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Ïî÷å÷íàÿ ïàòîëîãèÿ íåðåäêî áûâàåò ïðîÿâëå-

íèåì ñèñòåìíûõ çàáîëåâàíèé, çà÷àñòóþ ãåíåòè÷åñ-

êè äåòåðìèíèðîâàííûõ, â ÷èñëî êîòîðûõ âõîäèò

íàñëåäñòâåííàÿ îñòåî-îíèõîäèñïëàçèÿ (íàñëåäñâåí-

íàÿ àðòðî-îñòåî-îíèõîäèñïëàçèÿ, Nail-Patella syndrom

(NPS) – ñèíäðîì íîãòè-íàäêîëåííèê, íîãòåïàòåëÿð-

íûé ñèíäðîì, îñòåî-îíèõîäèçîñòîç, ñèíäðîì Òóðíå-

ðà, ñèíäðîì Òóðíåðà-Êèçåðà, ñèíäðîì Îñòåððåéõåðà,

ñèíäðîì Ôîíãà, ñèíäðîì «ïîäâçäîøíûõ ðîãîâ» –

iliaca-horn syndrom) [1-3]. Cèíäðîì NPS âñòðå÷àåò-

ñÿ ñ ÷àñòîòîé 22 ñëó÷àÿ íà 1 ìëí. íàñåëåíèÿ [4].

Ïåðâîå ñîîáùåíèå î áîëüíîì ñ äèñòðîôèåé

íîãòåé è äèñïëàçèåé ñêåëåòà áûëî îïóáëèêîâàíî

Chaterlain â 1820 ã. Â 1887 ã. Litle è Majer îïèñàëè

ñåìüþ, â êîòîðîé ÷åòûðå ïîêîëåíèÿ ðîäñòâåííè-

êîâ èìåëè ïîðàæåíèÿ íîãòåé áîëüøèõ ïàëüöåâ ðóê

è íàäêîëåííèêîâ. Ïîðàæåíèå ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ

âïåðâûå áûëî îïèñàíî Wrede â 1909 ã. è Firth – â

1911 ã. Â 1930 ã. Osterreicher íàáëþäàë òðèàäó ñèì-

ïòîìîâ: àòðîôèÿ íîãòåé, àïëàçèÿ íàäêîëåííèêîâ,

âûâèõ ãîëîâêè ëó÷åâîé êîñòè. Â 1933 ã. Turner âïåð-

âûå îïèñàë ðîãîâèäíûå íàðîñòû íà êîñòÿõ òàçà,

êîòîðûå â 1946 ã. áûëè òàêæå îòìå÷åíû Fong. Â

1930 ã. Kieser âûäåëèë ïîðàæåíèå ïî÷åê ïðè ýòîì

ñèíäðîìå, à â 50-õ ãã. XX âåêà Hawkins è Smith,

îáîáùèâ èìåþùèåñÿ äàííûå, ïðåäïîëîæèëè, ÷òî

íåôðîïàòèÿ ÿâëÿåòñÿ íåîòúåìëåìîé ÷àñòüþ NPS.

Â 1971 ã. M. Ben-Bassat è ñîàâò. ïðèâåëè äàííûå

îá óëüòðàñòðóêòóðíîé ïàòîëîãèè áàçàëüíîé ìåìá-

ðàíû êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ, õàðàêòåðíîé äëÿ ýòî-

ãî çàáîëåâàíèÿ [5].

Äëÿ NPS õàðàêòåðåí àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé

òèï íàñëåäîâàíèÿ ñ âûñîêî èçìåí÷èâîé ýêñïðåñ-

ñèâíîñòüþ ñèìïòîìîâ [2]. Ëîêóñ ãåíà NPS íàõî-

äèòñÿ â äëèííîì ïëå÷å 9 õðîìîñîìû (9q34) ðÿäîì

ñ ãåíàìè ãðóïï êðîâè è ýðèòðîöèòàðíîé àäåíèëàò-

öèêëàçû [6,7]. Çàáîëåâàíèå ñâÿçûâàþò ñ ïîâðåæ-

äåíèÿìè â ãåíå êîëëàãåíà V òèïà (COL 5A 1) [5].

