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Îëèãîìåãàíåôðîíèÿ âïåðâûå îïèñàíà â 1962
ãîäó. Ñîñòîÿíèå ñ÷èòàåòñÿ âàðèàíòîì ïî÷å÷íîé
ãèïîïëàçèè, îñîáåííîñòüþ êîòîðîãî ÿâëÿåòñÿ
óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà íåôðîíîâ. Îëèãîìåãàíåô-
ðîíèÿ îáû÷íî ìàíèôåñòèðóåò óæå â ðàííåì äåòñ-
êîì âîçðàñòå è ñ òå÷åíèåì âðåìåíè íåèçáåæíî
ïðèâîäèò ê òåðìèíàëüíîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íî-
ñòè [1]. Òåì íå ìåíåå ñåé÷àñ ïîÿâëÿåòñÿ âñå áîëü-
øå äàííûõ î òîì, ÷òî îëèãîìåãàíåôðîíèÿ ìîæåò
âûÿâëÿòüñÿ è ó âçðîñëûõ, èëè âî âñÿêîì ñëó÷àå
ïàöèåíòû ñ îëèãîìåãàíåôðîíèåé ìîãóò ïðåäñòàâ-
ëÿòü îïðåäåëåííóþ òåðàïåâòè÷åñêóþ ïðîáëåìó
äëÿ «âçðîñëûõ» íåôðîëîãîâ [2], êîòîðûå äîëæíû
âåñòè òàêèõ ïàöèåíòîâ â êîíå÷íûõ ñòàäèÿõ õðîíè-
÷åñêîé áîëåçíè ïî÷åê (ÕÁÏ). Íèæå ìû ïðèâîäèì
íàáëþäåíèå, èëëþñòðèðóþùåå âîçìîæíîñòü âûÿâ-
ëåíèÿ îëèãîìåãàíåôðîíèè ó âçðîñëîãî ïàöèåíòà
ìîëîäîãî âîçðàñòà.

Áîëüíîé Ì. 20 ëåò, ñòóäåíò, ïîñòóïèë â êëèíèêó

3.02.2004 ã. â ïëàíîâîì ïîðÿäêå ñ æàëîáàìè íà íåîïðåäå-

ëåííûé, ïåðèîäè÷åñêè âîçíèêàþùèé äèñêîìôîðò â ïî-

ÿñíè÷íîé îáëàñòè.

Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî â âîçðàñòå 14 ëåò ïðè ñëó-

÷àéíîé ñäà÷å àíàëèçà ìî÷è (ïðîôîñìîòð) âûÿâëåíà ïðî-

òåèíóðèÿ (1,0 ã/ë). Ñóáúåêòèâíî æàëîá íå ïðåäúÿâëÿë.

Ãèïåðòåíçèè, îòåêîâ, äèçóðè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ íå áûëî.

Â 2000 ã. ïðè ñäà÷å àíàëèçà ìî÷è âíîâü âûÿâëåíà ïðî-

òåèíóðèÿ (áîëåå 1,0 ã/ë), åäèíè÷íûå ýðèòðîöèòû â ï/ç,

íåçíà÷èòåëüíàÿ ëåéêîöèòóðèÿ è öèëèíäðóðèÿ. Â òîì æå

ãîäó îáñëåäîâàí ñòàöèîíàðíî â íåôðîëîãè÷åñêîì îòäå-

ëåíèè, íî íåôðîáèîïñèÿ íå âûïîëíÿëàñü. Îáíàðóæåíà

àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ïî÷åê: óäâîåíèå ëåâîé ïî÷êè. Ôóíê-

öèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê â òî âðåìÿ áûëî íå íàðó-

øåííûì. Îáñóæäàëñÿ âîïðîñ î íàëè÷èè õðîíè÷åñêîãî

ãëîìåðóëîíåôðèòà. Ïðîõîäèë ñòàöèîíàðíîå îáñëåäîâà-

íèå â 2001 ã., è âíîâü ïàöèåíò è åãî ðîäñòâåííèêè îòêàçà-

ëèñü îò ïðîâåäåíèÿ äèàãíîñòè÷åñêîé íåôðîáèîïñèè.

