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Ïðåäñòàâëåíû ðåçóëüòàòû êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ðåáåíêà ñ èíôàíòèëüíûì íåôðîòè÷åñêèì ñèí-
äðîìîì ïðè îëèãîíåôðîíèè â ñî÷åòàíèè ñ äèñãåíåçèåé ãîíàä, õàðàêòåðèçóþùèìñÿ ïðîãðåññèðóþùèì
òå÷åíèåì ñ ðàçâèòèåì òåðìèíàëüíîé õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè â äîøêîëüíîì âîçðàñòå.
Îïèñàíà äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ðÿäà ñîñòîÿíèé, ïðîòåêàþùèõ ñ èíôàíòèëüíûì íåôðîòè-
÷åñêèì ñèíäðîìîì, àíàëèçèðóåòñÿ ïàòîãåíåç îëèãîíåôðîíèè, ïðèâîäÿòñÿ ýòàïû íàáëþäåíèÿ è òåðà-
ïèè ïàöèåíòà â çàâèñèìîñòè îò ñîñòîÿíèÿ ïî÷å÷íûõ ôóíêöèé.

The paper presents the results of a follow-up of a child with infantile nephrotic syndrome with oligonephronia
and gonadal disgenesis, which progressed to end stage renal disease at the preschool age. This paper describes the
differential diagnosis of various conditions associated with infantile nephrotic syndrome, pathogenesis of
oligonephronia, the stages of the follow-up and treatment according to the patent’s renal function.
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Îëèãîìåãàíåôðîíèÿ (ÌÊÁ X: Q60.4) ïðåäñòàâëÿåò
ñîáîé âðîæäåííóþ ïàðåíõèìàòîçíóþ àíîìàëèþ
ñòðîåíèÿ ïî÷åê, ãèñòîëîãè÷åñêèìè îñîáåííîñòÿìè
êîòîðîé ÿâëÿþòñÿ ìàëîå êîëè÷åñòâî íåôðîíîâ è âû-
ðàæåííàÿ ãèïåðòðîôèÿ ãëîìåðóë è êàíàëüöåâ, êëèíè-
÷åñêîå òå÷åíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ ðàçâèòèåì õðîíè÷åñ-
êîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ÕÏÍ) [1, 2, 10, 13].
Ïåðâîå êëèíè÷åñêîå è ìîðôîëîãè÷åñêîå îïèñàíèå
çàáîëåâàíèÿ è ââåäåíèå òåðìèíà «îëèãîíåôðîíèÿ»
áûëî ïðåäñòàâëåíî ôðàíöóçñêèìè èññëåäîâàòåëÿìè
R. Habib â 1962 ã. è G.H. Fetterman â 1969 ã. [13, 15].

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ÷àñòîòà îëèãîíåôðîíèè
òî÷íî íå èçâåñòíà, òàê êàê íåôðîáèîïñèÿ, íåîáõîäè-
ìàÿ äëÿ èäåíòèôèêàöèè äàííîé ïàòîëîãèè, íåðåäêî
âûïîëíÿåòñÿ óæå íà ñòàäèè ÕÏÍ, êîãäà óæå íå ïðåäñòàâ-
ëÿåòñÿ âîçìîæíûì óñòàíîâèòü èñòèííóþ ïðè÷èíó åå
ðàçâèòèÿ èç-çà òîòàëüíîãî íåôðîñêëåðîçà [20]. Ïî äàí-
íûì ðàçëè÷íûõ ìåæäóíàðîäíûõ ðåãèñòðîâ, âñå ãèïî-
è äèñïëàçèè ïî÷åê îáúåäèíåíû â åäèíóþ êàòåãîðèþ è

ïðåäñòàâëÿþò âåäóùóþ ïðè÷èíó ôîðìèðîâàíèÿ ÕÏÍ
ó äåòåé, ñîñòàâëÿÿ îò 39,5% â Øâåöèè äî 58% â Èòàëèè è
ÑØÀ [3]. Îòìå÷àåòñÿ òåíäåíöèÿ ê ïðåâàëèðîâàíèþ ëèö
ìóæñêîãî ïîëà ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ îëèãîíåôðîíèåé â
ñîîòíîøåíèè ìóæ÷èíû/æåíùèíû = 3:1 [10].

Èñòèííûå ìåõàíèçìû, ïðèâîäÿùèå ê íåïîëíîöåí-
íîìó íåôðîãåíåçó â ïðîöåññå ýìáðèîãåíåçà ìî÷åâîé
ñèñòåìû, äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ïîëíîñòüþ íå èçâåñ-
òíû. Âûäåëèòåëüíàÿ ñèñòåìà ÷åëîâåêà íà÷èíàåò ðàçâè-
òèå íà 3-é íåäåëå ýìáðèîíàëüíîãî ïåðèîäà îò ïðèìè-
òèâíîé ñèñòåìû àãëîìåðóëÿðíûõ êàíàëüöåâ, íàõîäÿ-
ùèõñÿ â ïðîíåôðîñå, ïðîäîëæàåòñÿ ÷åðåç ôîðìèðîâà-
íèå ïðîñòûõ ãëîìåðóë ìåçîíåôðîñà â òå÷åíèå 5–12-é
íåäåëü ãåñòàöèè, äîñòèãàÿ íàèâûñøåé òî÷êè ýâîëþöè-
îííîãî ðàçâèòèÿ ãëîìåðóë â ìåòàíåôðîñå, òàê íàçûâà-
åìîé çðåëîé ïî÷êå (ðèñ. 1). Ïîñëå çàâåðøåíèÿ íåôðî-
ãåíåçà â êàæäîé ïî÷êå íàõîäèòñÿ â ñðåäíåì îò 250 000
äî 2 000 000 íåôðîíîâ [10, 16]. Ñôîðìèðîâàííîå ÷èñ-
ëî íåôðîíîâ îñòàåòñÿ îòíîñèòåëüíî íåèçìåíåííûì
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ïîñëå 36-é íåäåëè ãåñòàöèè, ò. å. ó ÷åëîâåêà íå íàáëþ-
äàåòñÿ ïîñòíàòàëüíûé íåôðîíåîãåíåç [10, 29].