Ó ïàöèåíòîâ ñ òèïè÷íûìè ïðîÿâëåíèÿìè NPS ïðî-

âåäåíû ðàáîòû ïî èññëåäîâàíèþ ýêñêðåöèè êèñ-

ëûõ ìóêîïîëèñàõàðèäîâ è ãèäðîêñèïðîëèíà ñ

ñóòî÷íîé ìî÷îé. Ðàçíûìè èññëåäîâàòåëÿìè ïîëó-

÷åíû äàííûå î ïîâûøåííîì âûäåëåíèè ýòèõ ñóá-

ñòðàòîâ ñ ìî÷îé, ÷òî ïîçâîëèëî ðàññìàòðèâàòü

NPS êàê ñèñòåìíûé ìóêîïîëèñàõàðèäîç [1,6]. Â

îñíîâå ëåæèò íåäîðàçâèòèå òêàíåé ýêòîäåðìàëü-

íîãî è ìåçîäåðìàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ.

Êëèíè÷åñêè NPS ïðîÿâëÿåòñÿ ðÿäîì ïðèçíàêîâ:

1. Àíîìàëèÿ íàäêîëåííèêîâ, íàáëþäàþùàÿñÿ â

92% ñëó÷àåâ, ìîæåò áûòü îäíî- èëè äâóñòîðîííåé

[8,1,4]. ×àùå âñòðå÷àåòñÿ ãèïîïëàçèÿ, ìåíåå ÷àñ-

òî – âûâèõè, ðåäêî – àïëàçèÿ íàäêîëåííèêîâ. Ãè-

ïîïëàçèðîâàííûé íàäêîëåííèê èìååò îâàëüíóþ,

òðåóãîëüíóþ èëè íåïðàâèëüíóþ äåôîðìèðîâàííóþ

ôîðìó. Õàðàêòåðíî ëàòåðàëüíîå èëè ïðîêñèìàëü-

íîå åãî ñìåùåíèå. Èçìåíÿþòñÿ è ìûùåëêè áåä-

ðåííîé êîñòè: íàðóæíûé ìûùåëîê ìîæåò áûòü

ãèïîïëàçèðîâàí, âíóòðåííèé – ãèïåðïëàçèðîâàí, ÷òî

âåäåò ê âàëüãóñíîé äåôîðìàöèè â êîëåííîì ñóñòà-

âå. Ïóòü äâèæåíèÿ íàäêîëåííèêà ëàòåðàëèçîâàí

îòíîñèòåëüíî îñè ñãèáàíèÿ â êîëåííîì ñóñòàâå,

ðåçóëüòàòîì ÷åãî ÿâëÿþòñÿ óìåíüøåíèå ñòàáèëü-
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íîñòè â ñóñòàâå, ïîäâûâèõè è âûâèõè, ÷òî òðåáóåò

îïåðàòèâíîé êîððåêöèè [9].

2. Ïîðàæåíèå íîãòåé ïðè NPS îòìå÷àåòñÿ â

98% ñëó÷àåâ [1,9]. Ïðîöåññ çíà÷èòåëüíî ÷àùå çàò-

ðàãèâàåò âåðõíèå êîíå÷íîñòè, ÷åì íèæíèå. Èç ïàëü-

öåâ ðóê ïðåèìóùåñòâåííî ïîðàæàþòñÿ áîëüøèå è

óêàçàòåëüíûå, ðåæå – äðóãèå. Äèñòðîôèÿ âñåõ 10

íîãòåé âñòðå÷àåòñÿ î÷åíü ðåäêî. Èçìåíåíèÿ íîã-

òåé çàêëþ÷àþòñÿ â èõ óêîðî÷åíèè, óïëîùåíèè, ëîæ-

êîîáðàçíîì âäàâëåíèè, ðàñùåïëåíèè, ðèôëåíèè,

àïëàçèè, íåðåäêî ñ êîëáîîáðàçíîé äåôîðìàöèåé è

óêîðî÷åíèåì êîíöîâ ïàëüöåâ. Îòìå÷àåòñÿ çàìåä-

ëåííûé ðîñò äèñïëàñòè÷íûõ íîãòåâûõ ïëàñòèí,

ìîãóò íàáëþäàòüñÿ òðåùèíû íîãòåé. Îïèñûâàåò-

ñÿ ñãëàæåííîñòü ñêëàäîê êîæè íà äîðçàëüíîé ñòî-

ðîíå ìåæôàëàíãîâûõ ñóñòàâîâ, âïëîòü äî ïîëíîãî

îòñóòñòâèÿ òàêîâûõ.

3. Ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ äèñïëàçèÿ ëîê-

òåâûõ ñóñòàâîâ ñâîäèòñÿ ê îãðàíè÷åíèþ ðàçãè-

áàíèÿ, ïðîíàöèè è ñóïèíàöèè [9]. Èíîãäà

îòìå÷àåòñÿ âàëüãóñíàÿ äåôîðìàöèÿ ëîêòÿ. ×àñ-

òî áûâàþò äèñïëàñòè÷íûìè ëó÷åâàÿ êîñòü è ãî-

ëîâêà ïëå÷åâîé êîñòè, èõ ñî÷ëåíîâíàÿ

ïîâåðõíîñòü, ðåæå – øèëîâèäíûé îòðîñòîê ëîê-

òåâîé êîñòè. Ýòè èçìåíåíèÿ âåäóò ê ïîäâûâèõàì

ãîëîâêè ëó÷åâîé êîñòè êçàäè è êíàðóæè.

4. Äëÿ NPS ÿâëÿåòñÿ õàðàêòåðíûì îáðàçîâà-

íèå áîëåå èëè ìåíåå êðóïíûõ âûðîñòîâ íà ïîä-

âçäîøíûõ êîñòÿõ, òàê íàçûâàåìûõ «òàçîâûõ ðîãîâ»

(«ïîäâçäîøíûõ ðîãîâ» – «iliaña horn»). Îíè âûÿâ-

ëÿþòñÿ â 70–81% ñëó÷àåâ è ÷àùå áûâàþò äâóñòî-

ðîííèìè [9]. Â çàâèñèìîñòè îò ñòåïåíè èõ

âûðàæåííîñòè è ëîêàëèçàöèè «òàçîâûå ðîãà» ìî-

ãóò áûòü âåðèôèöèðîâàíû çðèòåëüíî, ïàëüïàòîðíî

èëè òîëüêî ðåíòãåíîëîãè÷åñêè. Ñóùåñòâóåò íå-

ñêîëüêî ãèïîòåç ïî ïîâîäó äàííîé àíîìàëèè òàçà:

âûðîñòû ëîêàëèçóþòñÿ â ìåñòàõ ïðèêðåïëåíèÿ ÿãî-

äè÷íûõ ìûøö; ÿâëÿþòñÿ ïðîÿâëåíèåì àòàâèçìà;

ïðîÿâëåíèå óäâîåíèÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè (äîáàâî÷-