Òîãäà æå âûïîëíåíà êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ ïî÷åê

(ÊÒ). Îáíàðóæåíà ÊÒ-êàðòèíà äèôôóçíûõ èçìåíåíèé

ïàðåíõèìû îáåèõ ïî÷åê ïî òèïó íåôðîñêëåðîçà. Äàííûõ

çà îáúåìíûé ïðîöåññ íå ïîëó÷åíî. Â ïåðèîäè÷åñêè ñäà-

âàåìûõ àíàëèçàõ ìî÷è âûÿâëÿëàñü äîâîëüíî ñòîéêàÿ ïðî-

òåèíóðèÿ, êàê ïðàâèëî, íà óðîâíå 1,0 ã/ñóò.  Â ÿíâàðå 2004

ã. â àíàëèçàõ ìî÷è áåëîê 1,1-3,3 ã/ë, ëåéêîöèòû 0-1 â ï/ç,

åäèíè÷íûå ýðèòðîöèòû. Óðîâåíü ñóòî÷íîé ïðîòåèíóðèè

(ÑÏ) ñîñòàâèë 3,6 ã/cóò. Â ñâÿçè ñ ýòèì áûë âíîâü ãîñïèòà-

ëèçèðîâàí äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà.

Èç àíàìíåçà æèçíè. Ðîäèëñÿ â ã. Ýëèñòà. Íàñëåäñòâåí-

íîñòü íå îòÿãîùåíà, âåñ ïðè ðîæäåíèè 3,100 êã. Ñ 2000 ã.

ïðîæèâàåò â Ñàíêò-Ïåòåðáóðãå. Óñëîâèÿ æèçíè â äåòñòâå

õîðîøèå. Â àðìèè íå ñëóæèë.

Â äåòñòâå ïåðåíåñ êîðü. Â 1999 ã. îïåðèðîâàí ïî ïîâî-

äó âàðèêîöåëå. Âî âçðîñëîì âîçðàñòå ñòðàäàë òîëüêî ÎÐÂÈ.

Óêàçàíèé íà ïèùåâóþ èëè ëåêàðñòâåííóþ àëëåðãèþ íå

áûëî. Ìàòü çäîðîâà. Îá îòöå èëè äðóãèõ ðîäñòâåííèêàõ

ñêîëü-íèáóäü ïîäðîáíûõ ñâåäåíèé ïîëó÷èòü íå óäàëîñü.

Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå,

ñîçíàíèå ÿñíîå, ðîñò 187 ñì, ìàññà òåëà 73 êã, êîæíûå

ïîêðîâû ÷èñòûå, ñóñòàâû íå èçìåíåíû. Ïîäêîæíî-æè-

ðîâàÿ êëåò÷àòêà ðàñïðåäåëåíà ðàâíîìåðíî, îòìå÷àëàñü

íåáîëüøàÿ ïàñòîçíîñòü ëèöà.

Ïóëüñ 68 óä./ìèí, ðèòìè÷íûé, îáû÷íûõ ñâîéñòâ. Ãðà-

íèöû îòíîñèòåëüíîé è àáñîëþòíîé ñåðäå÷íîé òóïîñòè

íå èçìåíåíû. Òîíû ñåðäöà íå èçìåíåíû, øóìîâ íåò.

Àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå 100/60 ìì ðò. ñò. Ïðè ïåðêóññèè

ëåãêèõ ÿñíûé ëåãî÷íûé çâóê, ãðàíèöû ëåãêèõ íå èçìåíå-

íû. Äûõàíèå âåçèêóëÿðíîå, õðèïîâ íåò. ßçûê âëàæíûé,

÷èñòûé. Æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé. Ïå÷åíü íå âûñ-

òóïàåò ïî L. medioclavicularis èç-ïîä ðåáåðíîé äóãè. Êðàé

åå ìÿãêèé, áåçáîëåçíåííûé. Ïî÷êè íå ïàëüïèðîâàëèñü,

áîëåçíåííîñòè â ìî÷åòî÷íèêîâûõ òî÷êàõ è ïðè ïîêîëà-

÷èâàíèè ïî ïîÿñíèöå íå âûÿâëÿëîñü.

Êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè. Hb – 159 ã/ë, Er – 4,8´1012/

ë, öâåòîâîé ïîêàçàòåëü – 0,99, òðîìáîöèòû -221õ109/ë, L –

4,8õ109/ë, (ïàëî÷êîÿäåðíûå-1%. ñåãìåíòîÿäåðíûå – 66%,

ýîçèíîôèëû –2%, áàçîôèëû –1%, ëèìôîöèòû – 23%,

ìîíîöèòû – 7), ÑÎÝ-2 ìì/÷àñ.
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Áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè: îá-

ùèé áåëîê – 71 ã/ë (àëüáóìèíû-56,8%, ãëîáóëèíû-43,2%:

α
1
-2,3%, α

2
-11,3%, β-15,0%, γ-14.6%), êðåàòèíèí – 0,18

ììîëü/ë, ìî÷åâèíà – 10,0 ììîëü/ë, ìî÷åâàÿ êèñëîòà –

0,44 ììîëü/ë, Ñ-ðåàêòèâíûé áåëîê (-), õîëåñòåðèí –5.4

ììîëü/ë, ãëþêîçà –4.3 ììîëü/ë, áèëèðóáèí –9.8 ìêìîëü/

ë, ÀÑÀÒ-0.48, ÀËÀÒ-0.54, Na-141 ììîëü/ë, K-5.0 ììîëü/ë,

Ca
(èîíèçèðîâàííûé)

 –1,16 ììîëü/ë, Fe–10.0 ìêìîëü/ë.

Ïðîòðîìáèíîâûé èíäåêñ -104%, Ôèáðèíîãåí – 2,88.

Ïðîáû íà HCVAb è HbsAg îòðèöàòåëüíûå, Ôîðìà

50 – îòðèöàòåëüíàÿ.

Ýëåêòðîêàðäèîãðàôè÷åñêè ðåãèñòðèðîâàëàñü ñèíó-

ñîâàÿ àðèòìèÿ ñ ÷àñòîòîé ñåðäå÷íûõ ñîêðàùåíèé (×ÑÑ)

64 â ìèí, íàðóøåíèå âíóòðèæåëóäî÷êîâîé ïðîâîäèìîñ-

òè ïî ïðàâîé íîæêå ïó÷êà Ãèñà.

Ïðè ðåíòãåíîãðàôèè ãðóäíîé êëåòêè ïðèçíàêîâ ïà-

òîëîãèè íå âûÿâëåíî

Ïðè âíóòðèâåííîé óðîãðàôèè îò 03.01.2001 òåíè ïî-

÷åê ðàñïîëîæåíû îáû÷íî. Âûâåäåíèå êîíòðàñòà ñïðàâà

çàìåäëåíî ñ 3-é ìèíóòû, ïîëîñòíàÿ ñèñòåìà ëåâîé ïî÷êè

óäâîåíà. Òîíóñ ïîëîñòíûõ ñèñòåì ñíèæåí.Òîíóñ ìî÷å-

òî÷íèêîâ ñíèæåí. Ðàçìåðû ïî÷åê – ñïðàâà 10 õ 4,5 ñì,

ñëåâà – 11 õ 5 ñì.

Ñîíîãðàôèÿ ïî÷åê îò 07.12. 2001: ñíèæåíèå ïî÷å÷-

íîãî èíäåêñà ñëåâà, ñíèæåíèå ïî÷å÷íîãî êðîâîòîêà ñëå-

âà, óäâîåíèå ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íîé ñèñòåìû ñëåâà.

Ïðîáà Çèìíèöêîãî: íî÷íîé äèóðåç – 810 ìë, äíåâ-

íîé äèóðåç – 1000 ìë, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü ìî÷è 1008

– 1013.

Îáùèé àíàëèç ìî÷è 6.02.2004. Öâåò – ñ/æ, ðåàêöèÿ –

êèñëàÿ, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü – 1010, áåëîê – 0,74 ã/ë,

L – 0-2 â ï/ç, Er – 0-1 â ï/ç. Îáùèé àíàëèç ìî÷è 10.02. 2004.

Öâåò – ñ/æ, ðåàêöèÿ – êèñëàÿ, îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü –

1002, áåëîê – 1,0 ã/ë, L – 0-1 â ï/ç, Er – 0-1 â ï/ç. Îáùèé

àíàëèç ìî÷è 13.02. 2004. Öâåò – ñ/æ, ðåàêöèÿ – êèñëàÿ,

îòíîñèòåëüíàÿ ïëîòíîñòü – 1012, áåëîê – 1,04 ã/ë, L – 0-1 â

ï/ç, Er – 0-1 â ï/ç, åäèíè÷íûå ãèàëèíîâûå öèëèíäðû.

