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Ренокардиальный синдром у ребенка с ненаследственной 
дисплазией соединительной ткани
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РЕЗЮМЕ
В статье приводится клиническое наблюдение ренокардиального синдрома у ребенка с ненаследственной дисплазией соединитель-
ной ткани (ДСТ). Актуальность изучения проблемы диагностики ДСТ (код по МКБ-10: М35.9) обусловлена высокой частотой (до 
80%) ее встречаемости, неоднозначной интерпретацией фенотипических и висцеральных признаков. У детей сочетания заболева-
ний чаще формируются под влиянием сходных патогенетических факторов либо одно заболевание возникает под влиянием дру-
гого. Имеются сведения, что при ДСТ у 20% детей выявляется одновременное вовлечение 5 систем, у 40% — 3 систем. Часто 
встречаются изменения со стороны сердечно-сосудистой и костно-суставной систем, несколько реже — изменения гастроин-
тестинальной сферы, более чем у 33% — костно-мышечной, у 19,5% — поражение мочевыделительной системы. Особое внима-
ние в аспекте коморбидности заслуживает ренокардиальный синдром. В данном клиническом наблюдении представлен вариант 
развития ренокардиального синдрома у мальчика 6 лет. У пациента определялось сочетание 8 фенотипических и 6 висцеральных 
признаков ДСТ. Из внутренних признаков преобладали изменения в сердце и почках. Таким образом, в развитии ренокардиального 
синдрома важную роль играет ДСТ.
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ABSTRACT
This paper describes a case report of renocardiac syndrome in a child with non-inherited connective tissue disease (CTD). The importance 
of CTD is accounted for by its high occurrence (up to 80%) and controversial interpretation of phenotypic and visceral signs. In children, 
combined diseases more commonly develop under the effects of similar pathogenic factors or one disease impacts the development of another 
one. It was demonstrated that five organ systems are affected in 20% of children with CTD and three organ systems are affected in 40% of 
children with CTD. The most common conditions are cardiovascular and osteoarticular disorders followed by gastrointestinal disorders. 
Musculoskeletal and urinary tract disorders occurred in 33% and 19.5%, respectively. Renocardiac syndrome is of particular interest from the 
viewpoint of comorbidity. This case report addresses renocardiac syndrome in a 6-year-old boy. Eight phenotypic and six visceral signs of 
CTD were identified in this child. Cardiac and renal abnormalities prevailed among internal signs. Therefore, CTD plays an important role in 
the development of renocardiac syndrome.
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актуальность
Соединительная ткань присутствует во всех орга-

нах человека и составляет 45–50% от общей массы тела. 
Она активно участвует в обеспечении большинства фи-
зиологических функций и процессов. Актуальность из-
учения развития ренокардиального синдрома у детей 
с дисплазией соединительной ткани (ДСТ) определяется 
достаточно широкой распространенностью последней, на-
растанием ее частоты с возрастом и недостаточной изучен-
ностью ренокардиального синдрома [1].

Клинико-патогенетические, диагностические, а также 
прогностические аспекты ДСТ в последнее время активно 

изучаются. Под ДСТ сегодня понимают гетерогенную груп-
пу полигенно наследуемых заболеваний мультифакторной 
природы, в основе патогенеза которых могут быть наруше-
ния синтеза и/или распад белков внеклеточного матрикса, 
способствующие проградиентному течению процесса.

ДСТ может иметь наследственную моногенную при-
роду, развитие процесса возможно и в результате небла-
гоприятного воздействия факторов окружающей среды 
на эмбрион и плод при наличии генетической предрас-
положенности. В связи с этим ранее было принято вы-
делять дифференцированную и недифференцированную 
формы ДСТ [2].
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В настоящий момент используется унифицированная тер-
минология, основанная на рекомендациях проекта «Наслед-
ственные и многофакторные нарушения соединительной тка-
ни у детей» [3]. Согласно данному проекту целесообразно 
выделять наследственные нарушения соединительной ткани 
и ДСТ ненаследственного характера. Ко второй форме мож-
но отнести «мягкие мутации», микроделеции с невыраженной 
клинической картиной. К ДСТ, ранее называемой «недиффе-
ренцированная», относили патологию, сочетающую несколь-
ко фенотипических признаков без определенного синдрома.