íîå îáðàçîâàíèå, ïîäîáíî ïîëèäàêòèëèè). Íè îäíà

èç ýòèõ òî÷åê çðåíèÿ íå íàøëà äîëæíîãî ïîäòâåð-

æäåíèÿ. Ýêçîñòîçû ìîãóò ñî÷åòàòüñÿ ñ äðóãèìè

èçìåíåíèÿìè êîñòåé òàçà, ÷àñòî ïåðåäíèõ åãî îò-

äåëîâ, íàïðèìåð, ñ êðûëîâèäíîé ôîðìîé ïîäâçäîø-

íûõ êîñòåé, ñ âûðàæåííûì óäëèíåíèåì âåðõíèõ

ïåðåäíèõ ïîäâçäîøíûõ îñòåé, äåôîðìàöèåé êðû-

ëüåâ ïîäâçäîøíûõ êîñòåé ïî òèïó «óõà ñëîíà» ïðè

îòñóòñòâèè òèïè÷íûõ ðîãîâ [3]. Èíîãäà âõîä â òàç

íàïîìèíàåò ïî ôîðìå êàðòî÷íîå ñåðäöå. Î÷åíü

ðåäêî ýêçîñòîçû ëîêàëèçóþòñÿ â îáëàñòè äðóãèõ

êîñòåé (êëþ÷èö è äð.). Ãèïîïëàçèÿ, äèñïëàçèÿ èëè

àïëàçèÿ íîãòåé è íàäêîëåííèêîâ ñ÷èòàþòñÿ

íåîòúåìëåìûìè ïðèçíàêàìè NPS, äðóãèå æå äè-

àãíîñòè÷åñêèå ñèìïòîìû (èçìåíåíèå ëîêòåâûõ

ñóñòàâîâ, ýêçîñòîçû ïîäâçäîøíûõ êîñòåé), õîòÿ è

ïàòîãíîìîíè÷íû äëÿ NPS, âñòðå÷àþòñÿ òîëüêî â

70% ñëó÷àåâ [1].

5. Äðóãèå âîçìîæíûå àíîìàëèè: ïðèçíàê Lester

– îáðàçîâàíèå çàâèòêîâ â ðàäóæíîé îáîëî÷êå

âñëåäñòâèå ãèïîïëàçèè åå ïåðåäíåãî ìåçîäåðìàëü-

íîãî ëèñòêà; êðûëîâèäíîå îáðàçîâàíèå ìåæäó ïëå-

÷îì è ïðåäïëå÷üåì (pteregum); íåäîðàçâèòèå

øèëîâèäíîãî îòðîñòêà ëîêòåâîé êîñòè; ëîêàëüíàÿ

äèñòðîôèÿ ìûøö; ëîáíûé ãèïåðîñòîç ÷åðåïà; âà-

ðóñíàÿ èëè âàëüãóñíàÿ äåôîðìàöèÿ áåäåð; êîñîëà-

ïîñòü; ñêîëèîç, êàê ïðàâèëî, êîìïåíñàòîðíûé,

âñëåäñòâèå äèñïëàçèè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé; spina

bifida; øåéíûå ðåáðà; II ìåòàêàðïàëüíàÿ êîñòü

äëèííåå III; øåñòèïàëîñòü; ãîòè÷åñêîå í¸áî; ýïè-

êàíò; îòñóòñòâèå ñîñêîâ; êëèíîäàêòèëèÿ ìèçèíöà;

íåâðîëîãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ; øèçîôðåíèÿ èëè

õðîíè÷åñêàÿ ãèïîñèäåðèíåìèÿ [2,3].

6. Äîëãîå âðåìÿ ïîðàæåíèå ïî÷åê íå ñ÷èòàëîñü

òèïè÷íûì äëÿ NPS [1,2,9]. Ìàíèôåñòíîå ïîðàæå-

íèå ïî÷åê îòìå÷àåòñÿ â 40 – 60% ñëó÷àåâ. Íåôðî-

ïàòèÿ ÷àùå âñåãî ïðîÿâëÿåòñÿ èçîëèðîâàííîé

ïðîòåèíóðèåé, ðåæå âñòðå÷àþòñÿ íåôðîòè÷åñêèé

ñèíäðîì (ÍÑ), ãåìàòóðèÿ è àðòåðèàëüíàÿ ãèïåð-

òåíçèÿ [8,4,5]. Âûäåëÿþò äâà âàðèàíòà òå÷åíèÿ

íåôðîïàòèè ïðè NPS: äëèòåëüíàÿ ëàòåíòíàÿ ñ ìè-

íèìàëüíûì ìî÷åâûì ñèíäðîìîì è áûñòðîïðîã-

ðåññèðóþùàÿ ñ ìàññèâíîé ïðîòåèíóðèåé è ðàííèì

ðàçâèòèåì òåðìèíàëüíîé ñòàäèè ïî÷å÷íîé íåäîñòà-

òî÷íîñòè. Îïèñàí è «ïðîìåæóòî÷íûé» òèï, ñî÷å-

òàþùèé â ñåáå îáà âàðèàíòà [4]. Íàáëþäàëèñü

ñëó÷àè äèçýìáðèîãåíåçà îðãàíîâ ìî÷åâîé ñèñòå-

ìû [8]. Ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ îòìå÷àåòñÿ äîá-

ðîêà÷åñòâåííîå òå÷åíèå íåôðîïàòèè, íî ó 10%

ðàçâèâàåòñÿ ïðîãðåññèðóþùàÿ õðîíè÷åñêàÿ ïî÷å÷-

íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ñ âàðèàáåëüíîñòüþ òåìïîâ

ïðîãðåññèðîâàíèÿ [10,11].