Ýêñïåðèìåíòàëüíûå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî
ìåæäó 14-é è 20-é íåäåëÿìè ýìáðèîíàëüíîãî ïåðè-
îäà ïðîèñõîäèò îñòàíîâêà ðàçâèòèÿ ìåçåíõèìàëü-
íîé áëàñòåìû, âñëåäñòâèå ÷åãî ôîðìèðóåòñÿ ìàëîå
êîëè÷åñòâî ãëîìåðóë, õàðàêòåðíîå äëÿ îëèãîíåôðî-
íèè [20]. Â ïîñëåäíèå ãîäû äîñòèæåíèÿ ìîëåêóëÿðíîé
áèîëîãèè â îáëàñòè ýìáðèîëîãèè îáåñïå÷èëè íîâûé
ïîäõîä ê ïîíèìàíèþ ìåõàíèçìîâ íåôðîãåíåçà. Óñòà-
íîâëåíî, ÷òî ïðîöåññ íåôðîãåíåçà êîíòðîëèðóåòñÿ
è ðåãóëèðóåòñÿ áîëüøèì êîëè÷åñòâîì ðàçíîîáðàç-
íûõ ãåíîâ, öèòîêèíîâ è ôàêòîðîâ ðîñòà [4, 18, 23]. Àê-
òèâíî ïðîäîëæàåòñÿ èäåíòèôèêàöèÿ ãåíîâ – ôàêòî-
ðîâ òðàíñêðèïöèè, îòâåò-
ñòâåííûõ çà íîðìàëüíîå ðàç-
âèòèå óðîãåíèòàëüíîãî òðàê-
òà: PAX-2, ñóïðåññîð îïóõîëè
Âèëüìñà (WT1), ÿäåðíûé ôàê-
òîð ãåïàòîöèòîâ-1β (HNF1β)
[6, 11, 21, 27]. Íà ðàííèõ ñòà-
äèÿõ ïî÷å÷íîãî ðàçâèòèÿ
ãåíû PAX-2 è WT1 â íîðìå ñî-
âìåñòíî ýêñïðåññèðîâàíû â
èíäóöèðîâàííîé ìåçåíõèìå
è ïîñëåäîâàòåëüíî îñóùåñòâ-
ëÿþò ïåðåêðåñòíûé êîíò-
ðîëü [11]. Ïåðâîíà÷àëüíî ãåí
PAX-2  ìîäóëèðóåò òðàíñ-
êðèïöèîííóþ àêòèâíîñòü
ãåíà WT1, à â ïîñëåäóþùèõ
ñòàäèÿõ ìîðôîãåíåçà ïî÷åê
ãåí WT1 îòâå÷àåò çà îñëàáëå-
íèå ýêñïðåññèè ãåíà PAX-2.
Âîçíèêíîâåíèå ìóòàöèé â
ýòèõ ãåíàõ ïðèâîäèò ê ðàçâè-
òèþ ðàçëè÷íûõ àíîìàëèé

îðãàíîâ ìî÷åâîé ñèñòåìû, â òîì ÷èñëå îëèãîíåôðî-
íèè, è ïîëîâûõ îðãàíîâ.

Â ðÿäå ýêñïåðèìåíòàëüíûõ ìîäåëåé áûëè óñòàíîâ-
ëåíû ôàêòîðû, ïðåäðàñïîëàãàþùèå ê ðàçâèòèþ îëè-
ãîìåãàíåôðîíèè: âíóòðèóòðîáíîå âîçäåéñòâèå íå-
ôðîòîêñè÷íûõ ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ (ãåíòàìèöèí,
öèêëîñïîðèí À), âíóòðèóòðîáíûé äåôèöèò áåëêîâ,
âèòàìèíà À, êàëèÿ è êàëüöèÿ çà ñ÷åò íèçêîêàëîðèéíî-
ãî è íèçêîáåëêîâîãî ïèòàíèÿ ìàòåðè, ðàçâèòèå ïëà-
öåíòàðíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, íåäîíîøåííîñòü [5, 10,
14, 17, 25].

Ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèçìû ïðîãðåññèðîâàíèÿ
îëèãîìåãàíåôðîíèè äî ÕÏÍ ïîëîæåíû â îñíîâó òåî-
ðèè ãèïåðôèëüòðàöèè, îáúÿñíÿþùåé ìåõàíèçìû ïðî-
ãðåññèðîâàíèÿ çàáîëåâàíèé ïî÷åê êàê âðîæäåííîãî,
òàê è ïðèîáðåòåííîãî ãåíåçà [7, 8]. Â ìàëîì êîëè÷å-
ñòâå ãëîìåðóë ïðîèñõîäèò ãèïåðôèëüòðàöèÿ, ïðèâî-
äÿùàÿ ê âíóòðèãëîìåðóëÿðíîé ãèïåðòåíçèè ñ ðàçâè-
òèåì êîìïåíñàòîðíîé ãèïåðòðîôèè ãëîìåðóë è êà-
íàëüöåâ çà ñ÷åò èíäóêöèè ïðîëèôåðàöèè ìåçàíãèîöè-
òîâ è íàêîïëåíèÿ ìåçàíãèàëüíîãî ìàòðèêñà, ÷òî ñî-
ïðîâîæäàåòñÿ óâåëè÷åíèåì ïðîòåèíóðèè è ôîðìèðî-
âàíèåì ãëîìåðóëîñêëåðîçà è èíòåðñòèöèàëüíîãî
ôèáðîçà ñ ðàçâèòèåì òåðìèíàëüíîé ÕÏÍ (ðèñ. 2).

