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Резюме. Врожденные пороки развития сердца у детей оказывают существенное влияние на состояние и функционирование других 

систем органов, в частности, на мочевыделительную систему. Почки, выполняя эндокринную функцию, регулируют с помощью юкстагломеру-
лярного аппарата артериальное давление. Цель исследования - определить влияние врожденных пороков развития сердца на формирование 
юкстагломерулярного аппарата околомозговых нефронов в детском возрасте. Объектом исследования явились аутоптаты почек 20 случаев в 
возрасте от 2 месяцев до 6 лет, которые были разделены на 6 групп по возрасту и наличию или отсутствию патологий сердечно-сосудистой си-
стемы. ПРепараты фиксировали в нейтральном 10% формалине, заливали в парафин, окрашивали гематоксилином и эозином. Для иммуноги-
стохимического анализа использовались поликлональные первичные антитела к ренину. На срезах определяли площадь сечения почечного 
тельца, площадь сечения юкстагломерулярных клеток, степень экспрессии ренина в юкставаскулярных клетках. Наиболее активный рост почеч-
ных телец нефронов наблюдается после 1 года жизни, при этом у пациентов с пороками развития сердечно-сосудистой системы отмечается их 
гипертрофия. Площадь юкстагломерулярных клеток в группах без патологий с возрастом также увеличивается, а в группах с пороками развития 
сердца увеличивается еще интенсивнее. Выявленная динамика свидетельствует о том, что врожденные пороки сердечно-сосудистой системы, 
вызывая дисциркуляторные расстройства, повышение артериального давления, вовлекают в патогенез и юкстагломерулярный аппарат почки, 
приводя к увеличению площади ренинпродуцирующих клеток. В общий уровень выделяемого ренина вносят вклад не только юкстагломеру-
лярные клетки, находящиеся в стенках приносящих артериол, но и юкставаскулярные клетки сосудистого клубочка. В норме в раннем детском 
возрасте площадь юкстагломерулярных клеток возрастает, тогда как экспрессия ренина в юкставаскулярных клетках снижается. При патологии 
сердечно-сосудистой системы увеличивается и площадь юкстагломерулярных клеток, и степень экспрессии ренина юкставаскулярными  клетка-
ми, что, несомненно, повышает общий уровень ренина в организме. 
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Summary. Congenital heart defects in children have a significant influence on the state and functions of other body systems, 

in particular, the urinary system. The kidneys, performing the endocrine function, regulate arterial pressure by the juxtaglomerular 
apparatus. The aim of the study was to determine the influence of congenital heart defects on the formation of the juxtaglomerular ap-
paratus of the paracortical nephrons in childhood. The objects of the study were of 20 kidney autopsies cases aged from 2 months to 6 
years, who were divided into 6 groups by age and the presence or absence of cardiovascular pathologies. The preparations were fixed in 
neutral 10% formalin, embedded in paraffin, stained with hematoxylin and eosin. Polyclonal primary antibodies to renin were used for 
immunohistochemical analysis. The sections were used to determine the cross-sectional area of the renal corpuscle, the cross-sectional 
area of the juxtaglomerular cells, and the degree of renin expression in the juxtavascular cells. The most active growth of the renal cor-
puscles of the nephrons is observed after 1 year of life, while in patients with cardiovascular malformations, their hypertrophy is noted. 
The area of the juxtaglomerular cells in the groups without pathologies also increases with age, and in the groups with heart malfor-
mations, it increases even more intensively. The revealed dynamics indicate that congenital malformations of the cardiovascular system, 
causing circulatory disorders, increased blood pressure, involve the juxtaglomerular apparatus of the kidney in the pathogenesis, lead-
ing to an increase in the area of rennin-producing cells. Not only the juxtaglomerular cells located in the walls of the afferent arterioles, 
but also the juxtavascular cells of the vascular glomerulus contribute to the overall level of secreted renin. In early childhood, the area of 
juxtaglomerular cells increases, while renin expression in juxtavascular cells decreases. In cardiovascular pathology of child, both the 
area of juxtaglomerular cells and the degree of renin expression by juxtavascular cells increase, which undoubtedly increases the overall 
level of renin in the body. 
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 Введение. Врожденные пороки 
развития сердца оказывают не только 
непосредственное влияние на функцио-
нирование сердечно-сосудистой системы 
и общее здоровье ребенка [1-2], но и мо-
гут привести к нарушению дифферен-
цировки и последующего функциониро-
вания других систем и органов [3]. В этом 
отношении тесные морфофункциональ-
ные связи сердечно-сосудистой системы и 
органов мочеобразования приводят к 
развитию патоморфологических измене-
ний в паренхиме почек [4]. Известно, что 
у пациентов, получающих терапию по 
поводу врожденных пороков развития 
сердца, зачастую развивается хрониче-
ская болезнь почек [5-6]. Выявлены тес-
ные связи пороков развития сердца с по-
роками развития почек на генетическом 
уровне. В частности, установлено, что у 
пациентов имеющих мутации генов, от-
ветственных за развитие распространен-
ных врожденных пороков развития серд-
ца, с высокой долей вероятности выявля-
ются патогенные варианты генов ответ-
ственных за развитие почечной патоло-
гии и наоборот (свыше 51,2% совпадений 
в обоих случаях) [7-10]. Отмечается, что у 
детей с меньшим врожденным количе-
ством нефронов выше вероятность разви-
тия гипертонической болезни в будущем 
[11]. Почки, выполняя основную функ-
цию образования мочи и поддержания 
кислотно-основного равновесия, являют-
ся и эндокринными органами, обеспечи-
вая синтез и секрецию ренина, проста-
гландинов, калликреинов, тем самым, 
принимая участие в регуляции артери-
ального давления. У новорожденных па-
ренхима почек дифференцирована не 
полностью, процесс ее созревания про-
должается в постнатальном онтогенезе 
вплоть до периода полового созревания 
[12], в том числе продолжается диффе-
ренцировка и эндокринного аппарата 
[13]. Несомненно, нарушение в работе 
сердца, связанное с его врожденными по-
роками развития, должно оказать влия-
ние и на дифференцировку ренин-
синтезирующего аппарата.  