Ôóíêöèîíàëüíîå èññëåäîâàíèå ïî÷åê. Êîíöåíòðàöèè

â ñûâîðîòêå êðîâè: êðåàòèíèíà – 0, 18 ììîëü/ë, ìî÷åâè-

íû – 10,6 ììîëü/ë, êàëèÿ – 5,2 ììîëü/ë, íàòðèÿ – 141

ììîëü/ë, êàëüöèÿ îáùåãî – 2,5 ììîëü/ë, êàëüöèÿ èîíèçè-

ðîâàííîãî – 1,11 ììîëü/ë, õëîðà – 104 ììîëü/ë, íåîðãà-

íè÷åñêîãî ôîñôîðà – 1,2 ììîëü/ë. Êîíöåíòðàöèè â ìî÷å:

êðåàòèíèíà – 7,9 ììîëü/ë, ìî÷åâèíû – 218 ììîëü/ë, êà-

ëèÿ – 26 ììîëü/ë, íàòðèÿ – 99 ììîëü/ë, êàëüöèÿ 1,0 ììîëü/

ë, õëîðà – 104 ììîëü/ë, íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôîðà – 14,2

ììîëü/ë. Ñóòî÷íûé äèóðåç – 1,9 ë. Ñóòî÷íàÿ ýêñêðåöèÿ:

êðåàòèíèíà – 15,01 ììîëü, ìî÷åâèíû – 414,2 ììîëü, êàëèÿ

– 49,4 ììîëü, íàòðèÿ – 188 ììîëü, êàëüöèÿ 1,9 ììîëü, õëî-

ðà – 197,6 ììîëü, íåîðãàíè÷åñêîãî ôîñôîðà – 27 ììîëü,

òèòðóåìûõ êèñëîò –38 ììîëü, èîíîâ àììîíèÿ-19,0 ììîëü,

ìî÷åâîé êèñëîòû – 4.24 ììîëü. pH ìî÷è – 5.0.

Êëèðåíñ êðåàòèíèíà (Ccr)-51,1 ìë/ìèí, ÑÏ-2,51 ã/ñóò.

Ñêîðîñòü êëóáî÷êîâîé ôèëüòðàöèè (ÑÊÔ), îöåíåííàÿ

ñîãëàñíî óðàâíåíèþ MDRD
7
 – 42,4 ìë/ìèí

Òàêèì îáðàçîì, ïî ðåçóëüòàòàì ôóíêöèîíàëüíîãî

îáñëåäîâàíèå ïî÷åê îïðåäåëÿëèñü ñëåäóþùèå íàðóøå-

íèÿ: íà÷àëüíàÿ àçîòåìèÿ, ñíèæåíèå ÑÊÔ, îöåíåííîé êàê

ïî êëèðåíñó êðåàòèíèíà, òàê è ôîðìóëå MDRD
7
. Êðîìå

òîãî èìåëè ìåñòî óìåíüøåíèå êëèðåíñà êàëüöèÿ (0.47

ìë/ìèí) è çàêîíîìåðíîå íàðàñòàíèå ýêñêðåòèðóåìûõ

ôðàêöèé íàòðèÿ (ÅF
Na

), õëîðà (ÅF
Ñl

), íåîðãàíè÷åñêîãî

ôîñôîðà (ÅF
P
) – 1,60; 2,28; 26,96%, ñîîòâåòñòâåííî. Îò-

ìå÷àëàñü âûñîêàÿ ñóòî÷íàÿ ýêñêðåöèÿ àììèàêà è ìî÷å-

âîé êèñëîòû. Ïîäîáíûå èçìåíåíèÿ ñîîòâåòñòâóþò

õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ÕÏÍ) IIÀ ñò. èëè

ÕÁÏ 3 ñò.

Äàííûå ìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ íåôðîáè-

îïòàòà. Ïðè ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè (8 ñòàíäàðòíûõ îêðà-

ñîê) îïðåäåëÿëñÿ êîðêîâûé ñëîé ñ ÷èñëîì êëóáî÷êîâ äî

11, èç íèõ 2 ñêëåðîçèðîâàíû ïîëíîñòüþ. Îòìå÷àåòñÿ äâó-

êðàòíîå óìåíüøåíèå ÷èñëà êëóáî÷êîâ íà åäèíèöó ïëî-

ùàäè. Ðàçìåð êëóáî÷êîâ óâåëè÷åí â 4 ðàçà. Êëóáî÷êè

òîíêîïåòëèñòû, áåç ïðèçíàêîâ êëåòî÷íîé ïðîëèôåðàöèè

è óâåëè÷åíèÿ ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà. Êàïñóëû êëó-

áî÷êîâ íåñêîëüêî óòîëùåíû. Áàçàëüíûå ìåìáðàíû êà-

ïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ òîíêèå. Ôóêñèíîôèëüíûõ îòëîæåíèé