Áîëüøèíñòâî èìåþùèõñÿ â ëèòåðàòóðå ñëó÷àåâ
îëèãîìåãàíåôðîíèè ÿâëÿþòñÿ ñïîðàäè÷åñêèìè. Îïè-
ñàíû àññîöèàöèè îëèãîìåãàíåôðîíèè ñ ðÿäîì ãåíå-
òè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ: êîëîáîìà-ïî÷å÷íûé ñèíäðîì
(OMIM 120330) [28, 31], áðàíõèî-îòî-ðåíàëüíûé ñèí-
äðîì (OMIM 600257) [32], àêðîðåíàëüíûé ñèíäðîì
(OMIM 102520) [12, 19], à òàêæå ñ õðîìîñîìíîé àíî-
ìàëèåé – ñèíäðîìîì äåëåöèè õðîìîñîìû 4ð [22, 26].

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ îëèãîìåãàíåôðîíèè, êàê
ïðàâèëî, îòìå÷àþòñÿ ñ ðàííåãî âîçðàñòà â âèäå ìàëî-
ãî âåñà ïðè ðîæäåíèè ðåáåíêà, íåðåäêî îòìå÷àþòñÿ
ðâîòà, äåãèäðàòàöèÿ, ïëîõàÿ ïðèáàâêà ìàññû òåëà [19].
Ïîñëå 1-ãî ãîäà æèçíè ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ âûÿâ-
ëÿåòñÿ ïðîòåèíóðèÿ, ñòåïåíü âûðàæåííîñòè êîòîðîé
ïîñòåïåííî óâåëè÷èâàåòñÿ [1, 10, 20]. Ìåæäó 1-ì è 3-ì
ãîäàìè æèçíè îïèñàíî ïîÿâëåíèå ïîëèóðèè è ïîëè-

Ðèñ. 1. Ýòàïû íåôðîãåíåçà â ïðîöåññå ýìáðèîãåíåçà
ìî÷åâîé ñèñòåìû ÷åëîâåêà

Ðèñ. 2. Ñõåìà ôàêòîðîâ, âëèÿþùèõ íà íåôðîãåíåç, è ýòàïû ïðîãðåññèðîâàíèÿ
â ñîîòâåòñòâèè ñ ãèïîòåçîé ãèïåðôèëüòðàöèè (Schreuder M.F. et al., 2007,

ñ èçìåíåíèÿìè [29])
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äèïñèè. Ïî ìåðå ïðîãðåññèðîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ îò-
ìå÷àåòñÿ àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, âîçíèêàþò ñèì-
ïòîìû, îòðàæàþùèå ïðîãðåññèðóþùåå ñíèæåíèå
ôóíêöèé ïî÷åê (àíåìèÿ, ìåòàáîëè÷åñêèé àöèäîç, îñ-
òåîäèñòðîôèÿ) [30].

Äèàãíîñòèêà îëèãîìåãàíåôðîíèè îñíîâàíà èñêëþ-
÷èòåëüíî íà äàííûõ ãèñòîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ
ïî÷å÷íîé òêàíè. Ïðè óëüòðàçâóêîâîì èññëåäîâàíèè
(ÓÇÈ) ïî÷åê ìîãóò îïðåäåëÿòüñÿ íåñïåöèôè÷åñêèå
ïðèçíàêè â âèäå óìåíüøåíèÿ ðàçìåðîâ, ïîâûøåíèÿ
ýõîãåííîñòè ïàðåíõèìû, îòñóòñòâèÿ êîðòèêî-ìåäóë-
ëÿðíîé äèôôåðåíöèàöèè íà ñëîè. Ïðè ñâåòîâîé ìèê-
ðîñêîïèè ïî÷å÷íîé òêàíè íàáëþäàåòñÿ ìàëîå êîëè÷å-
ñòâî ãëîìåðóë (20–25% îò íîðìû), âûðàæåííàÿ êîì-
ïåíñàòîðíàÿ ãèïåðòðîôèÿ ãëîìåðóë (250–400 nm ïðè
íîðìå 100–150 nm) è êàíàëüöåâ (øèðèíà â 15 ðàç âûøå
âîçðàñòíîé íîðìû) [10, 13, 20]. Ïðè ðàçâèòèè ÕÏÍ îò-
ìå÷àåòñÿ âûðàæåííûé èíòåðñòèöèàëüíûé ôèáðîç è
ôîêàëüíî-ñåãìåíòàðíûé ãëîìåðóëîñêëåðîç [9, 24].

Ïðèâîäèì ðåçóëüòàòû ñîáñòâåííîãî êëèíè÷åñêî-
ãî íàáëþäåíèÿ ðåáåíêà.

Äàíèèë È., 6,5 ëåò. Ìàëü÷èê îò íåðîäñòâåííîãî áðàêà, èç

ñåìüè ñ îòÿãîùåííîé íàñëåäñòâåííîñòüþ ïî èøåìè÷åñêîé

áîëåçíè ñåðäöà è õðîíè÷åñêîìó áðîíõèòó. Ðåáåíîê îò 2-é

áåðåìåííîñòè, ïðîòåêàâøåé ñ ÎÐÂÈ â 1-ì òðèìåñòðå (1-ÿ áå-

ðåìåííîñòü ó ìàòåðè çàêîí÷èëàñü âûêèäûøåì), 1-õ ñðî÷íûõ

ôèçèîëîãè÷åñêèõ ðîäîâ. Ìàëü÷èê ðîäèëñÿ ñ ìàññîé òåëà 3220 ã,

äëèíîé 49 ñì, îöåíêà ïî Àïãàð – 6/8 áàëëîâ. Ïðè ðîæäåíèè

óñòàíîâëåí 2-ñòîðîííèé êðèïòîðõèçì. Ðàííåå ôèçè÷åñêîå è

ïñèõîìîòîðíîå ðàçâèòèå ðåáåíêà ñîîòâåòñòâîâàëî âîçðàñòó.

