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В соответствии с приказом № 219 МЗ РФ от 1996 
года учреждены федеральные и региональные цен-
тры нефрологии и диализа. Оценен текущий уровень 
доступности специализированной педиатрической 
нефрологической помощи в специализированном 
педиатрическом нефрологическом центре СЗФО 
при ГОУ ВПО СПбГПМА. Проведено исследование 
в форме анкетирования. Родители 70 пациентов, по-
ступавших в круглосуточный нефрологический ста-
ционар ГОУ ВПО СПбГПМА из СЗФО, ответили 
на вопрос о проблемах с получением направления 
на госпитализацию в СПбГПМА. Из них 50 % ре-
спондентов ответили, что процесс получения на-
правления прошел легко, с серьезными проблемами 
в получении направления столкнулось только 10 % 

респондентов. На получение направления у 30 % 
пациентов из регионов СЗФО ушло от одной неде-
ли до 1 месяца, в 10 % получали направление более 
одного месяца. 

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Результаты анализа демонстрируют достаточную 

обеспеченность нефрологическими стационарными 
койками детского населения в Санкт-Петербурге 
и СЗФО. Количество педиатров-нефрологов в 
амбулаторно-поликлинических учреждениях и ста-
ционарах, уровень их профессиональной подготов-
ки гарантирует высокое качество специализиро-
ванной педиатрической нефрологической помощи 
детскому населению.

Osteogenesis imperfecta — наследственное забо-
левание соединительной ткани. В основе заболе-
вания лежат мутации генов, кодирующих коллаген 
I типа. Это группа нозологических форм, которые 
определяются вовлечением в патогенез фермента-
тивных систем и структур белков соединительной 
ткани. Прежде всего наблюдаются изменения в син-
тезе и обмене коллагена. Osteogenesis imperfecta 
относится к дифференцированной дисплазии сое-
динительной ткани вместе с синдромом Морфана, 
Элерса Данлоса и Альпорта. Причина патологии в 
потере глюкозоаминогликанов и оксипролина, сни-
жении содержания гиалуроновой кислоты и потере 
прочности и эластичности соединительной ткани. 

В клинической картине ведущим является по-
ражение костной ткани и других органов и систем. 
В клинической картине болезни могут наблюдаться 
разрушение дентина зубов, прогрессирующая туго-
ухость в детском и юношеском возрасте, мышечная 
гипотония, повышенная частота пупочных и пахо-
вых грыж, нефролитиаз. Из-за деформации грудной 
клетки могут развиваться ателектазы, пневмонии и 
обструкция бронхов, которые приводят к легочной 
гипертензии с формированием легочного сердца. 
С 6–8 года жизни наблюдается снижение склонно-
сти к переломам, но в менопаузе вновь появляют-
ся переломы. Выделено IV типа заболевания. При 
I типе коллаген нормального качества, но он выра-
батывается в недостаточном количестве. В клини-

ческой картине отмечаются переломы костей, сла-
бость связочного аппарата суставов, пониженный 
мышечный тонус, синдром голубых склер, ранняя 
потеря слуха. При II типе коллаген недостаточно-
го количества и качества. Большинство детей этой 
группы погибают в течение первого года жизни от 
дыхательной недостаточности или внутричерепно-
го кровоизлияния. III тип характеризуется достаточ-
ным количеством коллагена с низким его качеством, 
а клиническая картина, характерная для I и II типов. 
При IV типе коллаген достаточного количества, но 
с дефектом качества, в клинической картине отсут-
ствует синдром голубых склер. 

Девочка П., 12 лет, находилась на обследовании 
в соматическом отделении ГУЗ Детской городской 
больницы № 1. У девочки в возрасте 3 лет впервые 
отмечены переломы конечностей, которые затем 
повторялись. Анализ родословной установлен: отец 
и дядя ребенка страдали Osteogenesis imperfecta. 
У ребенка отмечен симптом «голубых склер». Де-
вочка обследована в медико-генетическом центре, 
диагностирован Osteogenesis imperfecta. Поводом 
для госпитализации явилось появление изолиро-
ванной макрогематурии. Экстраренальные про-
явления отсутствовали. Данных за патологию ге-
мостаза не выявлено. УЗИ почек, мочевого пузыря 
органов брюшной полости и сердца, проведенные 
пациентке, не выявили патологии. По данным вну-
тривенной урографии, цистографии и цистоскопии 
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не установлено патологических изменений в ор-
ганах мочевой системы. Рентгенограмма органов 
грудной клетки не изменена. Биохимические пара-
метры крови (общий белок, фракции, холестерин, 
глюкоза, электролиты, мочевина, креатинин, мо-
чевая кислота) нормальные. Суточная экскреция 
с мочой кальция, фосфора, уратов и оксалатов в 