íå îïðåäåëÿåòñÿ. Â îäíîì êëóáî÷êå ãèàëèíîç ïðèâîäÿ-

ùåé àðòåðèè. Äèñòðîôèÿ ýïèòåëèÿ êàíàëüöåâ óìåðåííàÿ,

çåðíèñòàÿ. Íåñêîëüêî ó÷àñòêîâ î÷àãîâîãî ñêëåðîçà ñòðî-

ìû, â çîíå ñêëåðîçà ìíîãî ïåíèñòûõ êëåòîê. Àðòåðèè

ñðåäíåãî êàëèáðà íå èçìåíåíû. Ðåàêöèÿ ñ Êîíãî-Ðîò îò-

ðèöàòåëüíàÿ.

Çàêëþ÷åíèå ïî äàííûì ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè: äàí-

íûõ â ïîëüçó ãëîìåðóëîíåôðèòà íåò, ïðèçíàêè óìåðåííî

âûðàæåííîé îëèãîìåãàíåôðîíèè. Äàííûå ìîðôîëîãè-

÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ïðåäñòàâëåíû íà ðèñ. 1 è 2.

Ïðè èììóíîôëþîðåñöåíòíîì èññëåäîâàíèè áèîïòà-

òà (èñïîëüçîâàëèñü àíòèñûâîðîòêè àíòè Ig, àíòè IgG, àíòè

IgM, àíòè IgA, àíòè Clg, àíòè C
3
) âûÿâëåíî îòñóòñòâèå

îòëîæåíèé èììóíîãëîáóëèíîâ â êëóáî÷êàõ è òóáîëîèí-

òåðñòèöèàëüíîé ñèñòåìå.

Çàêëþ÷åíèå – îëèãîìåãàíåôðîíèÿ.

Îêîí÷àòåëüíûé äèàãíîç: îëèãîìåãàíåôðîíèÿ, óäâî-

åíèå ëåâîé ïî÷êè, èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì, ÕÁÏ

III, ÕÏÍ IIA.

Êàê îòìå÷àþò L. W. Welling è J. J. Grantham
[1], îëèãîìåãàíåôðîíèÿ, èëè îëèãîíåôðè÷åñêàÿ ãè-
ïîïëàçèÿ, ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ôîðì èñòèííîé ãè-
ïîïëàçèè ïî÷åê. Ïî÷êè ïðè ýòîì ñîñòîÿíèè, êàê
ïðàâèëî, ìàëû ïî ðàçìåðàì (ìàññà îáåèõ ïî÷åê ó
äåòåé ñîñòàâëÿåò ìåíåå 20 ã), îáû÷íî ñîñòîÿò èç
îäíîé èëè íåñêîëüêèõ äîëåé. Ïîïóëÿöèÿ íåôðîíîâ
íå ïðåâûøàåò 20% îò íîðìû. Â òî æå âðåìÿ êëó-
áî÷êè óâåëè÷åíû â äèàìåòðå ïðèìåðíî â äâà ðàçà,
ïî ïëîùàäè â ïÿòü ðàç, à ïî îáúåìó – â äâåíàä-
öàòü. Ïðîêñèìàëüíûå êàíàëüöû óâåëè÷åíû åùå
áîëüøå. Èõ äëèíà â ÷åòûðå ðàçà áîëüøå íîðìàëü-
íîé, à îáúåì ìîæåò ïðåâûøàòü îáû÷íûé â ñåì-
íàäöàòü ðàç. Âñå ýòî ÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ
ðàñøèðåíèåì þêñòàãëîìåðóëÿðíîãî àïïàðàòà, à â
êàíàëüöàõ íåðåäêî îòìå÷àþòñÿ íåáîëüøèå äèâåð-
òèêóëû. Ýòè èçìåíåíèÿ ðàññìàòðèâàþòñÿ êàê ïî-
ïûòêà êîìïåíñàöèè ðåçêîãî óìåíüøåíèÿ ìàññû
ôóíêöèîíèðóþùèõ íåôðîíîâ è â êîíå÷íîì èòîãå
ïðèâîäÿò ê ðàçâèòèþ âûðàæåííîãî ãëîìåðóëÿðíî-
ãî ñêëåðîçà, èíòåðñòèöèàëüíîãî ôèáðîçà è òóáóëÿð-
íîé àòðîôèè. Â ïîçäíèõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèÿ ïî
ãèñòîëîãè÷åñêîé êàðòèíå îëèãîìåãàíåôðîíèþ òðóä-
íî îòëè÷èòü îò ãëîìåðóëîíåôðèòà èëè ïèåëîíåô-
ðèòà â ôàçå âûðàæåííîãî ñêëåðîçà. Îíà òàêæå
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äîâîëüíî ðåäêî ñî÷åòàåòñÿ ñ äðóãèìè àíîìàëèÿ-
ìè ìî÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé.