К наследственным (моногенным) относятся ДСТ, ранее 
именовавшиеся «дифференцированные дисплазии», име-
ющие определенную симптоматику и тип наследования: 
синдром Марфана, синдром Элерса — Данло, синдром 
Стиклера, несовершенный остеогенез, пролапс митрально-
го клапана, MASS-синдром (включает пролапс митрально-
го клапана, миопию, умеренное расширение аорты, стрии 
на коже). Однако вне зависимости от причины при любом 
варианте ДСТ страдают несколько систем или органов, что 
объективно проявляется внешними фенотипическими при-
знаками и симптомами со стороны внутренних органов [4].

Поражение нескольких органов и систем у пациента 
с ДСТ позволяет применять понятие коморбидности. Под 
коморбидностью в настоящее время понимают сочетание 
двух или более самостоятельных заболеваний, не являю-
щихся осложнением друг друга. При ДСТ основным патоге-
нетическим механизмом формирования сочетанной пато-
логии является нарушение функции соединительной ткани, 
дисметаболизм белков внеклеточного матрикса. Парал-
лельное поражение систем и органов, спровоцированное 
одним патологическим фактором, обозначается как при-
чинная коморбидность [5].

Понятие коморбидности существует уже около 40 лет, 
и в терапевтической практике давно используется индекс 
коморбидности Чарлсона для прогнозирования риска ос-
ложнений и летального исхода при наличии у больного 
нескольких заболеваний. В педиатрии на проблему комор-
бидности обратили внимание лишь в последние годы [6], 
коморбидные заболевания выявляются у детей уже с мо-
мента рождения [7].

Замечено, что сочетания заболеваний чаще формиру-
ются под влиянием сходных патогенетических факторов 
либо одно заболевание возникает под влиянием другого. 
Наличие коморбидности негативно влияет на течение ос-
новного заболевания, создает проблемы в диагностике, 
увеличивает финансовые затраты на больного. Следова-
тельно, коморбидность необходимо учитывать при выра-
ботке оптимальной стратегии ведения таких больных [5–7].

Особое внимание в аспекте коморбидности заслужи-
вает ренокардиальный синдром, поскольку при ДСТ часто 
встречается сочетанное поражение почек и сердца [8, 9]. 
Ренокардиальный синдром используется для характери-
стики сочетанных поражений, при которых дисфункция 
сердца и почек возникает одновременно [10]. Наглядным 
примером развития и диагностики ренокардиального син-
дрома при ДСТ является представленное ниже клиниче-
ское наблюдение.

клиническое наблюдение
Мальчик Г., 6 лет. Из анамнеза известно, что ребенок ро-

жден от 4-й беременности, возраст матери на момент ро-
дов — 41 год. Беременность протекала неблагоприятно, 

на фоне миомы матки, несостоятельности рубца на матке, 
хронического пиелонефрита, преэклампсии. На 12–13-й 
неделе беременности мать перенесла острое респиратор-
ное заболевание. Роды состоялись на 39-й неделе гестации, 
родоразрешение проведено путем кесарева сечения.

Масса ребенка при рождении 3820 г, длина тела 
54 см. Оценка по шкале Апгар: 8/8 баллов. Физиологиче-
ская желтуха не отмечалась. Период адаптации протекал 
в целом благоприятно. Эксклюзивное грудное вскармли-
вание сохранялось до 3 мес., далее применялось смешан-
ное кормление, прикормы вводились с 6 мес. Психомотор-
ное развитие на первом году без особенностей. С раннего 
возраста отмечаются отставание в массе и росте, цикличе-
ские ацетонемические состояния. Респираторными заболе-
ваниями болел не часто, вакцинация проводилась по возра-
сту, без побочных реакций.

Из семейного анамнеза известно, что у матери имеет-
ся хронический пиелонефрит, хронический аутоиммун-
ный тиреоидит, у бабушки по линии матери — гипотиреоз.