пределах возрастной нормы. СКФ, рассчитанная по 
клиренсу эндогенного креатинина, в пределах нор-
мы. Особенностью случая на данном этапе болезни 
является макрогематурия при отсутствии нефроли-
тиаза. В плановом порядке показаны биопсия поч-
ки для подтверждения морфологического диагноза, 
иммунологическое исследование.

В последние годы увеличивается число боль-
ных нефротическим синдромом, в том числе 
и  врожденным. Приводим описание девочки Г., 
4 мес., с врожденным нефротическим синдромом, 
поступившей повторно в нефрологическое от-
деление с распространенными отеками, протеи-
нурией более 5 г/л. Родилась от I беременности, 
протекавшей на фоне гестоза, угрозы прерывания 
беременности, с массой 2630 г, длина тела 47 см. 
Закричала сразу. Оценка по шкале Апгар — 6 бал-
лов. Наследственность: у отца ребенка в 25 лет 
проведена нефрэктомия в связи с гидронефрозом, 
матери 22 года — здорова. Результаты иммуно-
ферментного анализа (ИФА) крови на антитела: к 
токсоплазмозу — IgG отриц., IgM отриц.; к герпе-
су — IgM отриц., IgG положит. (2,532 при норме до 
0,156); к ЦМВИ: IgM отриц., IgG положит. (2,754 
при норме до 0,194); к Chlamydia trachomatis IgA 
отриц., IgG положит. (0,836 при норме до 0,237); 
к Chlamydia pneumoniae отриц. После рождения 
выявлены отеки, протеинурия (3,5–3,8 г/л), гипо-
протеинемия (25 г/л), гипоальбуминемия (10 г/л). 
Сывороточная концентрация IgA — 0; IgM — 
0,34 г/л; IgG — 1,0 г/л. При УЗИ: почки увеличены 
в размерах, эхогенность паренхимы повышена, в 
брюшной полости небольшое количество свобод-

ной жидкости. В возрасте 1 месяца госпитализи-
рована в нефрологическое отделение. Получала 
в/в капельно 10 % раствор альбумина, на фоне те-
рапии сохранялись умеренно выраженные отеки, 
протеинурия до 5 г/л, гипопротеинемия, гиперхо-
лестеринемия, гиперфибриногенемия. В возрасте 
3 мес. пациентка получала преднизолон (2 мг/кг 
массы тела в сутки) в течение месяца без поло-
жительного эффекта. Выявлено снижение уровня 
гормонов щитовидной железы Т4 — 7,6 пмоль/л 
и ТТГ — 11 мкМЕ/л. Заключение эндокринолога: 
вторичный гипотиреоз на фоне нефротического 
синдрома. Вторичный гипотиреоз возможно обу-
словлен гипо-и-диспротеинемией. В коагулограм-
ме — признаки гиперкоагуляции с резким сниже-
нием активности антитромбина 3, с повышением 
уровня D-димеров. На фоне приема L-тироксина, 
внутривенного капельного введения альбумина, 
свежезамороженной плазмы, гепаринотерапии, 
наблюдается стабилизация состояния ребенка с 
сохранением отеков, значительной протеинурии, 
гипоальбуминемии, гиперхолестеринемии. Заклю-
чение. Представленный случай свидетельствует о 
развитии врожденного нефротического синдрома, 
ассоциированного с гипотиреозом и селективным 
дефицитом иммуноглобулина Ig А.
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ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ 

Оценка клинического течения нефротического 
синдрома в дебюте. Материалы и методы исследо-
вания. Обследовано 80 детей с нефротическим син-

дромом в дебюте в возрасте 5–15 лет с применением 
клинико-лабораторных методов исследования, УЗИ, 
ЭКГ, по показаниям ЭЭГ, РЭГ сосудов головного 
мозга.
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