Îëèãîìåãàíåôðîíèÿ, êàê ïðàâèëî, âûÿâëÿåòñÿ
ó äåòåé óæå íà ïåðâîì-âòîðîì ãîäàõ æèçíè. Â ýòîì
âîçðàñòå îíà ïðîÿâëÿåòñÿ ïîëèóðèåé, ïîëèäèïñè-
åé, äèàðååé, ðâîòîé, îñòðîé äåãèäðàòàöèåé. Ó ïà-
öèåíòîâ âûÿâëÿåòñÿ íàðóøåíèå ðåàáñîðáöèè èîíîâ
íàòðèÿ, ñíèæåíèå êëèðåíñà êðåàòèíèíà, ìåòàáîëè-
÷åñêèé àöèäîç ñî ñíèæåííûìè çíà÷åíèÿìè HCO

3

-

è ïîâûøåííîé ñûâîðîòî÷íîé êîíöåòðàöèåé Cl-, óìå-
ðåííîé, íî íåóêëîííî ïðîãðåññèðóþùåé ïðîòåèíó-
ðèåé. Íàðóøåíèÿ ôóíêöèé ïî÷åê ðàçâèâàþòñÿ â
òå÷åíèå 10-15 ëåò è, âåðîÿòíî, àññîöèèðóþòñÿ ñ
íàðàñòàíèåì îáùåé ìàññû òåëà ïî îòíîøåíèþ ê
ìàññå ïî÷åê, ðàçâèòèåì ãëîìåðóëÿðíîãî ñêëåðîçà,
àòðîôèè êàíàëüöåâ è èíòåðñòèöèàëüíîãî ñêëåðîçà.

Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ ïîÿâëÿåòñÿ â ñòà-
äèè òåðìèíàëüíîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Ëå-
÷åíèå ñâîäèòñÿ ê ãåìîäèàëèçó è òðàíñïëàíòàöèè
ïî÷êè.

Îäíàêî èìåþòñÿ äàííûå [2], êîòîðûå óêàçû-
âàþò íà âîçìîæíîñòü ìàíèôåñòàöèè îëèãîìåãà-
íåôðîíèè ó âçðîñëûõ. Òàê èëè èíà÷å, ýòî
îáúÿñíÿåòñÿ âðîæäåííûì óìåíüøåíèåì ÷èñëà
íåôðîíîâ. Ïî ìåðå íàðàñòàíèÿ îáùåé ìàññû òåëà
íà ôîíå âðîæäåííîãî äåôèöèòà ÷èñëà íåôðîíîâ
ìîæåò ïðîÿâèòüñÿ ñèìïòîìàòèêà çàáîëåâàíèÿ.

Åñòü ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî ðàçâèòèå îëèãîìåãà-
íåôðîíèè âî ìíîãîì ñâÿçàíî ñ íàðóøåíèÿìè ïèòà-
íèÿ áåðåìåííûõ. Èíòåðåñíî, ÷òî íå îáíàðóæåíà
ñâÿçü ìåæäó íàëè÷èåì ýòîãî ñîñòîÿíèÿ è äîíîøåí-
íîñòüþ áåðåìåííîñòè, ÷òî ìîæåò óêàçûâàòü íà
ôîðìèðîâàíèå äàííîé ïàòîëîãèè íà äîñòàòî÷íî
ðàííèõ ñðîêàõ âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ.

Òàê èëè èíà÷å, ïðåäïîëàãàåòñÿ âðîæäåííûé, à
íå íàñëåäñòâåííûé õàðàêòåð äàííîé ïàòîëîãèè
[3,4]. Îäíàêî ïðè ýòîì ñîñòîÿíèè îáíàðóæåíà âå-
ðîÿòíîñòü ìóòàöèè, îòíîñÿùåéñÿ ê PAX2-ôàêòîðó
òðàíñêðèïöèè [5], ÷òî, îäíàêî, òðåáóåò äàëüíåéøå-
ãî ïîäòâåðæäåíèÿ.

