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РЕФЕРАТ

Представлены два случая развития нефротического синдрома у пациенток, страдающих аутосомно�доминантным поли�

кистозом почек. При нефробиопсиях были установлены морфологические диагнозы: IgA�нефропатии и мембранозной

нефропатии. Изолированное назначение ингибитора ангиотензин�превращающего фермента не привело к снижению

протеинурии, однако его комбинирование с метилпреднизолоном и цитостатиками в течение различных сроков позволи�

ло достоверно уменьшить протеинурию и добиться стабилизации почечной функции. Наши случаи показали целесооб�

разность выполнения нефробиопсии у больных с поликистозом почек и нефротическим синдромом с целью определения

дальнейшей тактики лечения и профилактики прогрессирования почечной недостаточности.

Ключевые слова: нефротический синдром, аутосомно�доминантный поликистоз почек, глюкокортикоиды, цитостатики,

IgA�нефропатия, мембранозная нефропатия.

ABSTRACT

Two cases of nephrotic syndrome in patients suffering from autosomaldominant polycystic kidney disease is

described. During nephrobiopsy were the following morphological diagnoses were stated: IgA�nephropathy and membranous

nephropathy. Isolated appointment of ACE inhibitor did not lead to a reduction in proteinuria, but its combination with methyl�

prednisolone and cytotoxic drugs for different periods allowed significantly reduce proteinuria and stabilize renal

function. Our cases showed the appropriateness of the nephrobiopsy in patients with polycystic kidney disease and

nephrotic syndrome in order to determine further management treatment and prevention of progression of renal failure.

Key words: nephrotic syndrome, autosomal dominant polycystic kidney disease, glucocorticoids, cytostatics,

IgA�nephropathy, membranous nephropathy.
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ВВЕДЕНИЕ

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê

(ÀÄÏÊÏ) – íàñëåäñòâåííîå çàáîëåâàíèå ïî÷åê ñ

ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ 1:700 – 1:1000 ÷åëîâåê, õà-

ðàêòåðèçóþùååñÿ ïðîãðåññèâíûì äâóñòîðîííèì

ôîðìèðîâàíèåì êèñò â ïî÷å÷íîé ïàðåíõèìå, êîòî-

ðîå âåäåò ê ðàçâèòèþ õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäî-

ñòàòî÷íîñòè (ÕÏÍ) [1]. Îäíèì èç ñèìïòîìîâ ýòî-

ãî çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ óìåðåííàÿ ïðîòåèíóðèÿ,

êîòîðàÿ ðåäêî äîñòèãàåò íåôðîòè÷åñêîãî óðîâíÿ [2,

3]. Ñðåäè îïèñàííûõ ñîïóòñòâóþùèõ ãèñòîëîãè÷åñ-

êèõ èçìåíåíèé ó ïàöèåíòîâ ñ ÀÄÏÊÏ íàèáîëåå

÷àñòûì ÿâëÿåòñÿ ôîêàëüíî-ñåãìåíòàðíûé ãëîìå-

ðóëîñêëåðîç (ÔÑÃÑ) [4]. Îñíîâíûìè êëèíè÷åñêè-

ìè îòëè÷èÿìè âòîðè÷íîãî ÔÑÃÑ îò èäèîïàòè÷åñ-

êîãî áóäóò ÿâëÿòüñÿ áîëåå íèçêèé óðîâåíü ïðîòåè-

íóðèè, íîðìàëüíûé óðîâåíü àëüáóìèíà êðîâè è íå-

âûðàæåííûå îòåêè, òîãäà êàê äëÿ èäèîïàòè÷åñêîãî

ÔÑÃÑ áóäåò õàðàêòåðíà òèïè÷íàÿ êàðòèíà ðàçâåð-

íóòîãî íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà [5].

Â ñâîåì ñîîáùåíèè ìû ïðåäñòàâëÿåì äâà êëè-

íè÷åñêèõ ñëó÷àÿ ñî÷åòàíèÿ ÀÄÏÊÏ è íåôðîòè÷åñ-

êîãî ñèíäðîìà (ÍÑ), ãèñòîëîãè÷åñêèìè ïðè÷èíà-

ìè êîòîðîãî ÿâèëèñü IgA-íåôðîïàòèÿ è ìåìáðàíîç-

íàÿ íåôðîïàòèÿ (ÌÍ).