Ïðè îáñëåäîâàíèè ðåáåíêà â âîçðàñòå 10 ìåñÿöåâ ïî ìåñòó

æèòåëüñòâà âïåðâûå âûÿâëåíà ïðîòåèíóðèÿ äî 3,6 ã/ë. Â 14 ìåñÿ-

öåâ ìàëü÷èê áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â ìåñòíûé ñòàöèîíàð â ñâÿ-

çè ñ ïîÿâëåíèåì ðàñïðîñòðàíåííûõ îòåêîâ è âûðàæåííîé ïðî-

òåèíóðèè äî 9,6 ã/ë. Ïðè îáñëåäîâàíèè âûÿâëåíà ãèïîïðîòåèí-

åìèÿ – 42,3 ã/ë, ãèïåðõîëåñòåðèíåìèÿ – 10,3 ììîëü/ë, óìåðåí-

íîå óñêîðåíèå ÑÎÝ äî 18 ìì/÷. Êîíöåíòðàöèîííàÿ è ôèëüòðà-

öèîííàÿ ôóíêöèè ïî÷åê áûëè ñîõðàííû: ìàêñèìàëüíûé óäåëü-

íûé âåñ ìî÷è – 1020, óðîâåíü êðåàòèíèíà êðîâè – 33 ìêìîëü/ë.

Ïðè ÓÇÈ ðàçìåðû ïî÷åê ìåíüøå âîçðàñòíûõ, ýõîãåííîñòü êîð-

êîâîãî ñëîÿ ïàðåíõèìû ïîâûøåíà ñ îáåèõ ñòîðîí, êðîâîòîê

ñîõðàíåí. Ìàëü÷èêó áûëà íàçíà÷åíà òåðàïèÿ ïðåäíèçîëîíîì

èç ðàñ÷åòà 2 ìã/êã/24 ÷, êîòîðóþ îí ïîëó÷àë íåïðåðûâíî â òå-

÷åíèå 10 íåäåëü. Â ñâÿçè ñ ñîõðàíÿþùåéñÿ âûðàæåííîé ïðî-

òåèíóðèåé ðåáåíêó áûë íàçíà÷åí ëåéêåðàí â äîçå 2 ìã/24 ÷

êóðñîì 6 íåäåëü íà ôîíå àëüòåðíèðóþùåãî êóðñà ïðåäíèçîëî-

íà èç ðàñ÷åòà 1 ìã/êã/48 ÷. Ïîñëå çàâåðøåíèÿ êóðñà ëåéêåðà-

íà ó ìàëü÷èêà îòìå÷àëàñü ïðîòåèíóðèÿ äî 3 ã/ë, ðîäèòåëè ñà-

ìîñòîÿòåëüíî îòìåíèëè ñòåðîèäíóþ òåðàïèþ.

Â âîçðàñòå 2 ëåò

3 ìåñÿöåâ ñ äèàãíî-

çîì: ñòåðîèä-ðåçèñ-

òåíòíûé íåôðîòè÷åñ-

êèé ñèíäðîì íà ôîíå

àïëàçèè (?) ÿè÷åê ðå-

áåíîê ïîñòóïèë â îò-

äåëåíèå íàñëåäñò-

âåííûõ è ïðèîáðå-

òåííûõ áîëåçíåé ïî-

÷åê ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè

è äåòñêîé õèðóðãèè

äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíî-

çà è ïðîâåäåíèÿ òåðàïèè. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå ìàëü-

÷èêà óäîâëåòâîðèòåëüíîå. Ôèçè÷åñêîå ðàçâèòèå íèæå ñðåä-

íåãî, ãàðìîíè÷íîå (âåñ 11,5 êã (<10-ãî ïåðöåíòèëÿ), ðîñò 79 ñì

(<3-ãî ïåðöåíòèëÿ)). Îòìå÷åíî áîëüøîå êîëè÷åñòâî ñòèãì äèñ-

ýìáðèîãåíåçà (êîðîòêàÿ øåÿ, ãèïåðòåëîðèçì ãëàç è ñîñêîâ,

íèçêîå ðàñïîëîæåíèå óøíûõ ðàêîâèí, çàïàâøàÿ ïåðåíîñèöà

è äð.). Êîæíûå ïîêðîâû ÷èñòûå, îòåêîâ íåò. Òîíû ñåðäöà îò÷åò-

ëèâûå, ðèòìè÷íûå ñ ÷àñòîòîé 100 óäàðîâ â ìèíóòó, àðòåðèàëü-

íîå äàâëåíèå 90/60 ìì ðò. ñò. Æèâîò ïðè ïàëüïàöèè ìÿãêèé,

áåçáîëåçíåííûé âî âñåõ îòäåëàõ. Âûÿâëåí 2-ñòîðîííèé êðèï-

òîðõèçì. Äèóðåç â íîðìå.

Ïðè îáñëåäîâàíèè êëèíè÷åñêèé è áèîõèìè÷åñêèé àíàëèçû

êðîâè áåç ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé, îòìå÷àëñÿ êîìïåíñèðî-

âàííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àöèäîç. Ïðîòåèíóðèÿ ñîñòàâëÿëà 1–

2 ã/ë, ñóòî÷íàÿ ïîòåðÿ áåëêà êîëåáàëàñü â ïðåäåëàõ 0,7–2,9 ã/

24 ÷. Âûÿâëåíî ñíèæåíèå ñêîðîñòè êëóáî÷êîâîé ôèëüòðàöèè

(ÑÊÔ) ïî ôîðìóëå Øâàðöà äî 59 ìë/ìèí/1,73 ì
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, ãèïîñòåí-