С 1-го года ребенок находился на диспансерном учете 
у нефролога, регулярно наблюдался амбулаторно, прохо-
дил стационарное обследование в отделении уронефроло-
гии ГБУЗ АО «ОДКБ им. Н.Н. Силищевой» в 2016 и 2018 гг. 
В 2019 г. был выставлен диагноз: «Тазовая дистопия пра-
вой почки. Дисметаболическая нефропатия. Нейрогенная 
дисфункция мочевого пузыря. Вторичный хронический 
пиелонефрит».

В 2018 и 2019 гг. обследован в отделении педиатрии ГБУЗ 
АО «ОДКБ им. Н.Н. Силищевой», выставлен диагноз: «Хрони-
ческий гастродуоденит. Вторичная билиарная дисфункция. 
Субклинический гипотиреоз». Амбулаторно наблюдался 
у гастроэнтеролога с диагнозом: хронический гастродуоде-
нит, хронический панкреатит; консультирован кардиологом 
и генетиком, ими выявлены множественные признаки ДСТ. 
Для уточнения генеза патологии у данного пациента, а также 
уточнения функционального состояния внутренних органов 
(в частности, почек) было принято решение направить ребен-
ка на обследование в Научно-исследовательский клиниче-
ский институт педиатрии имени академика Ю.Е. Вельтище-
ва ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздрава России 
(Москва), там в отделении нефрологии ребенок находился 
с 20.02.2020 по 11.03.2020.

При поступлении жалобы на ночное недержание мочи 
(энурез). Объективно состояние удовлетворительное, со-
знание ясное. Масса тела 18 кг (перцентиль 3–10%), ин-
декс массы тела 13,61 кг/м2, рост 115 см (перцентиль 
10–25%). Площадь поверхности тела 0,76 м2. Физиче-
ское развитие ниже среднего, дисгармоничное за счет де-
фицита массы.

Визуально отмечаются микроаномалии: длинная глаз-
ная щель, длинные ресницы, широкий кончик носа, асим-
метрия ушных раковин, нарушение прикуса. Кожные 
покровы бледные. Периферические лимфатические 
узлы без особенностей. Обращает на себя внимание на-
рушение осанки (грудной кифоз 1-й степени.), вальгусная 
девиация локтевых суставов, симптом гипермобильно-
сти межфаланговых суставов. Со стороны дыхательной си-
стемы без патологии. Ритм сердца неправильный, частота 
сердечных сокращений (ЧСС) 82–100 в минуту, артериаль-
ное давление (АД) на левой руке 99/45 мм рт. ст. В пищева-
рительной системе патологических симптомов на момент 
осмотра не выявлено. Отмечались явления дизурии в виде 
ночного недержания мочи.
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Таким образом, при проведении объективного осмо-
тра были обнаружены 8 внешних фенотипических призна-
ков ДСТ: длинная глазная щель, длинные ресницы, широ-
кий кончик носа, асимметрия ушных раковин, нарушение 
прикуса, вальгусная девиация локтевых суставов, сим-
птом гипермобильности межфаланговых суставов, нару-
шение осанки (грудной кифоз 1-й степени).

Лабораторно в общем анализе крови, при исследовании 
показателей кислотно-щелочного состояния, в биохими-
ческом анализе крови отклонений не выявлено. Иммуно-
химия на маркеры ВИЧ, гепатита и сифилиса — результат 
отрицательный. В копрологическом анализе выявлялась 
выраженная амилорея и креаторея, умеренная стеаторея 
за счет мыл, реакция на скрытую кровь отрицательная. 
В общем анализе мочи обращало на себя внимание изме-
ненное соотношение белок/креатинин (200 мг/г при норме 
<80 мг/г), микроскопически определялась слизь и боль-
шое количество плоского эпителия. В пробе Зимницкого 
суточный диурез 570 мл (ниже возрастной нормы), плот-
ность мочи 1005–1023.

УЗИ брюшной полости: печень не увеличена, эхоген-
ность обычная, эхоструктура паренхимы однородная, со-
суды не расширены. Желчный пузырь: сокращен после 
приема пищи. Поджелудочная железа: контур ровный, 
обычной эхогенности, эхоструктура неоднородная, разме-
ры: головка 2 см, тело 1,6 см, хвост 1,9 см. Заключение: 
реактивный панкреатит.