Â íàøåì ñëó÷àå áîëüíîé ñî ñëó÷àéíî âûÿâëåí-
íûì ìî÷åâûì ñèíäðîìîì ñ óìåðåííîé è âûñîêîé
ïðîòåèíóðèåé íàáëþäàëñÿ íåôðîëîãîì â òå÷åíèå 6
ëåò ñ 14-ëåòíåãî âîçðàñòà. Îñíîâíîé äèàãíîñòè÷åñ-
êîé ãèïîòåçîé áûë õðîíè÷åñêèé ãëîìåðóëîíåôðèò, òàê
æå îáñóæäàëñÿ õðîíè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé íå-
ôðèò (õðîíè÷åñêèé ïèåëîíåôðèò) íà ôîíå óäâîåíèÿ
ëåâîé ïî÷êè. Îäíàêî ñìóùàëî ñòîéêîå îòñóòñòâèå
îñàäêà â îáùèõ àíàëèçàõ ìî÷è íà ôîíå ïðîãðåññè-
ðîâàíèÿ ïðîòåèíóðèè, íîðìàëüíûå öèôðû àðòåðèàëü-
íîãî äàâëåíèÿ, ñòåðèëüíîñòü ìî÷è. Òàê æå íå áûëî
÷åòêèõ îñíîâàíèé äëÿ ïîäîçðåíèÿ êàê íà ïåðâè÷íûé,
òàê è íà âòîðè÷íûé àìèëîèäîç. Ó áîëüíîãî ïðîãðåñ-
ñèðîâàëà ÕÏÍ. Â ñâÿçè ñ ÿâíîé äèññîöèàöèåé ðåçóëü-
òàòîâ êëèíèêî-ëàáîðàòîðíîãî è èíñòðóìåíòàëüíîãî
íàáëþäåíèÿ åäèíñòâåííûì äèàãíîñòè÷åñêèì ìåòî-
äîì ÿâèëàñü ïðèæèçíåííàÿ íåôðîáèîïñèÿ, êîòîðàÿ è
ïîçâîëèëà âûÿâèòü îëèãîìåãàíåôðîíèþ.

Îäíîé èç îñîáåííîñòåé íàñòîÿùåãî íàáëþäåíèÿ
ÿâëÿåòñÿ ïîçäíåå âûÿâëåíèå äèàãíîçà îëèãîìåãà-
íåôðîíèè. Ýòîò ñëó÷àé äîëãî ìàñêèðîâàëñÿ ïîä
äèàãíîçîì õðîíè÷åñêîãî ãëîìåðóëîíåôðèòà, õîòÿ
áîëåå âíèìàòåëüíûé àíàëèç äîñòóïíûõ ðåçóëüòàòîâ
êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ìîã çàñòàâèòü óñîìíèòü-
ñÿ â íåì. Íàñòîðàæèâàëî îòñóòñòâèå êëèíè÷åñêèõ
ïðîÿâëåíèé â âèäå íåôðîòè÷åñêîãî, íåôðèòè÷åñêî-
ãî ñèíäðîìîâ, àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè, ñòàáèëü-
íîãî îòñóòñòâèÿ ìî÷åâîãî îñàäêà íà ïðîòÿæåíèè 5-6-
ëåòíåãî íàáëþäåíèÿ çà áîëüíûì, ïðîãðåññèðîâàíèå
àçîòåìèè è íàðàñòàþùàÿ ïðîòåèíóðèÿ. Òåì íå ìå-
íåå, äèàãíîç çàáîëåâàíèÿ ìîã áûòü óñòàíîâëåí òîëü-
êî ïðè ïðèæèçíåííîì ìîðôîëîãè÷åñêîì
èññëåäîâàíèè ïî÷åê, êîòîðîå, ê ñîæàëåíèþ, áûëî
âûïîëíåíî ãîðàçäî ïîçæå, ÷åì íóæíî. Ïîçäíÿÿ äè-

Рис. 1. Увеличенный в размерах тонкопетлистый клубочек
без пролиферации и расширения мезангиального матрик�
са (PAS�реакция, увеличение × 400).