Ñëó÷àé 1. Áîëüíàÿ À., 1970 ã.ð., ïîñòóïèëà â îòäåëå-

íèå íåôðîëîãèè â ôåâðàëå 2009 ã. ñ æàëîáàìè íà îòåêè

íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, îáùóþ ñëàáîñòü, ïîâûøåíèå òåì-

ïåðàòóðû òåëà äî 37,2 °Ñ. Ñ÷èòàåò ñåáÿ áîëüíîé îêîëî
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1 ìåñÿöà, êîãäà ïîñëå ïåðåîõëàæäåíèÿ ïîÿâèëèñü âûøå-

óêàçàííûå æàëîáû. Íàáëþäàåòñÿ ñ 1993 ã. ïî ïîâîäó

ÀÄÏÊÏ, ñåìåéíûé àíàìíåç – ðîäíàÿ ñåñòðà ñòðàäàåò ïî-

ëèêèñòîçîì ïî÷åê. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå ñðåäíåé

òÿæåñòè. Òåìïåðàòóðà òåëà 36,9 °Ñ. Êîæíûå ïîêðîâû áëåä-

íûå, îòìå÷àþòñÿ îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé äî ñðåäíåé

òðåòè ãîëåíåé. Òîíû ñåðäöà ïðèãëóøåíû, ðèòìè÷íûå,

÷àñòîòà ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé (×ÑÑ) 74 óä/ìèí, àðòåðè-

àëüíîå äàâëåíèå (ÀÄ) 140/90 ìì ðò. ñò. Æèâîò ìÿãêèé,

áåçáîëåçíåííûé ïðè ïàëüïàöèè. Ïî÷êè ÷åðåç ïåðåäíþþ

áðþøíóþ ñòåíêó íå ïàëüïèðóþòñÿ. Ñèìïòîì ïîêîëà÷è-

âàíèÿ ñëàáîïîëîæèòåëüíûé ñ îáåèõ ñòîðîí. Äèóðåç äî

1,5 ë/ñóò. Â îáùåì àíàëèçå êðîâè âûÿâëåíà àíåìèÿ (ãå-

ìîãëîáèí 80 ã/ë, ýðèòðîöèòû 3,22×10
12

), ëåéêîöèòû

5,9×10
9

, òðîìáîöèòû 183×10
12

, ÑÎÝ – 32 ìì/÷. Â áèîõè-

ìè÷åñêîì àíàëèçå ñûâîðîòêè êðîâè: ãëþêîçà 5,16 ììîëü/

ë; ìî÷åâèíà 3,6 ììîëü/ë, êðåàòèíèí 0,06 ììîëü/ë; ìî÷å-

âàÿ êèñëîòà 0,37 ììîëü/ë; õîëåñòåðèí 8,2 ììîëü/ë; îá-

ùèé áåëîê 40 ã/ë; àëüáóìèí 55,5%, ÀÑÀÒ 27, ÀËÀÒ 21,

Рис. 1 А. В гломерулах пролиферация мезангиальных клеток

с расширением матрикса, участки сегментарного склероза.

(массон+трихром х 200).

Рис. 2 В. Свечение мелкогранулярное по базальным мемб�

ранам гломерул (иммунофлюоресценция с С3 х 400)

Рис. 1 Б. Значительные отложения IgA в зонах

мезангия и парамезангиально (иммунофлюорес�

ценция с IgA х 400)

Рис. 2 А. В клубочках – утолщение базальных мембран, без

существенной гиперклеточности (PAS х 200)

Рис. 2 Б. Мелкоточечное свечение IgG вдоль базаль�

ных мембран клубочков (иммунофлюоресценция с

IgG х 400)
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ñûâîðîòî÷íîå æåëåçî 3,3; Ñ-ðåàêòèâíûé áåëîê (ÖÐÁ) îò-