óðèÿ (óäåëüíûé âåñ ìî÷è 1003–1005). Ïðè ÓÇÈ ðàçìåðû ïî-

÷åê íà íèæíåé ãðàíèöå âîçðàñòíîé íîðìû, ýõîãåííîñòü ïàðåí-

õèìû ïîâûøåíà ñ îáåèõ ñòîðîí. Ïðè ÓÇÈ ìîøîíêè è ïàõîâûõ

êàíàëîâ ÿè÷êè íå âèçóàëèçèðîâàëèñü. Óñòàíîâëåí ñíèæåííûé

óðîâåíü òåñòîñòåðîíà â êðîâè – 0,07 íìîëü/ë (íîðìà 0,1–

1,12 íìîëü/ë) ïðè íîðìàëüíîì óðîâíå ôîëëèêóëî-ñòèìóëèðó-

þùåãî, ëþòåèíèçèðóþùåãî è òèðåîèäíûõ ãîðìîíîâ. Ìàëü÷èê

áûë êîíñóëüòèðîâàí ýíäîêðèíîëîãîì-àíäðîëîãîì, ñ öåëüþ

ðåâèçèè ïàõîâûõ êàíàëîâ áûëà ïðîâåäåíà ëàïàðîñêîïèÿ, ïðè

êîòîðîé îáíàðóæåíû è óäàëåíû çà÷àòêè îáîèõ ÿè÷åê â âèäå

óïëîùåííûõ îáðàçîâàíèé äèàìåòðîì ìåíåå 1 ñì. Ó ðåáåíêà

äèàãíîñòèðîâàíà äèñãåíåçèÿ ãîíàä. Ó÷èòûâàÿ âûÿâëåííóþ àíî-

ìàëèþ ðàçâèòèÿ ïîëîâûõ îðãàíîâ, ïàöèåíòó ïðîâåäåíî êàðèî-

òèïèðîâàíèå, ïðè êîòîðîì óñòàíîâëåí êàðèîòèï (46,ÕY). Ïðè

âèðóñîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè â êðîâè, ìî÷å è ñîñêîáå ñî

ñëèçèñòîé ùåê ïàöèåíòà îáíàðóæåíà ÄÍÊ öèòîìåãàëîâèðó-

ñà. Íå âûÿâëåíû Ýïøòåéíà–Áàððà è ãåðïåñ-âèðóñû â êðîâè è

ìî÷å. Ìàðêåðû ãåïàòèòîâ Â è Ñ, ÂÈ×, ðåàêöèÿ Âàññåðìàíà

îòðèöàòåëüíû. Ïî äàííûì Ýõî-ÊÃ ïîðîêîâ ñåðäöà íå îáíàðó-

æåíî, èìåëà ìåñòî äèàãîíàëüíàÿ òðàáåêóëà â ëåâîì æåëóäî÷-

êå. Ïðè ðåíòãåíîãðàôèè êèñòåé ìàëü÷èêà óñòàíîâëåíî óìå-

ðåííîå îòñòàâàíèå êîñòíîãî âîçðàñòà. Ïðè îôòàëüìîñêîïèè,

ðåíòãåíîãðàôèè è ßÌÐÒ ÷åðåïà ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé

íå îáíàðóæåíî.

Òàêèì îáðàçîì, ó ðåáåíêà ñ çàäåðæêîé ôèçè÷åñêîãî ðàç-

âèòèÿ è äèñãåíåçèåé ãîíàä èìåë ìåñòî èíôàíòèëüíûé íåôðî-

òè÷åñêèé ñèíäðîì, ñîïðîâîæäàåìûé êîìáèíèðîâàííûì ñíèæå-

íèåì ôóíêöèé ïî÷åê (êîíöåíòðàöèîííîé è ãëîìåðóëÿðíîé ôèëü-

òðàöèè).

Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè íåôðîáèîïòàòà ïàöè-

åíòà óñòàíîâëåíà îëèãîíåôðîíèÿ. Ïðè ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè

áûëî îáíàðóæåíî òîëüêî 3 ãëîìåðóëû îáû÷íîãî äèàìåòðà, ðàñ-

ïîëîæåííûõ íà áîëüøîì ðàññòîÿíèè äðóã îò äðóãà (ðèñ. 3).

Ðèñ. 3. Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ íåôðîáèîïòàòà Äàíèèëà È. (ìîäèô. îêðàñêà ïî Ìàëëîðè, ×××××100)
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Íàáëþäåíèÿ èç ïðàêòèêè Ë.Ñ. Ïðèõîäèíà, Å.Ã. Àãàïîâ, Â.Â. Íåâñòðóåâà è äð.

Îòìå÷åíà âûðàæåííàÿ ãèïåðòðîôèÿ áîëüøèíñòâà êàíàëüöåâ ñî

çíà÷èòåëüíûì óâåëè÷åíèåì èõ â äèàìåòðå. Íàáëþäàëàñü î÷à-

ãîâàÿ ëèìôîãèñòèîöèòàðíàÿ èíôèëüòðàöèÿ, î÷àãîâûé ñêëåðîç

èíòåðñòèöèÿ (ðèñ. 4). Àðòåðèè è àðòåðèîëû íå èçìåíåíû. Ïðè

èììóíîôëþîðåñöåíöèè ñ IgM, IgG, IgA, C
3

 ñïåöèôè÷åñêîãî ñâå-

÷åíèÿ íå âûÿâëåíî. Ïðè ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñêîì èññëå-

äîâàíèè óñòàíîâëåíà íåçàâåðøåííîñòü îêîí÷àòåëüíîé äèôôå-

ðåíöèðîâêè áàçàëüíûõ ìåìáðàí ãëîìåðóë è êàíàëüöåâ. Ìàëûå

íîæêè ïîäîöèòîâ ñãëàæåíû ïðàêòè÷åñêè íà âñåì ïðîòÿæåíèè

êàïèëëÿðíûõ ïåòåëü. Îòìå÷àëèñü âûðàæåííûå èçìåíåíèÿ â ñòðóê-

òóðå êàíàëüöåâîãî íåôðîòåëèÿ âèðóñíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ. Äå-

ïîçèòîâ èììóíîêîìïëåêñíîãî òèïà íå âûÿâëåíî.