Ìèêðîñêîïè÷åñêàÿ êàðòèíà çàáîëåâàíèÿ ïðè ñâå-

òîâîì ìåòîäå èññëåäîâàíèÿ âàðüèðóåò îò ïðàêòè-

÷åñêè íîðìàëüíûõ êëóáî÷êîâ ó ïàöèåíòîâ ñ

íåçíà÷èòåëüíîé ïðîòåèíóðèåé äî ôîêàëüíî-ñåãìåí-

òàðíîãî èëè äèôôóçíîãî ãëîìåðóëîñêëåðîçà ó áîëü-

íûõ ñ ÍÑ è ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ [4,12].

Ñ ïðèìåíåíèåì ýëåêòðîííîé ìèêðîñêîïèè áûëî

îáíàðóæåíî, ÷òî ïðè ýòîé ïàòîëîãèè îòìå÷àåòñÿ

ñâîåîáðàçíàÿ àíîìàëèÿ ãëîìåðóëÿðíîé áàçàëüíîé

ìåìáðàíû (ÃÁÌ) êëóáî÷êîâ, íåñìîòðÿ íà îòñóò-

ñòâèå êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûõ ïðîÿâëåíèé ïî÷å÷íîé

ïàòîëîãèè [8,4,10]. Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî â îñíîâå

ïî÷å÷íîãî ïîðàæåíèÿ ëåæèò ñòðóêòóðíûé äåôåêò

êîëëàãåíà ÃÁÌ. Ïðè ýëåêòðîííîé ìèêðîñêîïèè íà-

õîäÿò õàðàêòåðíûå èçìåíåíèÿ âîëîêîí êîëëàãåíà

âíóòðåííåãî ñëîÿ ÃÁÌ. Îíè çàêëþ÷àþòñÿ â íåðå-

ãóëÿðíî ðàñïîëîæåííûõ ïðîñâåòëåíèÿõ, êîòîðûå
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ïðåäñòàâëåíû ñêîïëåíèåì êîëëàãåíîâûõ ôèáðèëë

è îáøèðíûìè ñëèÿíèÿìè íîæåê ïîäîöèòîâ. Îáíà-

ðóæèâàþòñÿ ìíîæåñòâåííûå íåðàâíîìåðíûå óòîë-

ùåíèÿ ÃÁÌ ñ èíòðàìåìáðàíîçíûì îòëîæåíèåì

ïåðåêðåñòíî ñâÿçàííûõ âîëîêîí êîëëàãåíà, ó÷àñò-

êè åå ðàçðÿæåíèÿ è, ðåæå, ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèê-

ñà, ñîçäàþùèå õàðàêòåðíóþ êàðòèíó «èçúåäåííîñòè

ìîëüþ» èëè «îáâåòøàëîñòè».

Ïðîãíîç NPS îïðåäåëÿåòñÿ òå÷åíèåì ïî÷å÷íî-

ãî ïðîöåññà. Åäèíñòâåííûé ìåòîä ðàäèêàëüíîé òå-

ðàïèè – òðàíñïëàíòàöèÿ ïî÷åê â òåðìèíàëüíóþ

ñòàäèþ õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Â

òðàíñïëàíòàòå èçìåíåíèÿ ÃÁÌ íå ðàçâèâàþòñÿ [10].