ðèöàòåëüíûé. Êëèðåíñ ýíäîãåííîãî êðåàòèíèíà ñîñòàâ-

ëÿåò 89,3 ìë/ìèí. Ñóòî÷íàÿ ïðîòåèíóðèÿ 5,7 ã. Îòíîñè-

òåëüíàÿ ïëîòíîñòü ìî÷è íèçêàÿ 1007, ìî÷åâîé îñàäîê ñêóä-

íûé – áåëîê 3,22 ã/ë, ëåéêîöèòû 5–7 â ïîëå çðåíèÿ,

ýðèòðîöèòû 2–3, áàêòåðèé íåò. Èììóíîëîãè÷åñêèå èñ-

ñëåäîâàíèÿ áåç ïàòîëîãèè: ANA è ANCA – îòðèöàòåëü-

íûå, LE-êëåòêè íå îáíàðóæåíû. Ìàðêåðû âèðóñíûõ ãå-

ïàòèòîâ Â è Ñ îòðèöàòåëüíûå. Ïðè óëüòðàçâóêîâîì èñ-

ñëåäîâàíèè ïî÷êè ðàâíîâåëèêè 130 – 62 ìì, ïàðåíõèìà

ïîâûøåííîé ýõîãåííîñòè äî 16 ìì ñ ìíîæåñòâîì êèñò

îò 20 äî 25 ìì â äèàìåòðå. Ñ öåëüþ ñíèæåíèÿ ïðîòåèíó-

ðèè áûë íàçíà÷åí èíãèáèòîð àíãèîòåíçèíïðåâðàùàþùå-

ãî ôåðìåíòà (èÀÏÔ) ýíàëàïðèë â äîçå 20 ìã/ñóò è äèïè-

ðèäàìîë â äîçå 150 ìã/ñóò. Â òå÷åíèå 1 ìåñ ïðîòåèíóðèÿ

áûëà â ïðåäåëàõ 5 ã/ñóò, ñîõðàíÿëñÿ íåôðîòè÷åñêèé ñèí-

äðîì, îòìå÷åíà ïëîõàÿ ïåðåíîñèìîñòü òåðàïèè, ñíèæå-

íèå äàâëåíèÿ íèæå 90/60 ìì ðò. ñò., äîçà ýíàëàïðèëà áûëà

ñíèæåíà äî 5 ìã/ñóò. ×åðåç 2 ìåñ ââèäó îòñóòñòâèÿ ýô-

ôåêòà îò ëå÷åíèÿ áûëà âûïîëíåíà ïóíêöèîííàÿ ÷ðåñ-

êîæíàÿ íåôðîáèîïñèÿ (ðèñ. 1, À, Á). Ïîñëå óñòàíîâëåíèÿ

äèàãíîçà IgA-íåôðîïàòèè áûëà íàçíà÷åíà ïàòîãåíåòè÷åñ-

êàÿ òåðàïèÿ: ìåòèëïðåäíèçîëîí â äîçå 0,5ã/êã â ñóòêè (â

ìàêñèìàëüíîé äîçå 36 ìã/ñóò) â òå÷åíèå 3 ìåñ ñ ïîñòå-

ïåííûì ñíèæåíèåì äîçû äî 4 ìã/ñóò. ×åðåç 6 ìåñ ïðèåì

êîðòèêîñòåðîèäà áûë ïðåêðàùåí. Ïðîòåèíóðèÿ ñíèçèëàñü

äî 0,8 ã/ñóò, îòìå÷åíî óâåëè÷åíèå îáùåãî áåëêà êðîâè äî

60 ã/ë, îòåêè ïîëíîñòüþ ïðîøëè, ÀÄ ñòàáèëèçèðîâàëîñü

íà óðîâíå 110/70 ìì ðò. ñò., ïî÷å÷íàÿ ôóíêöèÿ îñòàåòñÿ

ñîõðàííîé, êëèðåíñ ïî êðåàòèíèíó 78 ìë/ìèí.

Ñëó÷àé 2. Áîëüíàÿ Ê., 1973 ã.ð., îêîëî 10 ëåò íàáëþäà-

åòñÿ àìáóëàòîðíî ïî ïîâîäó ÀÄÏÊÏ. Óõóäøåíèå ñàìî-

÷óâñòâèÿ â òå÷åíèå 2 íåä. Ïîñòóïèëà â ñòàöèîíàð ñ æàëî-

áàìè íà îòåêè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ëèöà, óâåëè÷åíèå â

ðàçìåðàõ æèâîòà, òåìïåðàòóðó äî 38 °Ñ. Â àíàìíåçå: ïîñ-

ëå áåðåìåííîñòè â òå÷åíèå 5 ëåò ïîâûøàåòñÿ ÀÄ äî 150/

100 ìì ðò. ñò. Ïðè îáúåêòèâíîì îñìîòðå – êîæíûå ïî-

êðîâû ÷èñòûå, îòìå÷àåòñÿ îòåê âåê, ïåðåäíåé ñòåíêè

æèâîòà è íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Òîíû ñåðäöà ïðèãëóøå-

íû, ðèòìè÷íûå, ×ÑÑ 90 â 1 ìèí, ÀÄ 135/90 ìì ðò. ñò.