Â îñíîâó ïðîâîäèìîãî íàìè äèôôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà

áûë ïîñòàâëåí èíôàíòèëüíûé íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì. Ó ìàëü-

÷èêà áûë èñêëþ÷åí âòîðè÷íûé èíôàíòèëüíûé íåôðîòè÷åñêèé

ñèíäðîì íà ôîíå ðÿäà âðîæäåííûõ èíôåêöèé (öèòîìåãàëîâè-

ðóñ, òîêñîïëàçìîç, ñèôèëèñ, òóáåðêóëåç, ÂÈ×, ãåïàòèò Â) â ñâÿçè ñ

îòñóòñòâèåì õàðàêòåðíûõ êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûõ ïðîÿâëåíèé

è ñåðîëîãè÷åñêèõ ìàðêåðîâ ýòèõ çàáîëåâàíèé.

Íà îñíîâàíèè ïðîâåäåííîãî ãèñòîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâà-

íèÿ ïî÷å÷íîé òêàíè ó ðåáåíêà áûëà èñêëþ÷åíà èñòèííàÿ ïî-

÷å÷íàÿ ãèïîïëàçèÿ, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðíû óìåíüøåííûå ðàç-

ìåðû ïî÷åê ñ ðîæäåíèÿ è íîðìàëüíîå êîëè÷åñòâî ôóíêöèîíè-

ðóþùèõ íåôðîíîâ. Ó ìàëü÷èêà îòñóòñòâîâàëè ïðèçíàêè ïî-

÷å÷íîé äèñïëàçèè, íå âûÿâëåíî íè ôåòàëüíûõ ãëîìåðóë, íè ýëå-

ìåíòîâ õðÿùà èëè ìåçåíõèìû â ïî÷å÷íîé òêàíè. Ãèïîïëàñòè-

÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ òàêæå áûëà èñêëþ÷åíà ó ïàöèåíòà íà îñíî-

âàíèè îòñóòñòâèÿ ãðîçäåâèäíî ðàñïîëîæåííûõ ãëîìåðóë ñ àò-

ðîôè÷íûìè ñîñóäèñòûìè ïåòëÿìè è óòîëùåííîé êàïñóëîé, íå

âûÿâëåíî ïðèìèòèâíûõ êàíàëüöåâ. Èíôàíòèëüíûé íåôðîòè÷åñ-

êèé ñèíäðîì, îáóñëîâëåííûé ãëîìåðóëîíåôðèòîì, áûë îòâåðã-

íóò ó áîëüíîãî â ñâÿçè ñ îòñóòñòâèåì õàðàêòåðíûõ ãèñòîëîãè-

÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ïîðàæåíèÿ ãëîìåðóë ïðè ìîðôîáèîïòè÷åñ-

êîì èññëåäîâàíèè ïî÷å÷íîé òêàíè.

Ó÷èòûâàÿ âîçìîæíûå àññîöèàöèè èíôàíòèëüíîãî íåôðî-

òè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ãåíåòè÷åñêîé ïàòîëîãèåé, ó ìàëü÷èêà

áûë èñêëþ÷åí ðÿä íàñëåäñòâåííûõ ñèíäðîìîâ. Ó ïàöèåíòà

íå îòìå÷àëîñü ïðèçíàêîâ ãåðìàôðîäèòèçìà, äèôôóçíîãî ìå-

çàíãèàëüíîãî ñêëåðîçà èëè ôîêàëüíî-ñåãìåíòàðíîãî ãëîìå-

ðóëîñêëåðîçà â ïî÷å÷íîé òêàíè, ÷òî ïîçâîëèëî èñêëþ÷èòü

ñèíäðîìû Äåíèñà–Äðàøà (OMIM 194080) è Ôðàéçåðà (OMIM

136680). Â ñâÿçè ñ îòñóòñòâèåì ó ðåáåíêà ïðîÿâëåíèé ñèíä-

ðîìà Ôàíêîíè â âèäå àìèíîàöèäóðèè, ãëþêîçóðèè, ôîñôàò-

óðèè, à òàêæå ïîðàæåíèÿ öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòåìû è

ãëàç áûë îòâåðãíóò ñèíäðîì Ëîó (OMIM 300535). Ó áîëüíîãî

áûë èñêëþ÷åí ñèíäðîì Ãàëëîâåé–Ìîâàòà (OMIM 251300),

òàê êàê îòñóòñòâîâàëè àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà,

âðîæäåííàÿ ìèêðîöåôàëèÿ, íå îòìå÷àëîñü çàäåðæêè ïñèõî-

ìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ.

Ó÷èòûâàÿ, ÷òî ó ìàëü÷èêà èìåëà ìåñòî àññîöèàöèÿ îëèãî-

íåôðîíèè ñ äèñãåíåçèåé ãîíàä, íàìè áûë ïðîâåäåí ïîèñê âå-

ðîÿòíûõ íàñëåäñòâåííûõ ñèíäðîìîâ ñ óêàçàííîé êîì-

áèíèðîâàííîé àíîìàëèåé ñòðîåíèÿ ïî÷åê è ïîëîâûõ

îðãàíîâ â áàçå OMIM. Áûëî âûÿâëåíî 16 ñèíäðîìîâ,

ïðè êîòîðûõ îïèñàíû ãèïîïëàçèÿ ïî÷åê è äèñãåíåçèÿ

ãîíàä, íî âñå îíè áûëè èñêëþ÷åíû ó ðåáåíêà â ñâÿçè

ñ îòñóòñòâèåì äðóãèõ õàðàêòåðíûõ ïðîÿâëåíèé.