По результатам опроса, объективному статусу, 
УЗИ брюшной полости, результатам биохимического ис-
следования врачом-гастроэнтерологом выставлен диагноз: 
«Реактивный панкреатит, нельзя исключить наличие гаст-
родуоденита». Даны рекомендации по дальнейшему обсле-
дованию и наблюдению.

При проведении ЭКГ (с клиноортостатическим положе-
нием и физической нагрузкой) отмечалась резко выражен-
ная синусовая аритмия по типу «тахи-бради», ЧСС 111–62 
в минуту, при ритме 62 удара в минуту — признаки укоро-
чения интервала QT (327 мс при норме >350 мс), наруше-
ние адаптации QT к ЧСС.

Эхо-КГ с допплерометрией: в средней части межпред-
сердной перегородки регистрируется турбулентный по-
ток, направленный слева направо, шириной до 19 мм. 
Конечный диастолический размер левого желудочка (ЛЖ) 
4,1 см, конечный систолический размер ЛЖ 3,4 см, пра-
вый желудочек 1,6 см, левое предсердие 3,5 см, межжелу-
дочковая перегородка 0,5 см, толщина задней стенки ЛЖ 
0,5 см, фракция выброса 60%, фракция укорочения 42%, 
в полости ЛЖ лоцируется дополнительная хорда. Гради-
ент давления на легочной артерии 4,9 мм рт. ст., митраль-
ная регургитация (+) — (++). Систолическое давление 
в правом желудочке 29 мм рт. ст. Заключение: обнаруже-
ны открытое овальное окно (рис. 1), дополнительная хор-
да ЛЖ, пролапс митрального клапана 1-й степени, регур-
гитация 1-й степени.

При суточном мониторинге АД зарегистрированы 
признаки лабильной систоло-диастолической артери-
альной гипертензии в дневное время и лабильной диа-
столической гипертензии ночью с повышением индек-
сов времени гипертензии для систолического АД (САД) 
до 31% днем, а для диастолического АД (ДАД) до 27% днем 
и до 34% ночью. Средние показатели АД в дневное и ноч-
ное время в пределах нормы. Максимальный подъем САД 
до 148 мм рт. ст. в 20:13 при ЧСС 115 в минуту. Максималь-

ный подъем ДАД до 94 мм рт. ст. в 19:06 при ЧСС 107 в ми-
нуту. Циркадные колебания АД не нарушены — диппер.

Ребенок осматривался врачом-кардиологом, кли-
нический диагноз: «Малые аномалии развития сердца. 
Открытое овальное окно, дополнительная хорда ЛЖ. 
Пролапс митрального клапана 1-й степени. Ренальная ар-
териальная гипертензия 1-й степени, лабильная форма».

Проведенное обследование демонстрирует наличие 
у данного пациента висцеральных кардиологических при-
знаков ДСТ: дополнительной хорды ЛЖ, пролапса ми-
трального клапана с регургитацией, открытого овального 
окна и нарушения ритма сердца в виде синусовой аритмии 
по типу «тахи-бради».

УЗИ почек с ультразвуковой допплерографией: правая 
почка в типичном месте не определяется, визуализируется 
справа в малом тазу, левая — в поясничной области на 1,5 см 
ниже XII ребра, ротирована, подвижность левой почки 2,3% 
(при норме 1,8% от роста), контур обеих почек неровный. 

Рис. 1. Эхокардиограмма мальчика Г., 6 лет. Наблюдает-
ся турбулентный поток в средней части межпредсердной 
перегородки (открытое овальное окно)
Fig. 1. Echocardiography of a 6-year-old boy. Turbulent flow 
in the middle part of the atrial septum (pa-tent foramen ovale)
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Цветовое допплеровское картирование: правая почка — 
кровоток несколько обеднен, левая — до капсулы, раннее 
ветвление почечной артерии, центральный эхокомплекс 
справа пересечен паренхимой, слева расщеплен, лоханка 
слева — смешанного типа, до и после микции 0,6 см. Слева 
почечный индекс 0,52% при норме 0,2–0,3%, справа 0,26%. 
Мочевой пузырь без особенностей. Заключение: «Тазовая 
дистопия правой почки, нельзя исключить удвоение чашеч-
но-лоханочной системы (ЧЛС) справа. Левая почка ротиро-
вана, увеличена в объеме, повышенной подвижности».