Æèâîò ìÿãêèé, óâåëè÷åí çà ñ÷åò ñâîáîäíîé æèäêîñòè è

óâåëè÷åííûõ ïî÷åê. Ñèìïòîì ïîêîëà÷èâàíèÿ ñëàáîïî-

ëîæèòåëüíûé ñ îáåèõ ñòîðîí. Ñóòî÷íûé äèóðåç äî 700

ìë/ñóò. Äàííûå ëàáîðàòîðíûõ èññëåäîâàíèé âûÿâèëè

óñêîðåííîå ÑÎÝ 34 ìì/÷, ýðèòðîöèòû 4,23×10
12

, ãåìîã-

ëîáèí 128 ã/ë, ëåéêîöèòû 5,7×10
9

; ëåéêîöèòàðíàÿ ôîðìó-

ëà áåç îñîáåííîñòåé. Ñóòî÷íàÿ ïðîòåèíóðèÿ ñîñòàâèëà

11 ã. Â îáùåì àíàëèçå ìî÷è – îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü

1013, áåëîê 7,22 ã/ë, ýðèòðîöèòû 25–30 â ïîëå çðåíèÿ, ëåé-

êîöèòû 5–7 â ïîëå çðåíèÿ, ãèàëèíîâûå öèëèíäðû 0-1. Áèî-

õèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè – ãëþêîçà 5,7

ììîëü/ë; ìî÷åâèíà 6,4 ììîëü/ë; êðåàòèíèí 0,079 ììîëü/

ë; îáùèé áåëîê 48 ã/ë, îáùèé õîëåñòåðèí 11,4 ììîëü/ë.

Êëèðåíñ ýíäîãåííîãî êðåàòèíèíà 74 ìë/ìèí. ANA, ðåâ-

ìàòîèäíûé ôàêòîð, LE-êëåòêè îòðèöàòåëüíûå. Ïî äàí-

íûì óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ ñåðäöà (ÓÇÈ) âûÿâ-

ëåí òðîìáîýíäîêàðäèò àîðòàëüíîãî êëàïàíà, ñèñòîëè÷åñ-

êàÿ ôóíêöèÿ ñîõðàíåíà (ôðàêöèÿ âûáðîñà ëåâîãî

æåëóäî÷êà 58%). Ðåíòãåíîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà ëåãêèõ è

ñåðäöà áåç îñîáåííîñòåé. Ïðè ÓÇÈ îáíàðóæåíî, ÷òî

ïî÷êè 170–50 ìì, êîíòóðû íåðîâíûå, â ïàðåíõèìå êðóï-

íûå êèñòû ïî 50–60 ìì è ñëåâà ïî 25–30 ìì â äèàìåòðå.

Â áðþøíîé ïîëîñòè ñâîáîäíàÿ æèäêîñòü. Ïå÷åíü è ñåëå-

çåíêà áåç îñîáåííîñòåé. Íàçíà÷åííàÿ ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ

òåðàïèÿ èÀÏÔ, íèçêîìîëåêóëÿðíûì ãåïàðèíîì ïîäêîæ-

íî, àíòèáèîòèêàìè íå ïðèâåëè ê óëó÷øåíèþ ñàìî÷óâ-

ñòâèÿ. Ó÷èòûâàÿ âûðàæåííûé íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì

ñ öåëüþ îïðåäåëåíèÿ òàêòèêè äàëüíåéøåãî ëå÷åíèÿ, áûëà

âûïîëíåíà ÷ðåñêîæíàÿ ïóíêöèîííàÿ íåôðîáèîïñèÿ

(ðèñ. 2, À, Á, Â). Ïðèíèìàÿ âî âíèìàíèå íàëè÷èå ìåìá-

ðàíîçíîé íåôðîïàòèè, áûë íàçíà÷åí ìåòèëïðåäíèçîëîí

â ìàêñèìàëüíîé äîçå 24 ìã/ñóò è ïðîâåäåíî 3 ïóëüñà öèê-

ëîôîñôàíà â äîçå 600 ìã îäèí ðàç â ìåñÿö, ÷òî ïðèâåëî ê

ñíèæåíèþ ïðîòåèíóðèè äî 1 ã/ñóòêè, èñ÷åçíîâåíèþ àñ-

öèòà è óìåíüøåíèþ îòåêîâ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé. Ñîõðà-

íÿëàñü ãèïîïðîòåèíåìèÿ (îáùèé áåëîê 45 ã/ë), êëèðåíñ

ïî êðåàòèíèíó â ïðåäåëàõ 68 ìë/ìèí, êîíòðîëü ÓÇÈ ñåð-

äöà îòìåòèë óìåíüøåíèÿ âåãåòàöèé. ÀÄ ñíèçèëîñü äî

120/80 ìì ðò. ñò.

