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Краткая информация по заболеванию или состоянию (группы заболеваний или состояний)
Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Хроническая болезнь почек (ХБП) – стойкие нарушения функции почек, продолжающиеся в течение 3-х месяцев и более, определяемые как структурные и/или функциональные изменения с различной степенью снижения клиренсной функции [1]. Хронические заболевания почек, независимо от этиологии, имеют общие механизмы прогрессирования и требуют определенных терапевтических усилий, направленных на отдаление наступления терминальной стадии ХБП.
Рекомендации по определению и классификации ХБП были введены Национальным фондом почек (NKF) и инициативной группой по качеству исходов заболеваний почек (KDOQI) в 2002 году и впоследствии были приняты с небольшими изменениями международной группой рекомендаций по улучшению глобальных исходов почечных заболеваний (KDIGO) с адаптацией в 2012 году (см. раздел диагностика).
ХБП может проявляться разнообразными симптомами и синдромами. Максимальное увеличение длительности жизни пациента после развития терминальной стадии ХБП определяется не только возможностями диализной терапии, но и сохранностью общего физического и соматического состояния ребенка.
Для обозначения нарушений нутритивного статуса используют термин «белково-энергетическая недостаточность» (БЭН) – недостаток энергии и нутриентов питания для обеспечения потребностей физического развития ребенка (malnutrition – в англоязычной литературе) [2, 3].
Задержка развития (failure to thrive) – термин, используемый для описания детей, которые растут не так, как ожидалось. Диагностика БЭН (malnutrition) основана на антропометрических измерениях, а недостаточное питание (undernutrition) определяется как дисбаланс между потребностями в питательных веществах и их потреблением или доставкой, что в свою очередь приводит к дефициту энергии, белка или питательных микроэлементов, который может отрицательно сказаться на росте и развитии [4].
Развитие ХБП в детском возрасте оказывает негативный эффект на линейный рост костей и нередко приводит к выраженной задержке конечного роста у пациентов. Задержка роста увеличивается со стадией ХБП [5].
Анемия при ХБП – результат нисходящих сигналов, возникающих из-за дисрегуляции системы гипоксия-индуцибельного фактора – пролил-4-гидроксилаза (HIF-PHD), последствиями которых являются уменьшение продукции эритропоэтина (ЭПО), изменение обмена железа (Fe) и снижение гемоглобина (Hb). Нефрогенная анемия закономерно осложняет течение ХБП, которая чаще диагностируется при снижении СКФ до 40-60 мл/мин/1,73м2, хотя может быть выявлена на более ранних стадиях заболевания [6, 7]. Анемия связана с плохими исходами, плохим качеством жизни и нейрокогнитивными способностями у пациентов с ХБП [8].
По мере того, как прогрессирует ХБП со снижением СКФ до 50% от нормы, метаболический ацидоз приводит к снижению роста и усилению катаболизма белка за счет реабсорбции отфильтрованного бикарбоната, снижения синтеза аммиака, снижения выведения титруемой кислоты и закисления канальцевой жидкости. Хронический метаболический ацидоз приводит к изменениям ионного состава, резорбции и отложению костной ткани, замедлению эффектов гормона роста. При ацидозе подавляется синтез 1,25 (OH)2D в почках, что в сочетании с остаточным фосфатом и гипокальциемией в конечном итоге приводит к вторичному гиперпаратиреозу [9].
Рабочая группа KDIGO рекомендовала в 2006 году термин «минеральные и костные нарушения при ХБП (МКН-ХБП)» для описания системной патологии, включающей один или несколько диагностически значимых компонентов: нарушение метаболизма кальция, фосфора, паратиреоидного гормона (ПТГ), фактора роста фибробластов 23 (FGF23), витамина D с клиническими проявлениями патологии костной ткани (низкий рост, снижение минерализации костей и нарушение целостности кости) и экстраскелетной кальцификацией. Ранее применяемый термин “почечная остеодистрофия” относится только к описанию костной патологии, возникающей как осложнение ХБП, и основан на оценке данных биопсии кости. Биопсия в настоящее время не используется для верификации патологии костной ткани при ХПН.