При УЗИ выявлены висцеральные нефрологические 
признаки ДСТ: удвоение ЧЛС в аномально расположенной 
(тазовая дистопия) правой почке, повышенная подвиж-
ность левой почки.

При проведении экскреторной урографии тазовая 
дистопия правой почки подтверждена, левая почка ротиро-
вана, увеличена в объеме (рис. 2).

Заключение уролога по данным обследования: «Тазовая 
дистопия правой почки, удвоение ЧЛС справа. Вторичный 
обструктивный пиелонефрит, период клинико-лаборатор-
ной ремиссии. Хроническая болезнь почек I стадии. Нейро-
генная дисфункция мочевого пузыря по гиперрефлектор-
ному типу. Вторичный энурез».

Наличие признаков ДСТ послужило основанием для кон-
сультации генетика для уточнения генеза ДСТ. Объективно 
отмечены низкие показатели физического развития, нару-
шение осанки (грудной кифоз), вальгусная девиация лок-
тевых суставов, симптом гипермобильности межфаланго-
вых суставов. Кожа эластичная, умеренной растяжимости. 
Микропризнаки: длинная глазная щель, длинные ресницы, 
широкий кончик носа, асимметрия ушных раковин, нару-
шение прикуса. Проведено дополнительное обследование: 
тандемная масс-спектрометрия — данных за наследствен-
ные аминоацидопатии, органические ацидурии и дефек-
ты митохондриального бета-окисления не выявлено; моча 
на органические кислоты — концентрация органических 
кислот в пределах нормы; ферментодиагностика — актив-
ность лизосомных ферментов в пределах референсных зна-
чений. С учетом данных обследования генетиком выстав-
лен клинический диагноз: ненаследственная ДСТ средней 
степени тяжести.

Таким образом, у данного пациента отмечается соче-
тание фенотипических (в количестве 8) и висцеральных  
(в количестве 6) признаков ДСТ. Из внутренних (висцераль-
ных) признаков преобладают изменения в сердце и почках, 
причем имеет место сочетание диспластических измене-
ний с пороком развития почки. Сочетание симптомов ДСТ 
в сердце и почках встречается довольно часто [8, 9]. Ассо-
циация поражения почек и сердца у ребенка может рассма-
триваться как вариант ренокардиального (кардиореналь-
ного) синдрома (континуума), когда дисфункция любого 
органа в этой паре приводит к развитию или усугублению 
патологии другого органа. Коморбидность почечной и кар-
диальной патологии известна и достаточно неплохо изучена 
в терапевтической практике, в педиатрии рассматривалось 
формирование вариантов кардиоренального синдрома при 
сочетании пороков сердца и почек у детей, развитие кардио-
васкулярной патологии у детей с хронической болезнью 
почек [10–12]. Применительно к вышеописанному клини-
ческому наблюдению можно сделать заключение о том, что 
у нашего пациента ренокардиальный синдром реализуется 
в виде ренальной артериальной гипертензии, пока еще в ла-
бильной форме и без явного поражения органов-мишеней.

заключение
Данное клиническое наблюдение демонстрирует со-

четание у ребенка патологии нескольких органов, пред-
положительно формируется причинная коморбидность, 
и большая часть диагнозов связана с ДСТ, признаки кото-
рой выявлены при объективном и инструментальном об-
следовании и подтверждены генетиком. Однако вопрос 
истинной причины заболеваний пока остается открытым, 
ребенку требуется регулярное наблюдение у большого 
количества специалистов, дополнительное лабораторное 
и инструментальное обследование, дальнейший поиск воз-
можных наследственных причин патологии.

Все это создает дополнительные сложности в органи-
зации ведения такого пациента на амбулаторно-поликли-
ническом этапе, требует разработки индивидуальных схем 
обследования, лечения, диспансеризации и реабилитации. 
Неясным выглядит и прогноз у такого «трудного пациен-
та», поскольку обнаруженный ренокардиальный синдром 
являет собой уже осложненную форму коморбидности. 
Актуальность проблемы ренокардиального синдрома при 
коморбидности обусловлена трудностями диагностики 
и возможным развитием осложнений в виде утраты функ-
ций заинтересованных органов.
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