Цель исследования - определить 
влияние врожденных пороков развития 
сердца на формирование юкстагломеру-

лярного аппарата околомозговых нефрон-
ов в детском возрасте.  

 Материалы и методы исследова-
ния. В качестве объекта исследования был 
взят аутопсийный материал почек 20 слу-
чаев детского возраста обоего пола из 
практики патологоанатомического отде-
ления Ульяновской областной детской 
клинической больницы имени политиче-
ского и общественного деятеля Ю.Ф. Го-
рячева (Ульяновск, Россия). Дизайн иссле-
дования был построен на принципах, 
предложенных в WMA Declaration of 
Helsinki – Ethical Principles for Medical 
Research Involving Human Subjects и одоб-
рено локальным этическим комитетом 
Ульяновского государственного универси-
тета. Исследуемые пациенты в возрасте от 
2 месяцев до 6 лет были разделены на 6 
групп по возрасту и наличию или отсут-
ствию патологий сердечно-сосудистой си-
стемы (таблица 1). 

Таблица 1 
Дизайн исследования 

      
 Пациенты группы 3 и 5 групп 
умерли от врожденных пороков развития 
сердца. Остальные пациенты не имели па-
тологий, связанных с сердечно-сосудистой 
системой, и умерли от других заболева-
ний, пороков развития нервной системы, 
острой внебольничной пневмонии, гной-
ного аппендицита. Во всех случаях для за-
бора почек применяли эвисцерацию по 
Шору. Для рутинного гистологического 
исследования забирали кусочки левых по-
чек, фиксировали в 10% нейтральном 
формалине. Обработку тканей выполняли 
с использованием аппарата для автомати-
ческой проводки Exeisior AS Thermo 
Scientific (США), заливали в парафин, 
окрашивали гематоксилином и эозином. 
Для визуализации ренин-содержащих 
клеток юкстагломерулярного аппарата 
почек и оценки степени экспрессии 