ОБСУЖДЕНИЕ

Ïîòåðÿ áåëêà ñ ìî÷îé äî 2 ã â ñóòêè, íàðÿäó ñ

ãåìàòóðèåé è ïîâûøåííûì àðòåðèàëüíûì äàâëå-

íèåì, ÿâëÿåòñÿ ÷àñòî âñòðå÷àþùèìñÿ êëèíèêî-ëà-

áîðàòîðíûì ñèìïòîìîì ÀÄÏÊÏ [6]. Ðàñïðîñòðà-

íåííîñòü ïðîòåèíóðèè ó ïàöèåíòîâ áåç íàðóøåíèÿ

ôóíêöèè ïî÷åê, ïî äàííûì AB.Chapman è ñîàâò.,

êîëåáëåòñÿ îò 14 äî 34% è äîñòèãàåò 80% ó áîëü-

íûõ ñ ïðèçíàêàìè ÕÏÍ [2]. Ïîÿâëåíèå ÍÑ äëÿ ýòîé

êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ íåõàðàêòåðíî è ìîæåò áûòü

ñèìïòîìîì äðóãîãî íàêëàäûâàþùåãîñÿ ãëîìåðó-

ëÿðíîãî çàáîëåâàíèÿ [2, 3].

Âïåðâûå â 1957 ã. O.Z. Dalgaard îïèñàë òðè ñëó-

÷àÿ ïðîòåèíóðèè íåôðîòè÷åñêîãî óðîâíÿ ó ïàöèåí-

òîâ ñ ÀÄÏÊÏ, îäíàêî íåôðîáèîïñèÿ ýòèì ïàöèåí-

òàì íå âûïîëíÿëàñü [6]. Ïåðâûé ñëó÷àé ìîðôîëî-

ãè÷åñêè ïîäòâåðæäåííîãî ÍÑ â ðàìêàõ

ìèíèìàëüíûõ ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ó ïàöè-

åíòà ñ ÀÄÏÊÏ áûë îïóáëèêîâàí â 1972 ã. [7]. Â

1995 ã. G. Contreras è ñîàâò. ïðîàíàëèçèðîâàëè äàí-

íûå ëèòåðàòóðû, êàñàþùèåñÿ ÍÑ è ÀÄÏÊÏ, è ïî-

êàçàëè, ÷òî ýòî ñî÷åòàíèå áûëî îïèñàíî ó 14 ïàöè-

åíòîâ [3]. Ñóììèðîâàâ äàííûå T. Hiura è ñîàâò.,

ïîëó÷åííûå â ßïîíèè, cî ñëó÷àåì, îïèñàííûì ïîç-

æå R.K. Wan è ñîàâò. è íàøèìè íàáëþäåíèÿìè, ìû

ðàñøèðèëè ðåãèñòð, êîòîðûé âêëþ÷èë â ñåáÿ 24

ïàöèåíòà (òàáëèöà) [3, 8, 9].

Â òàáëèöå îòìå÷åíî, ÷òî, íåñìîòðÿ íà îòíîñè-

òåëüíûå ïðîòèâîïîêàçàíèÿ äëÿ áèîïñèè ïðè ïîëè-

êèñòîçå ïî÷åê, ó 7 èç 24 ïàöèåíòîâ, âêëþ÷àÿ íàøè

ñëó÷àè, îíà áûëà âûïîëíåíà ÷ðåñêîæíûì ìåòîäîì,

ó îñòàâøèõñÿ áîëüíûõ ïî÷å÷íàÿ òêàíü áûëà ïîëó-

÷åíà îòêðûòûì õèðóðãè÷åñêèì ìåòîäîì èëè ñ ïî-

ìîùüþ ëàïàðîñêîïèè. Âîçðàñò ïàöèåíòîâ íàõîäèë-

ñÿ â äèàïàçîíå îò 14 äî 70 ëåò, èç íèõ 11 æåíùèí è

13 ìóæ÷èí. Ïî äàííûì ìîðôîëîãè÷åñêèõ èññëå-

äîâàíèé, íàèáîëåå ÷àñòîé ïðè÷èíîé ÍÑ áûëè ÔÑÃÑ

è íåôðîïàòèÿ ñ ìèíèìàëüíûìè èçìåíåíèÿìè (ÌÈ):
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îíè áûëè âûÿâëåíû â ðàâíîì îòíîøåíèè ó 10 ïà-

öèåíòîâ. Ó ÷åòûðåõ, ñ ó÷åòîì íàøåãî íàáëþäå-

íèÿ, áûëà âûÿâëåíà ÌÍ. IgA-íåôðîïàòèÿ âñòðå-

òèëàñü, âêëþ÷àÿ è íàø ñëó÷àé, ó 3 áîëüíûõ. Îïè-

ñàíî 2 ñëó÷àÿ àìèëîèäîçà ïî÷åê è ïî îäíîìó

ñëó÷àþ ãëîìåðóëîíåôðèòà ñ ïîëóëóíèÿìè, äèàáå-

òè÷åñêîãî ãëîìåðóëîñêëåðîçà, ìåìáðàíîçíî-ïðîëè-

ôåðàòèâíîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà, îñòðîãî ïîñòñòðåï-

òîêêîâîãî è ìåçàíãèîïðîëèôåðàòèâíîãî ãëîìåðóëî-

íåôðèòà [3, 8, 9].