Кардиоваскулярная болезнь (КВБ) при ХБП – это прогрессирующее поражение сердечно-сосудистой системы, обусловленное воздействием комплекса факторов, связанных с ХБП. КВБ является основной причиной сокращения продолжительности жизни в этой группе больных. Кардиоваскулярные осложнения являются причиной смерти детей и подростков с ХБП 5 ст в 25-32% случаев [10, 11, 12].
Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) по Международной статической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем
В Международной статистической классификации болезней (МКБ) 10 внесены соответствующие изменения, касающиеся замены устаревшего термина «хроническая почечная недостаточность» на термин «хроническая болезнь почек» (код N l8.1), а также кодирования ХБП. В настоящее время для обозначения стадий ХБП следует использовать коды N18. l-N18.5.
N18.1 – Хроническая болезнь почек, стадия 1
N18.2 – Хроническая болезнь почек, стадия 2
N18.3 – Хроническая болезнь почек, стадия 3 (3а и 3б стадии).
N18.4 – Хроническая болезнь почек, стадия 4
N18.5 – Хроническая болезнь почек, стадия 5
N18.9 – Хроническая болезнь почек с неуточненной стадией
Для кодирования этиологического фактора (болезни, приведшей к развитию ХБП) должны быть использованы соответствующие коды МКБ-10 в дополнение к основному коду ХБП.
В случаях подготовки к заместительной почечной терапии (ЗПТ), код ХБП С5 стадии (N18.5) необходимо дополнить кодами Z49.0-Z49.2.
Z49.0 – Подготовительные процедуры для проведения диализа (сосудистый доступ
для гемодиализа, перитонеальный катетер) (при состояниях при
ХБП N18 (N18.4; 18.5))
Z49.1 – Экстракорпоральный диализ (гемодиализ, гемодиафильтрация))
Z49.2 – Другой вид диализа (перитонеальный диализ)
В дополнение к коду ХБП должны быть использованы соответствующие коды МКБ-10 для кодирования осложнений ХБП и ассоциированных состояний:
D63.8 – Анемия при других хронических болезнях, классифицированных в других рубриках
Е21.1 – Вторичный гиперпаратиреоз, не классифицированный в других рубриках
Е43 – Тяжелая белково-энергетическая недостаточность
Е44.0 – Умеренная белково-энергетическая недостаточность
Е44.1 – Легкая белково-энергетическая недостаточность
Е45 – Задержка развития, обусловленная белково-энергетической недостаточностью
· Алиментарная: низкорослость (карликовость), задержка роста
· Задержка физического развития вследствие недостаточности питания
E46 – Белково-энергетическая недостаточность неуточненная
Е83.3 – Нарушение обмена фосфора
Е83.5 – Нарушение обмена кальция
Е83.8 – Другие нарушения минерального обмена
Е87.2 – Ацидоз
Е87.5 – Гиперкалиемия
Е89.2 – Гипопаратиреоз, возникший после медицинских процедур
I15.1 – Гипертензия при других заболеваниях почек
I43.8 – Кардиомиопатия при других болезнях, классифицированных в других рубриках
N25.0 – Почечная остеодистрофия
Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний)
Критерии диагностики и определения стадий ХБП у детей адаптированы в 2012 году KDIGO [6]. Критерии ХБП представлены в Таблице 1.
Таблица 1. Критерии определения ХБП (если оба сохраняются более 3-х месцев)
	Маркеры повреждения почек (1 и более)
	Альбуминурия (скорость экскреции альбумина с мочой ≥30 мг/сут; отношение Ал/Кр мочи ≥30 мг/г [≥3 мг/ммоль])
Изменения осадка мочи (изолированная микрогематурия с нарушением морфологии эритроцитов (анизоцитоз) при повреждении базальной мембраны клубочков; эритроцитарные цилиндры при пролиферативных формах гломерулонефритов, лейкоцитарные цилиндры при пиелонефрите или интерстициальном нефрите; овальные жировые тельца или жировые цилиндры при протеинурии; гранулярные цилиндры и клетки почечного канальцевого эпителия при многих паренхиматозных заболеваниях (неспецифические признаки))
Электролитные и другие нарушения вследствие канальцевой дисфункции (почечный канальцевый ацидоз, нефрогенный почечный несахарный диабет, синдром Фанкони, цистиноз,и др.)
Гистологические изменения
Структурные нарушения при визуализацирующих методах исследования (УЗИ, КТ и МРТ с контрастным усилением или без, изотопные методы, ангиография)
Трансплантация почки в анамнезе