Òàêèì îáðàçîì, íà îñíîâàíèè ïðîâåäåííîãî êëè-

íèêî-ëàáîðàòîðíîãî è ìîðôîëîãè÷åñêîãî îáñëåäîâà-

íèÿ ðåáåíêó áûë ïîñòàâëåí äèàãíîç «îëèãîíåôðîíèÿ,

èíôàíòèëüíûé íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì, ÕÁÏ 3-é ñò.

Äèñãåíåçèÿ ãîíàä. Çàäåðæêà ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ.

Ïåðñèñòèðóþùàÿ öèòîìåãàëîâèðóñíàÿ èíôåêöèÿ».

Ñ íåôðîïðîòåêòèâíîé öåëüþ ðåáåíêó áûë íàçíà÷åí èíãè-

áèòîð ÀÏÔ – ýíàï â äîçå 0,1 ìã/êã/24 ÷àñà, ïðîâîäèëàñü êîð-

ðåêöèÿ ìåòàáîëè÷åñêîãî àöèäîçà, ïðîòèâîâèðóñíàÿ òåðàïèÿ.

Ïðè äàëüíåéøåì íàáëþäåíèè çà ïàöèåíòîì ñîõðàíÿëàñü

âûðàæåííàÿ ïðîòåèíóðèÿ äî 6,5 ã/ë ïðè íîðìàëüíîì óðîâíå

îáùåãî áåëêà â êðîâè è îòñóòñòâèè îòåêîâ. Îòìå÷àëàñü òåíäåí-

öèÿ ê óâåëè÷åíèþ óðîâíÿ êðåàòèíèíà â êðîâè äî 91 ìêìîëü/ë.

Â âîçðàñòå 4 ëåò âïåðâûå âûÿâëåíà ãèïîõðîìíàÿ àíåìèÿ ëåã-

êîé ñòåïåíè (ãåìîãëîáèí 99 ã/ë, ýðèòðîöèòû 3,73 × 10

12

), êîòî-

ðàÿ êîððèãèðîâàëàñü ï/ê ââåäåíèåì ðåêîðìîíà è ïðåïàðà-

òàìè æåëåçà per os.

Â âîçðàñòå 5 ëåò ðåáåíîê ïîñòóïèë â îòäåëåíèå íàñëåä-

ñòâåííûõ è ïðèîáðåòåííûõ áîëåçíåé ïî÷åê ÌÍÈÈ ïåäèàò-

ðèè è äåòñêîé õèðóðãèè â òÿæåëîì ñîñòîÿíèè, îòìå÷àëèñü âû-

ðàæåííûå ðàñïðîñòðàíåííûå îòåêè, àíàñàðêà, îëèãóðèÿ, àð-

òåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ äî 150/110 ìì ðò. ñò. Ïðè îáñëåäî-

âàíèè óñòàíîâëåíî çíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå óðîâíÿ êðåàòè-

íèíà â êðîâè äî 784 ìêìîëü/ë, ÷òî ñîîòâåòñòâîâàëî ÑÊÔ

5 ìë/ìèí/1,73 ì

2

. Îòìå÷àëàñü ãèïîõðîìíàÿ, ãèïîðåãåíåðà-

òîðíàÿ àíåìèÿ òÿæåëîé ñòåïåíè (ãåìîãëîáèí 74 ã/ë, ýðèòðî-

öèòû 2,77 × 10

12

), äåêîìïåíñèðîâàííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àöè-

äîç (ðÍ 7,25, ÂÅ – 13,1 ììîëü/ë), ãèïåðêàëèåìèÿ 6,6 ììîëü/ë,

ãèïåðôîñôàòåìèÿ, ãèïîïðîòåèíåìèÿ 36 ã/ë. Ïðîòåèíóðèÿ ñî-

ñòàâëÿëà 6,6 ã/ë. Ïðè ÓÇÈ âûÿâëåí àñöèò, ñâîáîäíàÿ æèä-

êîñòü â ìàëîì òàçó, ïî÷êè ðåçêî óìåíüøåíû â ðàçìåðàõ, ýõî-

ãåííîñòü ïàðåíõèìû ïî÷åê âûøå ïå÷åíî÷íîé. Ïðè Ýõî-ÊÃ

îòìå÷àëèñü ÿâëåíèÿ ãèäðîïåðèêàðäà, óìåðåííàÿ äèëàòàöèÿ

ëåâîãî æåëóäî÷êà áåç íàðóøåíèÿ ñîêðàòèòåëüíîé ñïîñîáíî-

ñòè ìèîêàðäà.

Â ñâÿçè ñ ðàçâèòèåì ó ðåáåíêà òåðìèíàëüíîé ñòàäèè ÕÏÍ,

ñîïðîâîæäàåìîé îëèãóðèåé, íåêîíòðîëèðóåìîé àðòåðèàëüíîé

ãèïåðòåíçèåé, âûðàæåííûìè ýëåêòðîëèòíûìè è ìåòàáîëè÷åñ-

êèìè íàðóøåíèÿìè, ìàëü÷èê áûë ïåðåâåäåí â Öåíòð ãðàâèòà-

öèîííîé õèðóðãèè êðîâè è ãåìîäèàëèçà äëÿ ïðîâåäåíèÿ çàìå-

ñòèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òåðàïèè ïðîãðàììíûì ãåìîäèàëèçîì. Íà

ôîíå ïðîâîäèìîãî ãåìîäèàëèçà â ñî÷åòàíèè ñ ãåìîôèëüòðà-

öèåé ñîñòîÿíèå ðåáåíêà óëó÷øèëîñü, âîññòàíîâèëñÿ äèóðåç,

êóïèðîâàí îòå÷íûé ñèíäðîì, óðîâåíü êðåàòèíèíà êðîâè ñíè-

çèëñÿ äî 485 ìêìîëü/ë, íîðìàëèçîâàëñÿ óðîâåíü îáùåãî áåë-

êà â êðîâè. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ êîíòðîëèðîâàëàñü ïðè

èñïîëüçîâàíèè êîìáèíèðîâàííîé ãèïîòåíçèâíîé òåðàïèè íîð-

âàñêîì è ðåíèòåêîì.