Возраст Номер группы, число наблюдений 

Без пороков  
сердечно-

сосудистой  
системы 

С пороками  
сердечно-

сосудистой  
системы 

До 6 мес. № 1, n=3 - 

6-10 мес. № 2, n=3 № 3, n=4 

10 -12 мес. № 4, n=3 № 5, n=4 

12-72 мес. № 6, n=3 - 
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юкставаскулярных клеток (далее – ЮВК) 
использовалась иммуногистохимический 
метод окрашивания с применением по-
ликлональных первичных антител к ре-
нину Antirenin-antibody («CloudClone», 
Китай). Разведение определено на основе 
рекомендаций производителя 1:100; ис-
пользовалась система детекции Histofine 
Simple Stain Po (Multy), Histofine DAB-3S 
kit (Япония). Для морфометрии использо-
вался тринокулярный микроскоп 
LevenhookМed900, морфометрическая 
программа Levenhook Lite и микрофото-
камера Levenhook M800. На срезах опре-
деляли площадь почечного тельца в мкм2, 
площадь юкстагломерулярных клеток (да-
лее – ЮГК) в мкм2, степень экспрессии ре-
нина. Степень экспрессии ренина оцени-
валась в баллах, в которой 1 – слабая экс-
прессия, 2 – средняя экспрессия, 3 – силь-
ная экспрессия. От каждого пациента из-
меряли не менее 40 объектов. Полученные 
результаты были подвергнуты статистиче-
скому анализу. Для данных с нормальным 
распределением использовали t-критерий 
Стьюдента, для оценки данных, которые 
не попали в рамки нормального распре-
деления, был использован критерий Ман-
на-Уитни. Значимыми считали различия 
при р<0,05.  

Результаты и обсуждение. При 
рождении паренхима почек окончательно 
не дифференцирована. Известно, что в 
течение первых лет жизни продолжается 
активный рост почечных канальцев, изме-
няется плотность расположения почечных 
телец. Эти процессы идут неравномерно 
для корковых, промежуточных и около-
мозговых нефронов [14-15]. Кроме того, 
изменяются размеры почечных телец. С 
целью выявления возрастной динамики 
определялась площадь почечных телец от 
рождения до 6 лет. 

Согласно полученным данным 
(рис. 1), в возрасте с рождения до 6 лет 
наблюдается увеличение размера телец 
нефронов. До 1 года значительного роста 
структур почечных телец не наблюдается, 
к 6 летнему возрасту эти значения досто-
верно увеличиваются (p<0,05). Так, значе-
ния площади сечения почечного тельца у 
детей до 6 мес. составляют 7564±336 мкм2, 
практически не изменяясь в возрасте от 6 

до 10 мес. (7416± 629 мкм2) и с 10 мес. до 1 
года (5526±382 мкм2). Тогда как к 6 летнему 
возрасту данный параметр составляет 
11218±959 мкм2, что достоверно больше 
предыдущих значений (p<0,05).  

При сравнении данных групп с по-
роками и без пороков развития сердца об-
наружились следующие отличия (рис. 2). 
В группе от 6 до 10 мес. с пороками разви-
тия сердечно-сосудистой системы пло-
щадь почечного тельца составила 
7400±1309 мкм2, что достоверно не отлича-
лось от аналогичных значений группы 
сравнения без патологии того же возраста. 
Но для группы более старшего возраста, 
от 10 мес. до 1 года, различия становятся 
значимыми. Так площадь сечения почеч-
ного тельца у пациентов с пороками серд-
ца больше - 7237±390 мкм2, чем в норме - 
5526±382 мкм2 (p<0,05). Таким образом, 
наиболее активный рост почечных телец 
нефронов наблюдается после 1 года жиз-
ни, при этом у пациентов с пороками раз-
вития сердечно-сосудистой системы отме-
чается их гипертрофия. 

Несомненно, развитие почечных 
телец сопровождается развитием их 
юкстагломерулярного аппарата. Площадь 
ЮГК в группах без патологии развития 
сердца с возрастом увеличивается, пло-
щадь ЮГК до 6 мес. составляет 384±78 
мкм2, от 6 до 10 мес. 416±53 мкм2, от 10 мес. 
до года 449±31 мкм2, а в 6-ти летнем воз-
расте 546±103 мкм2. На представленной на 
рис. 3 диаграмме видно, что значения по-
казателей двух групп с пороками развития 
сердца значительно отличаются от нор-
мальных значений соответствующего воз-
раста. В третьей исследуемой группе, от 6 
до 10 мес. с пороками развития сердца, 
площадь ЮГК составляет 510±78 мкм2, что 
превышает таковое значение во второй 
группе сравнения (p>0,05). В группе 10-12 
мес. с пороками развития сердечно-
сосудистой системы площадь ЮГК равна 
729±108 мкм2, что также больше значений 
контрольной группы того же возраста и 
даже больше, чем у следующей группы 6 
лет (p<0,05). 

Представленная на диаграммах ди-
намика свидетельствует о том, что врож-
денные пороки сердечно-сосудистой си-
стемы, вызывая дисциркуляторные расст- 
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ройства и повышение артериального дав-
ления, вовлекают в патогенез и юкстагло-
мерулярный аппарат почки, приводя к 
увеличению площади ренин-продуциру-
ющих клеток.  