Ïîñêîëüêó â îñíîâå ïîâðåæäåíèÿ ïî÷åê ëåæèò íà-

ðóøåíèå ñèíòåçà êîëëàãåíà, àêòèâíàÿ èììóíîñóï-

ðåññèâíàÿ òåðàïèÿ ñ÷èòàåòñÿ íåöåëåñîîáðàçíîé

[4,5,10]. Ïîñëåäíåå ïîëîæåíèå íå ïîäòâåðæäàåòñÿ

ïðèâåäåííûì íàáëþäåíèåì çà ðåáåíêîì ñ NPS ãîð-

ìîíî÷óâñòâèòåëüíûì íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðîìîì.
Áîëüíîé Å., 7 ëåò, ïîñòóïèë íà íåôðîëîãè÷åñêîå îò-

äåëåíèå ÄÃÁ ¹ 1 ñ êëèíèêîé ÷èñòîãî è ïîëíîãî ÍÑ, êîòî-

ðàÿ âêëþ÷àëà àíàñàðêó, ïðîòåèíóðèþ – 22,8 ã/ñóò,

ãèïîïðîòåèíåìèþ – 38,0 ã/ë, ãèïîàëüáóìèíåìèþ – 10,3

ã/ë, ãèïåðëèïèäåìèþ (β-ëèïîïðîòåèäû 160 åä., õîëåñòå-

ðèí – 13,8 ììîëü/ë). ÍÑ ïðîòåêàë ñ îëèãóðèåé (äèóðåç <

300 ìë/ñóò), áåç ïîâûøåíèÿ àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ (100/

60 ìì ðò. ñò.), ãåìàòóðèè è ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè.

Ïðè îñìîòðå ó ðåáåíêà áûëè îáíàðóæåíû: äèñïëà-

çèÿ íîãòåé áîëüøèõ è óêàçàòåëüíûõ ïàëüöåâ ðóê (â âèäå

èõ óêîðî÷åíèÿ, èñòîí÷åíèÿ è ðèôëåíèÿ), ãèïîïëàçèÿ è

ëàòåðàëüíîå ñìåùåíèå ëåâîãî íàäêîëåííèêà ñ âûâèõîì

ñîîòâåòñòâóþùåãî êîëåííîãî ñóñòàâà, ñãèáàòåëüíàÿ êîí-

òðàêòóðà ëåâîãî êîëåííîãî ñóñòàâà, êëèíîäàêòèëèÿ III

ïàëüöà ïðàâîé ñòîïû, ïëîñêîâàëüãóñíàÿ äåôîðìàöèÿ

ñòîï, êîìïåíñàòîðíûé ñêîëèîç, ãèïåðëîðäîç (ðèñ. 1). Â

òî æå âðåìÿ ó ïàöèåíòà íå îòìå÷àëîñü îãðàíè÷åíèé â

îáúåìå äâèæåíèÿ ëîêòåâûõ ñóñòàâîâ.

Ïî äàííûì ñåìåéíîãî àíàìíåçà ïîäîáíàÿ àíîìàëèÿ

áîëüøèõ è óêàçàòåëüíûõ ïàëüöåâ ðóê ïðîñëåæèâàåòñÿ ó 6

÷ëåíîâ ñåìüè îáîåãî ïîëà â 5 ïîêîëåíèÿõ ïîäðÿä. Êðîìå

òîãî, ó ìàòåðè ïàöèåíòà, íàðÿäó ñ äèñïëàçèåé íîãòåé,

èìååòñÿ ãèïîïëàçèÿ ëåâîãî íàäêîëåííèêà ñ âûâèõîì â

êîëåííîì ñóñòàâå, ãèïåðòåëîðèçì ãëàç è ýïèêàíò.

Ó÷èòûâàÿ íàëè÷èå ïîëíîãî ÷èñòîãî ÍÑ, ïàöèåíòó

áûë íàçíà÷åí ïðåäíèçîëîí â äîçå 2,0 ìã/êã/24÷, ÷òî ïðèâå-

ëî ê ñíèæåíèþ ïðîòåèíóðèè äî óðîâíÿ 0,25 ã/ñóò ê 8-ìó

äíþ ëå÷åíèÿ. Ýòîò óðîâåíü ïðîòåèíóðèè íàáëþäàëñÿ è

äàëåå. Â òå÷åíèå 3-õ ìåñ. ðåáåíîê ïîëó÷àë ãîðìîíîòåðà-

ïèþ, êîòîðàÿ áûëà ïðåðâàíà ðîäèòåëÿìè áåç êîíòðîëÿ

óðîâíÿ ïðîòåèíóðèè.