Àíàëèç êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ ïðèâåë íàñ ê ìíå-

íèþ, êîòîðîå ñîãëàñóåòñÿ ñ ïðåäïîëîæåíèåì J.L.

Olson è ñîàâò. î òîì, ÷òî ÔÑÃÑ ìîæåò ÿâëÿòüñÿ

ãèñòîëîãè÷åñêèì ïðîÿâëåíèåì âíóòðèêëóáî÷êîâîé

ãèïåðôèëüòðàöèè íåôðîíîâ, îñòàâøèõñÿ ôóíêöèî-

íèðóþùèìè, íàðÿäó ñ ïîãèáøèìè â ðåçóëüòàòå äëè-

òåëüíîé êîìïðåññèè ïàðåíõèìû ïî÷åê óâåëè÷èâà-

þùèìèñÿ êèñòàìè [11]. Äîêàçàòåëüñòâîì ýòîìó

ìîæåò ñëóæèòü ýêñïåðèìåíòàëüíàÿ ðàáîòà B.M.

Brenner, ïîëó÷èâøåãî ñõîæèå ìîðôîëîãè÷åñêèå

èçìåíåíèÿ â çäîðîâûõ ïî÷êàõ ïîñëå ñóáòîòàëüíîé

íåôðýêòîìèè, êîòîðûå ñîïðîâîæäàëèñü óìåðåííîé

ïðîòåèíóðèåé [12]. Òàêèì îáðàçîì, ïîÿâëåíèå ÍÑ

ó ïàöèåíòîâ ñ ÀÄÏÊÏ äîëæíî ðàññìàòðèâàòüñÿ

êàê âîçìîæíîñòü íàëè÷èÿ âòîðîãî íåçàâèñèìîãî

çàáîëåâàíèÿ ïî÷åê, êîòîðîå áóäåò óñêîðÿòü ðàçâè-

òèå ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, åñëè íå íàçíà÷àòü

ñïåöèôè÷åñêîãî ïàòîãåíåòè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ.

Ñî÷åòàíèå IgA-íåôðîïàòèè ñ ÀÄÏÊÏ, ïðåæäå

îïèñàííîå â äâóõ ñëó÷àÿõ, õàðàêòåðèçóåòñÿ ïëîõèì

ïðîãíîçîì. Íåáëàãîïðèÿòíîå òå÷åíèå IgA-íåôðî-

ïàòèè ñ áûñòðîïðîãðåññèðóþùåì ñíèæåíèåì ôóí-

êöèè ïî÷åê îïèñàíî J.M. Panisselo è ñîàâò., òîãäà

êàê T. Hiura è ñîàâò. â ñâîåì íàáëþäåíèè ïîêàçà-

ëè, ÷òî, íåñìîòðÿ íà èñõîäíîå ñíèæåíèå ñêîðîñòè

êëóáî÷êîâîé ôèëüòðàöèè, íàçíà÷åíèå 30 ìã ïðåä-

íèçîëîíà ïðèâåëî ê ñíèæåíèþ óðîâíÿ ïðîòåèíóðèè

è ñòàáèëèçàöèè ïî÷å÷íîé ôóíêöèè ïðè ñðîêå íàáëþ-

äåíèÿ 5 ëåò [8, 13]. Â íàøåì ñëó÷àå íàçíà÷åíèå

ìåòèëïðåäíèçîëîíà â ìàêñèìàëüíîé íà÷àëüíîé äîçå

36 ìã â òå÷åíèå 6 ìåñ ïîçâîëèëî ñíèçèòü ïðîòåèíó-

ðèþ äî ìèíèìàëüíûõ çíà÷åíèé, à ïðè ïîñëåäóþ-

Число клинических случаев сочетания АДПКП и нефротического синдрома,

подтвержденного морфологически

№ Автор Воз� Пол Альбумин ССr (мл/мин)/ Пр/У Метод Морфологи� Исход

случая наблюдения раст(лет) крови (г/л) Cr (моль/л) (г/сут) биопсии ческий диагноз

