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Клинические проявления семейного нефротического синдрома
у детей

Шамсиева Э.Р. 
Ташкентская медицинская академия 

Несмотря на достигнутые успехи в лечении семейного нефротического 

синдрома с использованием иммунносупрессивной терапии, в медицинской 

практике встречаются его формы, резистентные к этому методу лечения. 

Семейный нефротический синдром проявляется у сибсов обычно в одном и том 

же возрасте.  Особенностью его является однотипность развития и характера 
течения клинико-лабораторного и морфологического симптомокомплекса 
нефротического синдрома у членов семьи, реакции на терапию 

глюкокортикоидами, характера течения заболевания, исхода.
Цель данного исследования на примере одной семьи продемонстрировать
семейный характер заболевания, семейных форм протенурии, и предложить
диагностические подходы, которые могут быть использованы для
подтверждения семейной формы нефротического синдрома.
Материал и методы. Данные исследования проводились на основании

выкопировки истории болезни больного ребенка с последующим сбором

анализов. Больной ребенок, 2 лет поступил в клинику с жалобами на

генерализованные отеки, изменения в моче (массивная протеинурия). В

анамнезе мальчик от 1 нормально протекавшей беременности и родов, от

молодых здоровых родителей, до 1 года развивался соответственно возрасту,

находился на естественном вскармливании. Первичный нефротический

синдром впервые был диагностирован в 1 год 2 месяца, в связи с чем

неоднократно получал лечение по месту жительства: антикоагулянты,

антиагреганты, гормонотерапия. Заболевание характеризовалось частым

рецидивированием на фоне проводимой патогенетической терапии.

В лечение дополнительно включены цитостатики, проведена пульстерапия

метилпредом.
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Несмотря на активную терапию у мальчика развилась картина ХПН и через 2

года от начала заболевания ребенок экзетировал при явлениях нарастающей

ХПН. У родного брата мальчика, в том же возрасте появляются отеки,

протеинурия, по поводу чего он также с диагнозом острый гломерулонефрит

получает гормонотерапию, однако, как и в первом случае терапия

неэффективна, отеки и протеинурия нарастают, отмечается подъем

артериального давления до 140/100 мм, общее недомогание. При обследовании:

в общем анализе мочи белок–3,6%, микроскопия скудная, в общем анализе

крови умеренная анемия (Нв–82г/л), СОЭ–17 мм/ч. Биохимические

исследования: общий белок сыворотки крови 56 г/л, мочевина–17,5ммоль/л,

креатинин –0,19 ммоль/л, общий холестерин 9,0 ммоль/л. Проводимая

патогенетическая терапия (преднизолон, гепарин, курантил), диуретики,

дезинтоксикационная терапия оказывают кратковременный эффект. Через 1 год

от начала заболевания у ребенка развилась хроническая почечная

недостаточность. На биопсии-фокально-сегментарный гломерулосклероз. В

настоящее время проводится терапия цитостатиками.

Результаты исследования. Учитывая, что у двух больных в одной семье без

наследственной отягощенности по нефропатиями в одном и том же возрасте

развилась однотипная клиническая картина заболевания, с торпидным течением

и в течение 2-х лет переходом в хроническую почечную недостаточность. На

биопсии необратимые изменения единственным методом лечения данного

варианта заболевания является цитостатикотерапия.

Выводы. Особенностью семейного нефротического синдрома является

однотипность развития и характера течения заболевания, реакция на

глюкокортикостероиды (чаще гормонорезистентный вариант), эффективно

лечение цитостатиками. При прогрессировании болезни, как в нашем случае, в

ХПН больным требуется гемодиализ или трансплантация почек.
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