Однако, как известно, в общий уро-
вень выделяемого ренина вносят вклад не 
только юкстагломерулярные клетки, 
находящиеся в стенках приносящих арте-
риол, но и ЮВК сосудистого клубочка 
(рис. 4). Для этого мы измеряли степень 
экспрессии ренина ЮВК полуколиче-
ственным методом по яркости иимуноги-
стохимического окрашивания. Общая 
тенденция экспрессии ренина показывает 
его уменьшение с возрастом. В группе до 6 
мес. Степень выраженности экспрессии 

составила 1,80±0,5 баллов, существенно не 
изменяясь в следующем возрастном пери-
оде 6-10 мес. (2,00±0,2 баллов) и постепен-
но снижаясь с возрастом. К 10-12 мес. зна-
чение экспрессии составляет 1,50±0,2 бал-
лов, в 6 лет - 1,35±0,3 баллов. Эти возраст-
ные изменения не показывают достовер-
ных отличий (p>0,05). 
 В группе 6-10 мес. с пороками раз-
вития сердца наблюдаются некоторое уве-
личение экспрессии ренина (2,60±0,4 бал-
ла), однако статистически оно было недо-
стоверно (p>0,05). В следующей группе 10-
12 мес. различия с предыдущей возраст-
ной группой и группами без патологии 
сердца существенны (p>0,05): экспрессия 
ренина выше аналогичной группы и со-

 

 

 
Рис. 1. Диаграмма возрастных изменений 
размеров почечного тельца юкстамедул-
лярных нефронов в норме 

 

Рис. 2. Диаграмма изменений размеров 
почечного тельца нефрона в норме и 
при пороках развития сердца в раннем 
детском возрасте 

 

 

 
Рис. 3. Диаграмма изменений площади 
юкстагломерулярных клеток почки детей 
в норме и при пороках развития сердца 

 

Рис. 4. Диаграмма степени экспрессии 
ренина юкставаскулярными клетками в 
норме и при пороках развития сердца у 
детей 
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ставляет 2,90±0,46 баллов. Таким образом, 
в норме в раннем детском возрасте пло-
щадь ЮГК возрастает, тогда как экспрес-
сия ренина в ЮВК снижается. При пато-
логии сердечно-сосудистой системы уве-
личивается как площадь ЮГК, так и сте-
пень экспрессии ренина в ЮВК, что, 
несомненно, повышает общий уровень 
ренина в организме (рис. 5). Известно, что 
в раннем эмбриональном периоде ренин-
продуцирующие клетки встречаются в 
различных мезенхимальных производных, 
которые впоследствии дифференцируют-
ся в гладкомышечные клетки, в том числе 
и в ЮВК, лежащие между капиллярными 
петлями сосудистого клубочка в почках 
[16-18]. При определенных условиях воз-

можна обратная трансформация этих 
гладкомышечных клеток в ренин-
продуцирующие клетки [19-22]. 

Заключение. Наличие клинически 
значимых пороков развития сердечно-
сосудистой системы с раннего детского 
возраста приводит к перестройке парен-
химы почек - гипертрофии почечных те-
лец, увеличению площади ЮГК и актив-
ному включению в процесс синтеза рени-
на ЮВК. Эти изменения, повышая уро-
вень ренина в крови, воздействуют на си-
стему ренин-ангиотензин-альдостерон и, 
повышая артериальное давление, усили-
вают нагрузку на сердце, таким образом 
усугубляя патоморфоз врожденных поро-
ков его развития. 

 

 

 

 

 

 

 
 
Рис 5. Микрофото гистологических препаратов коркового вещества почек пациентов дет-
ского возраста. Обозн.: А - корковое вещество почки ребенка 6,5 мес. без порока развития 
сердечно-сосудистой системы; Б - корковое вещество почки ребенка 7,1 мес. с пороком раз-
вития сердечно-сосудистой системы; В - корковое вещество почки ребенка 12 мес. без порока 
развития сердечно-сосудистой системы; Г - корковое вещество почки ребенка 11,8 мес. с по-
роком развития сердечно-сосудистой системы. Стрелками обозначены юкстагломерулярные 
клетки. Окр.: иммуногистохимическая реакция на ренин, гематоксилин Карацци. Ув.: ×400 
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