×àñòè÷íàÿ êëèíèêî-ëàáîðàòîðíàÿ ðåìèññèÿ ñîõðàíÿ-

ëàñü â òå÷åíèå 5 ìåñ. Çàòåì âîçíèê ðåöèäèâ, êîòîðûé òàê-

æå ïðîòåêàë ñ ïîëíûì ÍÑ: àíàñàðêà, ïðîòåèíóðèÿ – 4,4 ã/

ñóò, ãèïîïðîòåèíåìèÿ – 45 ã/ë, ãèïîàëüáóìèíåìèÿ – 20,2

ã/ë, ãèïåðëèïèäåìèÿ (β-ëèïîïðîòåèäû – 106 åä, õîëåñòå-

ðèí – 10,3 ììîëü/ë), îëèãóðèåé (äèóðåç<300 ìë/ñóò), íîð-

ìàëüíûì àðòåðèàëüíûì äàâëåíèåì è áåç ãåìàòóðèè.

Òåðàïèÿ ðåöèäèâà ïðåäíèçîëîíîì â äîçå 2 ìã/êã/24÷ ïðè-

âåëà ê ñíèæåíèþ ïðîòåèíóðèè äî 0,21 ã/ñóò ê 15-ìó äíþ

ëå÷åíèÿ. Â äàëüíåéøåì ïàöèåíò ïîëó÷àë ãîðìîíàëüíóþ

òåðàïèþ íåïðåðûâíî â òå÷åíèå 7-ìè ìåñ. ñ ïîñòåïåííûì

ñíèæåíèåì äîçû äî 0,4 ìã/êã/24÷ â àëüòåðíèðóþùåì ðå-

æèìå. Àíàëèçû ìî÷è â ýòî âðåìÿ ñîäåðæàëè ñëåäû áåëêà.

Îñòðàÿ ðåñïèðàòîðíàÿ âèðóñíàÿ èíôåêöèÿ íà ôîíå

ïðèåìà ïðåäíèçîëîíà ïðèâåëà êî 2-ìó ðåöèäèâó ÍÑ, êîòî-

ðûé òàêæå ïðîòåêàë â âèäå ïîëíîé è ÷èñòîé ôîðìû: ïðî-

òåèíóðèÿ – 2,2 ã/ñóò, ãèïîïðîòåèíåìèÿ – 48 ã/ë,

ãèïîàëüáóìèíåìèÿ – 24,6 ã/ë, ãèïåðëèïèäåìèÿ (b-ëèïîï-

ðîòåèäû –148 åä, õîëåñòåðèí – 10,3 ììîëü/ë). Äîçà ïðåäíè-

çîëîíà áûëà ïîâûøåíà äî 1,6 ìã/êã/24÷. Ê 17-ìó äíþ

Рис. 1. Больной Е. Гипоплазия и латеральное смещение ле�
вого надколенника с вывихом соответствующего коленного
сустава, плосковальгусная деформация стоп, компенсатор�
ный сколиоз, гиперлордоз.

Рис. 2. Электронограммы сосудистых петель клубочка: 1 –
базальная мембрана; 2 – подоцит.



126

ISSN 1561�6274. Нефрология. 2005. Том 9. №2.

ëå÷åíèÿ ïðîòåèíóðèÿ ñíèçèëàñü äî 0,31 ã/ñóò. Âî âðåìÿ 2-

ãî ðåöèäèâà äëÿ óòî÷íåíèÿ õàðàêòåðà ïîðàæåíèÿ ïî÷åê â

ñòðóêòóðå ñèíäðîìà NPS ðåáåíêó áûëà ïðîâåäåíà áèî-

ïñèÿ ïî÷êè ñî ñâåòîâûì, èììóíîôëþîðåñöåíòíûì è ýëåê-

òðîííîìèêðîñêîïè÷åñêèì èññëåäîâàíèÿìè.

Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ – â áîëüøèíñòâå êëóáî÷êîâ

áûëà âûÿâëåíà íåçíà÷èòåëüíàÿ èëè óìåðåííàÿ êëåòî÷-

íîñòü çà ñ÷åò ïðîëèôåðàöèè ìåçàíãèàëüíûõ êëåòîê, áåç

óâåëè÷åíèÿ ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà, â íåôðîòåëèè êà-

íàëüöåâ – ÿâëåíèÿ çåðíèñòîé è âàêóîëüíîé äèñòðîôèè.

Èíòåðñòèöèàëüíûå èíôèëüòðàòû, èíòåðñòèöèàëüíûé è

ãëîìåðóëÿðíûé ñêëåðîç íå îïðåäåëÿëèñü.

Ïî äàííûì èììóíîôëþîðåñöåíöèè îòëîæåíèé IgA,

IgG, IgM íå âûÿâëåíî.

Ìåòîäîì ýëåêòðîííîé ìèêðîñêîïèè îáñëåäîâàí

îäèí êëóáî÷åê (ðèñ. 2). ÃÁÌ íå èçìåíåíà, ýëåêòðîííî-

ïëîòíûå äåïîçèòû íå îïðåäåëÿëèñü. Âûÿâëåíî î÷àãîâîå

ñëèÿíèÿ íîæåê ïîäîöèòîâ, à òàêæå ðåäêèå ìèêðîëèïèä-

íûå äåïîçèòû â laminà densa. Îòìå÷àëàñü ìèêðîâîðñèí-

÷àòàÿ òðàíñôîðìàöèÿ ïîäîöèòîâ. Õàðàêòåðíûõ äëÿ NPS

ìèêðîôèáðèìÿðíûõ îòëîæåíèé â ìåçàíãèè è â ÃÁÌ íå

âûÿâëÿåòñÿ, íå íàéäåíî ïîâðåæäåíèé ÃÁÌ ñ ÷åðåäîâà-

íèåì ïëîòíûõ è ðàçðÿæåííûõ ó÷àñòêîâ. Ïî ðåçóëüòàòàì

ïàòîìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ñäåëàíî çàêëþ÷å-

íèå î íàëè÷èè ó ðåáåíêà ãëîìåðóëîíåôðèòà ñ ìèíèìàëü-

íûìè èçìåíåíèÿìè.

Íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð êîñòíî-íîãòåâîé ïà-

òîëîãèè, õàðàêòåð íàñëåäîâàíèÿ (ïðîÿâëåíèå åå â

êàæäîì ïîêîëåíèè ó ëèö îáîåãî ïîëà) è ñî÷åòàíèå

ñ ïîðàæåíèåì ïî÷åê, ïîäòâåðæäåííûì êëèíèêî-

ëàáîðàòîðíûìè ìåòîäàìè è ìîðôîëîãè÷åñêèì èñ-

ñëåäîâàíèåì áèîïòàòà ïî÷êè, ïîçâîëèëè

òðàêòîâàòü êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó çàáîëåâàíèÿ êàê

âðîæäåííûé NPS, à ÍÑ ðàññìàòðèâàòü êàê ïðîÿâ-

ëåíèå ãëîìåðóëîíåôðèòà ñ ìèíèìàëüíûìè èçìåíå-

íèÿìè, êîòîðûé èìååò ðåöèäèâèðóþùåå òå÷åíèå

áåç íàðóøåíèÿ ôóíêöèè ïî÷åê.

Îñîáåííîñòüþ ñëó÷àÿ ÿâëÿåòñÿ íàëè÷èå ãëî-

ìåðóëîíåôðèòà ñ ìèíèìàëüíûìè èçìåíåíèÿìè ñ

ãîðìîíî÷óâñòâèòåëüíûì íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðî-

ìîì ó ðåáåíêà ñ âðîæäåííûì NPS. Â òî æå âðåìÿ

ñîõðàíåíèå íåçíà÷èòåëüíîé ïðîòåèíóðèè íå ïîçâî-

ëÿåò èñêëþ÷èòü òå÷åíèå ýòîãî âàðèàíòà ãëîìåðó-

ëîíåôðèòà â ñòðóêòóðå NPS.
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