	Снижение СКФ
	СКФ <60 мл/мин/1,73 м2 (категории СКФ С3а-С5). СКФ <15 мл/мин/1,73 м2 (С5) расценивают как почечная недостаточность


Снижение СКФ можно выявить с помощью современных формул для расчета СКФ на основании сывороточного креатинина или цистатина С, но не только по одному из этих показателей
Следует подчеркнуть, что критерий «продолжительность >3 месяцев» не применим к новорожденным или младенцам в возрасте ≤3 месяцев, также как и критерий «СКФ <60 мл/мин/1,73 м2» не применим к детям в возрасте <2 лет, у которых следует применять значения, соответствующие возрасту. Общий белок в моче / экскреция альбумина с мочой выше пределов нормальных значений для соответствующего возраста может быть заменен на альбуминурию ≥30 мг/24ч. Все электролитные нарушения у детей должны рассматриваться с точки зрения возрастных норм.
Важность классификации ХБП заключается в следующих преимуществах: ее корреляция с такими исходами, как прогрессирование заболевания, риск сердечно-сосудистых заболеваний и смертность от всех причин; и возможность терапевтических вмешательств на ранних стадиях болезни для замедления ее прогрессирования и улучшения качества жизни и выживаемости [6, 63, 64, 65]. На начальном этапе необходимо оценить наличие маркеров почечного повреждения, а в дальнейшем определить стадию ХБП по СКФ и степень альбуминурии/протеинурии.
Прогрессирование ХБП определяется на основании величины СКФ (стадия С) и уровня альбуминурии (стадия А) (Таблица 2, Таблица 3). Уровень СКФ определяется на основании концентрации креатинина или цистатина С в сыворотке. Уровень альбуминурии определяется на основании соотношения альбумин/креатинин в разовой порции мочи или суточной экскреции альбумина с мочой. Полный диагноз ХБП содержит название заболевания почек (причину ХБП, если известна) вместе с назначенной соответствующей стадией С и альбуминурии.
Таблица 2. Категории (стадии) СКФ при ХБП [6].
	Категория СКФ
	СКФ мл/мин/1,73м2
	Определение

	С1
	≥90
	Нормальная или повышенная

	С2
	60-89
	Незначительно сниженная

	С3а
	45-59
	Умеренно сниженная

	С3в
	30-44
	Существенно сниженная

	С4
	15-29
	Резко сниженная

	С5
	<15
	Терминальная почечная недостаточность


Ал/Кр – альбумин/креатинин.
1 - Относительно уровня, характерного для взрослых молодого возраста.
2 - Включая нефротический синдром (экскреция альбумина обычно >2200 мг/сут [отношение Ал/Кр >2220 мг/г; >220 мг/ммоль]).
Обзор, проведенный M.Murton et al., включал десять наблюдательных исследований с участием от 3033 до 46949 человек, проведенных в США, Китае, Франции, Италии и Испании. Наиболее частым исходом была распространенность ХБП 3-5 ст., варьирующая от 2% до 17%. Большинство пациентов были с нормальным уровнем албуминурии, со значительно повышенной – 0,4–3,2%. Преимущественное большинство пациентов были отнесены в группы низкого или умеренного риска прогрессирования ХБП. Согласно рекомендациям KDIGO 2012 в группу высокого риска отнесено 0,9–5,6%, очень высокого риска – 0,3–4,8% участников исследования [66].
2 SD – как резко сниженную СКФ [6].
Таблица 4. Клиренс 51Сr-EDTA у здоровых детей в возрасте до 2 лет [67].
	Возраст (месяцы)
	Среднее значение СКФ±SD (мл/мин/1,73м2)

	≤1,2
	52,0±9,0

	1,2-3,6
	61,7±14,3

	3,6-7,9
	71,7±13,9

	7,9-12
	82,6±17,3

	12-18
	91,5±17,8

	18-24
	94,5±18,1

	>24
	104,4±19,9


При повышенном потреблении белка с пищей, инфекция мочевых путей, лихорадке, тяжелой физической нагрузке за предшествующие 24 часа, приеме ряда лекарственных средств, менструации и др. состояний может отмечаться транзиторная альбуминурия [68].
Тяжесть БЭН (легкая, умеренная или тяжелая) может быть определена путем нанесения z-балла (стандартное отклонение [SD] от среднего) для каждого из этих антропометрических значений (таблица 5) [69].
Таблица 5. Показатели БЭН, если доступны результаты одного наблюдения
	Показатель
	Легкая БЭН
	Умеренная БЭН
	Тяжелая БЭН

	Вес/рост, z-оценка
	От -1 до -1,9z
	От -2 до -2,9 z
	-3z или ниже

	ИМТ для соответствующего возраста, z-оценка
	От -1 до -1,9z
	От -2 до -2,9 z
	-3z или ниже

	Длина/рост для соответствующего возраста, z-оценка
	Нет данных
	Нет данных
	-3z или ниже