1 Contreras 65 Ж 37 47 5,8 О ФСГС CCr 38 мл/мин

2 Murphy 44 М 34 Cr 0,88 7 О ФСГС ГД через 32 мес

3 Montoyo 35 М 24 22 14 О ФСГС ГД через 3 мес

4 Dionisio 58 М Н/У снижен 8 О ФСГС ГД через 6 лет

5 Maeshima 23 М 22 Cr 0,43 17 П ФСГС ГК, стабилен

6 Kida 34 М Н/У 32 5,3 О МИ ГК, ЦС, Пр/У < 1 г/сут

7 Nakahama 14 М 17 114 23 П МИ ГК, Пр/У < 300 мг/сут

8 Kuroki 18 Ж 34 64 5,4 О МИ ГК, ЦС, ремиссия

9 Nishimura 62 М 27,9 Cr 0,10 7,4 О МИ ГК, ремиссия

10 Kurosu 50 Ж 15 104,8 6,8 О МИ ГК, ремиссия

11 Abe 55 Ж 30 103 7,7 О МН Н/У

12 Shikata 53 Ж 22 56 6 О МН Н/У

13 Oguro 24 М 18 77 4,6 П МН ГК, Пр/У 2,6 г/сут

14 Panisello 19 Ж 44 Cr 0,55 4,2 О IgA�н Cr 0,813

15 Hiura 70 М 22 31,5 5,76 О IgA�н ГК, ССr 40,9 мл/мин,

Пр/У 0,08 г/сут ч/з 5 лет

16 Licina 69 Ж Н/У Cr 0,44 3+ О П/Л ГН КГ, ЦС, Сr 0,212

через 3 мес

17 Hariharan 44 М 25 Cr 0,114 11 П ДН ГД через 1 год

18 Villar 25 М 27 Cr 0,486 12 О МПГН ПД через 10 мес

19 Villar 28 М Н/У Cr 0,50 4,7 О П/и ГН ПД через 1 год

20 Mizutani 50 Ж Н/У 59 4 О Амилоидоз Н/У

21 Okubo 51 М Н/У Cr 0,32 6,3 О МзП ГН Н/У

22 Wan 49 Ж 27 40 6,4 г/л П ЛН (5 класс) ГК, ЦС, ССr 33,4

мл/мин через 2 мес

23 Случай 1 39 Ж 28 89,3 5,7 П IgA�н ГК, через 1 год, Пр/У

0,7 г/сут, ССr 78 мл/мин

24 Случай 2 36 Ж 30 73,9 11,3 П МН ГК, ЦС, через 3 мес

Пр/У 1г/сут, ССr 70 мл/мин

Примечание. Н/У – не уточнен; CCr – клиренс  креатинина; Cr – креатинин сыворотки крови; Пр/У – протеинурия; О –

открытая операция; П – пункционная чрескожная нефробиопсия; ФСГС – фокально�сегментарный гломерулосклероз; МИ

– минимальные морфологические изменения; МН – мембранозная нефропатия; IgА�н – IgA�нефропатия; П/Л ГН – гломе�

рулонефрит с полулуниями; ДН – диабетическая нефропатия; МПГН – мембранозно�пролиферативный гломерулонеф�

рит; П/и ГН – постинфекционный гломерулонефрит; МзПГН – мезангиопролиферативный гломерулонефрит; ЛН –

люпус�гломерулонефрит; ГД – гемодиализ; ПД – перитонеальный диализ; ГК – глюкокортикоиды; ЦС – цитотоксан.
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ùèõ 12 ìåñ ïî÷å÷íàÿ ôóíêöèÿ íàõîäèëàñü â ïðåäå-

ëàõ íîðìû.

Âûáîð òàêòèêè ëå÷åíèÿ ÌÍ äîñòàòî÷íî ñëî-

æåí, ñ îäíîé ñòîðîíû, ñëåäóåò ó÷èòûâàòü âûñî-

êèé ïðîöåíò ñïîíòàííîé ðåìèññèè, à ñ äðóãîé – ïðî-

òåèíóðèþ íåôðîòè÷åñêîãî òèïà, êîòîðàÿ ÿâëÿåòñÿ

íåçàâèñèìûì ôàêòîðîì ðèñêà ñíèæåíèÿ ïî÷å÷íîé

ôóíêöèè è íà÷àëîì äèàëèçà [14]. Íåìíîãî÷èñëåí-

íûå ëèòåðàòóðíûå äàííûå, êàñàþùååñÿ ñî÷åòàíèÿ

ÌÍ è ÀÄÏÊÏ, ñâèäåòåëüñòâóþò, ÷òî íàçíà÷åíèå

ãëþêîêîðòèêîèäîâ âìåñòå ñ öèòîñòàòèêàìè âåäåò

ê ñíèæåíèþ ïðîòåèíóðèè è ëèêâèäàöèè ïðîÿâëåíèé

ÍÑ, à â ñëó÷àå R.K.Wan è ñîàâò. èììóíîñóïðåñ-

ñèâíàÿ òåðàïèÿ ïîçâîëèëà ïîäàâèòü èììóííîé îò-

âåò, êîòîðûé ðàçâèëñÿ â ðàìêàõ ñèñòåìíîé êðàñ-

íîé âîë÷àíêè [9, 15–17].