Рис. 2. Увеличенный клубочек с тонкими базальными мем�
бранами, без раcширения мезангиального матрикса и кле�
точной пролиферации. Умеренный склероз капсулы
Шумлянского�Боумена (серебрение по Джонс�Моури, уве�
личение × 400).
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àãíîñòèêà îëèãîìåãàíåôðîíèè ó ðàññìàòðèâàåìîãî
ïàöèåíòà, áåçóñëîâíî, ñâÿçàíà íå òîëüêî (è íå
ñòîëüêî) ñ íåñâîåâðåìåííûì ïðîâåäåíèåì äèàãíî-
ñòè÷åñêîé íåôðîáèîïñèè. Áîëåå âàæíîå çíà÷åíèå
çäåñü ìîæåò èìåòü ñðàâíèòåëüíî ìåäëåííîå ïðî-
ãðåññèðîâàíèå ÕÁÏ, ÷òî âîçìîæíî ñâÿçàíî ñî ñðàâ-
íèòåëüíî óìåðåííûì óìåíüøåíèåì ÷èñëà íåôðîíîâ.
Òåì íå ìåíåå, äàííûé ñëó÷àé ÷åòêî èëëþñòðèðóåò
òî, ÷òî íà ôîíå âðîæäåííîãî óìåíüøåíèÿ ìàññû íå-
ôðîíîâ ðàçâèòèå ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè ñòàíî-
âèòüñÿ íåèçáåæíûì. Ó ýòîãî áîëüíîãî óæå èìååò
ìåñòî íà÷àëüíàÿ àçîòåìèÿ è ñíèæåíèå ÑÊÔ. Ê ñî-
æàëåíèþ, ìàëî îñíîâàíèé íàäåÿòüñÿ, ÷òî ïðîãðåñ-
ñèðîâàíèå ÕÁÏ ó íåãî óäàñòñÿ çàìåäëèòü, ïîñêîëüêó,
êàê óæå óêàçûâàëîñü âûøå, ìåòîäû ëå÷åíèÿ îëèãî-
ìåãàíåôðîíèè íå ðàçðàáîòàíû. Èçâåñòíûå íàì ðó-
êîâîäñòâà ïðåäëàãàþò òîëüêî îæèäàíèå íàñòóïëåíèÿ
òåðìèíàëüíîé ÕÏÍ è ïîñëåäóþùåå íà÷àëî çàìåñ-
òèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òåðàïèè. Òåì íå ìåíåå, ñóùå-
ñòâóþùèå ïðåäñòàâëåíèÿ î ìåõàíèçìàõ
ïðîãðåññèðîâàíèÿ õðîíè÷åñêîé áîëåçíè ïî÷åê ïîçâî-
ëÿþò ïîëàãàòü, ÷òî îáû÷íûå ìåðû íåôðîïðîòåêöèè
(ìàëîáåëêîâàÿ äèåòà, èíãèáèòîðû àíãèîòåíçèí I ïðå-
âðàùàþùåãî ôåðìåíòà, àíòàãîíèñòû ÀÒ1- ðåöåï-
òîðîâ àíãèîòåíçèíà II, íåäèãèäðîïèðèäèíîâûå
áëîêàòîðû êàëüöèåâûõ êàíàëîâ) ìîãóò áûòü, õîòÿ
áû ÷àñòè÷íî, ýôôåêòèâíûìè â ïëàíå çàìåäëåíèÿ

ïðîãðåññèðîâàíèÿ ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Âî
âñÿêîì ñëó÷àå, äàííîìó ïàöèåíòó ðåêîìåíäîâàí
ïðèåì ëèçèíîïðèëà, è îí ïðîäîëæàåò íàõîäèòüñÿ ïîä
íàáëþäåíèåì êëèíèêè.

Äàííûé ñëó÷àé ñëóæèò ÿðêèì ïðèìåðîì òîãî, ÷òî
îëèãîìåãàíåôðîíèÿ íå îáÿçàòåëüíî ìàíèôåñòèðóåò
â ìëàäåí÷åñòâå, è ìîæåò ñî÷åòàòüñÿ ñ äðóãèìè àíî-
ìàëèÿìè ìî÷åâûäåëèòåëüíîé ñèñòåìû (óäâîåíèå
ëåâîé ïî÷êè ó ðàññìàòðèâàåìîãî áîëüíîãî). Íàêî-
íåö, ýòî íàáëþäåíèå ïîä÷åðêèâàåò íåîáõîäèìîñòü
ñâîåâðåìåííîãî âûïîëíåíèÿ äèàãíîñòè÷åñêîé íåôðî-
áèîïñèè, ïîñêîëüêó òîëüêî ïðèæèçíåííîå ìîðôîëîãè-
÷åñêîå èññëåäîâàíèå òêàíè ïî÷åê âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ
ìîæåò ðåøèòü âîïðîñ î äèàãíîçå.
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