	Окружность плеча в средней трети
	От -1 до -1,9z
	От -2 до -2,9 z
	-3z или ниже


БЭН определяется по продолжительности (острая, <3 месяцев; хроническая,> 3 месяцев) и степени тяжести (легкая, умеренная, тяжелая). У пациента с хроническим заболеванием и хронической БЭН, может присоединиться острая БЭН при интеркуррентном инфекционном заболевании, хирургическом вмешательстве или «обострении» заболевания.
Классификация КВБ в целом у детей не разработана, однако имеется классификация отдельных ее проявлений (АГ, недостаточности кровообращения) (Таблица 6, 7, 8).
Таблица 6. Классификация АГ [70].
	Категория АД
	0-15 лет,
перцентили САД и/или ДАД
	≥16 лет САД и/или ДАД, мм рт ст

	Нормальное
	<90-го перцентиля
	<130/85

	Высокое нормальное
	От 90-го до 95-го перцентиля
	130-139/85-89

	Гипертензия
	>95-го перцентиля
	>140/90

	Гипертензия 1 степени
	От 90 до 95-го перцентиля + 5 мм рт ст
	140-159/90-99

	Гипертензия 2 степени
	> 95-го перцентиля + 5 мм рт ст
	>160/100

	Изолированная систолическая гипертензия
	САД >95-го перцентиля и ДАД < 90-го перцентиля
	>140/<90


Таблица 7. Классификация сердечной недостаточности у детей по Н.А.Белоконь (1987) [71]
	Стадия
	Левожелудочковая недостаточность
	Правожелудочковая недостаточность

	I
	Сердечная недостаточность отсутствует в покое и появляется после нагрузки в виде одышки и тахикардии

	IIA
	ЧСС увеличено на 15-30% в 1 мин.
ЧДД увеличено на 30-50%
	Печень выступает на 2-3 см
из-под края реберной дуги

	IIB
	ЧСС увеличено на 30-50% в 1 мин.
ЧДД увеличено на 50-70%
Возможен акроцианоз, навязчивый кашель, мелкопузырчатые хрипы
	Печень выступает на 3-5 см
из-под края реберной дуги, возможна пастозность, набухание шейных вен

	III
	ЧСС увеличено на 50-60% в 1 мин.
ЧДД увеличено на 70-100%
Клиническая картина предотека легких
	Гепатомегалия, отечный синдром, гидроперикард, асцит


Таблица 8. Классификация функциональных классов хронической сердечной недостаточности по Ross R.D.
	Класс
	Интерпретация

	I
	Нет симптомов

	II
	Небольшое тахипноэ или потливость при кормлении у грудных детей. Диспноэ при нагрузке у старших детей

	III
	Выраженное тахипноэ или потливость при кормлении у грудных детей. Удлиненное время кормления. Задержка роста вследствие сердечной недостаточности. Выраженное диспноэ при нагрузке у старших детей.

	IV
	В покое имеются такие симптомы как тахипноэ, втяжение мышц, «хрюканье», потливость


Медицинская реабилитация, медицинские показания и противопоказания к применению методов реабилитации
Специфическая медицинская реабилитация для детей с ХБП не разработана.
Организация оказания медицинской помощи
Детям с ХБП медицинская помощь оказывается в амбулаторных условиях, в условиях дневного и круглосуточного стационара.
Пациенты должны состоять на диспансерном учете, получая первичную медико-санитарную помощь в амбулаторно-поликлинических условиях. Основным условием оказания помощи пациенту с ХБП должно быть обеспечение постоянного наблюдения, получение противорецидивного лечения и своевременная госпитализация.
Ребенок наблюдается врачом-педиатром/врачом общей практики (семейным врачом), врачом-нефрологом, при наличии урологической патологии - врачом-урологом (со специализацией по детской урологии-андрологии)/врачом-детским урологом-андрологом, с участием, при необходимости, врача-диетолога, врача-генетика, врача-детского онколога-гематолога, врача-травматолога-ортопеда, врача-кардиолога детского, врача-офтальмолога, врача-стоматолога, врача-диетолога, врача-детского хирурга, врача-оториноларинголога, и врачей других специальностей при необходимости.
Показания для госпитализации в медицинскую организацию детей с ХБП 3-5 ст.
1. Анорексия, тошнота, рвота (не связанные с интеркуррентной инфекцией)
2. Анемия (Нb менее 80 г/л)
3. Наличие симптомов и признаков анемической гипоксии даже при более высоких показателях концентрации Hb.
4. Кризовое течение АГ
5. Аритмии, боли в области сердца
6. Снижение толерантности к физическим нагрузкам, утомляемость, одышка (при отсутствии симптомов бронхообструктивного синдрома)
7. Избыточная прибавка веса, нарастающие отеки
8. Боли в конечностях, позвоночнике (спонтанные и при физической нагрузке)
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