Íàçíà÷åííàÿ íàìè êîìáèíèðîâàííàÿ èììóíî-

ñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ ïîçâîëèëà ñíèçèòü ýêñêðå-

öèþ áåëêà ñ ìî÷îé, à òàêæå ëèêâèäèðîâàòü âíåïî-

÷å÷íûå ñèñòåìíûå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ ñî ñòî-

ðîíû ñåðäöà è êðîâè. Ïîëîæèòåëüíûé ðåçóëüòàò îò

íàçíà÷åíèÿ ñòåðîèäîâ è öèòîñòàòèêîâ ñîãëàñóåòñÿ

ñ âûøåïðèâåäåííûì íàáëþäåíèåì R.K.Wan è ñî-

àâò. è ìîæåò áûòü ñâÿçàí ñ ïðîÿâëåíèÿìè ìåìá-

ðàíîçíîé íåôðîïàòèè íà áîëåå ðàííèõ ñòàäèÿõ ñè-

ñòåìíîé êðàñíîé âîë÷àíêè, åùå äî ïîÿâëåíèÿ ïî-

ëîæèòåëüíûõ èììóíîëîãè÷åñêèõ òåñòîâ [9, 18].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Ìîæíî ëèøü ïðåäïîëàãàòü, ÷òî íå âñå ñëó÷àè

ÍÑ, ñî÷åòàâøèåñÿ ñ ÀÄÏÊÏ, áûëè îïóáëèêîâàíû

â ìåäèöèíñêîé ëèòåðàòóðå. Ïîíÿòíî, ÷òî ñóùåñòâî-

âàíèå ïàðàëëåëüíî ïîëèêèñòîçíîé äåãåíåðàöèè ïî-

÷åê è ãëîìåðóëîïàòèè óêàçûâàåò íà âîçìîæíîñòü

âçàèìíîãî óòÿæåëåíèÿ òå÷åíèÿ äâóõ ðàçëè÷íûõ ïî

ïàòîãåíåçó ïî÷å÷íûõ çàáîëåâàíèé. Êëàññè÷åñêè-

ìè ôàêòîðàìè ïðîãðåññèðîâàíèÿ ÕÏÍ ïðè ïîëèêè-

ñòîçå ÿâëÿþòñÿ íåêîíòðîëèðóåìàÿ ÀÃ è èøåìè-

÷åñêàÿ êîìïðåññèÿ ïî÷å÷íîé ïàðåíõèìû óâåëè÷è-

âàþùèìèñÿ â ðàçìåðàõ êèñòàìè. Îäíàêî èç äàííûõ

ëèòåðàòóðû, ñóììèðîâàííûõ â òàáëèöå, õîðîøî

âèäíî, ÷òî íàëè÷èå ïðîòåèíóðèè íåôðîòè÷åñêîãî

óðîâíÿ ñïîñîáñòâóåò ïðîãðåññèâíîìó ñíèæåíèþ

ÑÊÔ. Òàê èç 24 ïàöèåíòîâ 7 ÷åðåç 6 ëåò íàáëþäå-

íèÿ íàõîäèëèñü íà ëå÷åíèå äèàëèçîì èëè èìåëè

êëèðåíñ êðåàòèíèíà íèæå 10 ìë/ìèí, à îñòàâøèåñÿ

ãðóïïà áîëüíûõ óæå â íà÷àëå íàáëþäåíèÿ èìåëà

ñíèæåííóþ ÑÊÔ – ìåíüøå 60 ìë/ìèí.

Â ýòîé ñâÿçè ó ïàöèåíòîâ ñ ïîëèêèñòîçîì ïî-

÷åê è íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðîìîì íåîáõîäèìî ñî-

èçìåðÿòü ïîòåíöèàëüíîþ ïîëüçó îò ïàòîãåíåòè÷åñ-

êîé òåðàïèè, íàçíà÷àåìîé ñ öåëüþ ñòàáèëèçàöèè

ïî÷å÷íîé ôóíêöèè, ñ âîçìîæíûìè îñëîæíåíèÿìè

íåôðîáèîïñèè è ïîáî÷íûìè ýôôåêòàìè èììóíî-

äåïðåññèâíûõ ïðåïàðàòîâ.
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