Ïîñëå 6-ìåñÿ÷íîãî êóðñà çàìåñòèòåëüíîé ïî÷å÷íîé òå-

ðàïèè ãåìîäèàëèçîì â âîçðàñòå 5,5 ëåò â îòäåëåíèè òðàíñ-

ïëàíòàöèè ïî÷êè ÐÍÖÕ ÐÀÌÍ ìàëü÷èêó áûëà âûïîëíåíà ðîä-

ñòâåííàÿ òðàíñïëàíòàöèÿ ïî÷êè îò ìàòåðè, êîòîðàÿ áûëà íå-

ñîâìåñòèìà ïî 2 àíòèãåíàì: A28 è B13. Â äîîïåðàöèîííîì

ïåðèîäå îñóùåñòâëÿëàñü ïðîôèëàêòè÷åñêàÿ ïðîòèâîâèðóñ-

íàÿ òåðàïèÿ öèòîìåãàëîâèðóñíîé èíôåêöèè ñ èñïîëüçîâàíè-

åì ãàíöèêëîâèðà. Èíäóêöèÿ èììóíîñóïðåññèè ïðîâîäèëàñü

ãåííî-èíæåíåðíûìè ãóìàíèçèðîâàííûìè IgG ìîíîêëîíàëü-

Ðèñ. 4. Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ íåôðîáèîïòàòà Äàíèèëà È.
(ãåìàòîêñèëèí-ýîçèí, ×××××100)
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Èíôàíòèëüíûé íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì ó ðåáåíêà ñ îëèãîíåôðîíèåé è äèñãåíåçèåé ãîíàä Íàáëþäåíèÿ èç ïðàêòèêè

íûìè àíòèòåëàìè – àíòàãîíèñòàìè ðåöåïòîðîâ ê CD25 (êýì-

ïàñ çà 19 äíåé ïåðåä òðàíñïëàíòàöèåé ïî÷êè) è ê èíòåðëåé-

êèíó-2 (çåíàïàêñ). Ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè ïàöèåíòó áûëà íà-

çíà÷åíà 3-êîìïîíåíòíàÿ èììóíîñóïðåññèâíàÿ òåðàïèÿ ñòå-

ðîèäàìè, öèêëîñïîðèíîì À è ìèêîôåíîëàòîì ìîôåòèëà. Ïðåä-

íèçîëîí áûë îòìåíåí íà 15-å ñóòêè ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè

ïî÷êè ñ öåëüþ èçáåæàòü óñóãóáëåíèÿ äàëüíåéøåé âûðàæåí-

íîé çàäåðæêè ðîñòà ïîä âëèÿíèåì ñòåðîèäîâ. Â ñâÿçè ñ ëåé-

êîïåíèåé, îáóñëîâëåííîé ââåäåíèåì êýìïàñà, íà 17-å ñóòêè

ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè áûë îòìåíåí ìèêîôåíîëàòà ìîôåòèë.

Ïîñëå ðàçðåøåíèÿ ëåéêîïåíèè ÷åðåç 6 ìåñÿöåâ ïîñëå òðàíñ-

ïëàíòàöèè ïî÷êè ìèêîôåíîëàòà ìîôåòèë áûë íàçíà÷åí âíîâü,

äîçà öèêëîñïîðèíà À áûëà ñíèæåíà äî 1,5 ìã/êã/24 ÷. Ðå-

æèì ìèíèìèçàöèè èììóíîñóïðåññèè ñ èñïîëüçîâàíèåì öèê-

ëîñïîðèíà À ó ðåáåíêà îáóñëîâëåí ïåðñèñòèðîâàíèåì öè-

òîìåãàëîâèðóñíîé èíôåêöèè. Ïðîâîäèëàñü êîìáèíèðîâàííàÿ

ãèïîòåíçèâíàÿ òåðàïèÿ ñ èñïîëüçîâàíèåì êàðäèîñåëåêòèâ-

íîãî áåòà
1

-àäðåíîáëîêàòîðà – àòåíîëîëà, áëîêàòîðà êàëü-

öèåâûõ êàíàëîâ – àìëîòîïà è ïåðèôåðè÷åñêîãî âàçîäèëàòà-

òîðà – êàðäèêåòà.

Ïðè îáñëåäîâàíèè ìàëü÷èêà ÷åðåç 15 ìåñÿöåâ ïîñëå

òðàíñïëàíòàöèè ïî÷êè â âîçðàñòå 6 ëåò 10 ìåñÿöåâ ñîõðàíÿ-

ëàñü óäîâëåòâîðèòåëüíàÿ ôóíêöèÿ òðàíñïëàíòàòà (êðåàòèíèí

êðîâè 45 ìêìîëü/ë). Ðîñò ðåáåíêà óâåëè÷èëñÿ íà 5 ñì. ÀÄ

90/60 ìì ðò. ñò. íà ôîíå ãèïîòåíçèâíîé òåðàïèè áëîêàòî-

ðîì êàëüöèåâûõ êàíàëîâ – àäàëàòîì â äîçå 10 ìã/24 ÷. Ìî-

÷åâîãî ñèíäðîìà íåò. Ïðîäîëæàåò ïðèåì öèêëîñïîðèíà À â

äîçå 25 ìã/24 ÷ ïðè ðåãóëÿðíîì ìîíèòîðèðîâàíèè ôóíêöèî-

íàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ òðàíñïëàíòàòà. Íà ïðîòÿæåíèè ïîñëå-

äíèõ 6 ìåñÿöåâ ïðèçíàêîâ ðåàêòèâàöèè öèòîìåãàëîâèðóñíîé

èíôåêöèè íåò (ÄÍÊ âèðóñà â êðîâè ðåáåíêà íå âûÿâëåíà).

Íåîáõîäèìî âûäåëèòü ðÿä ôàêòîðîâ, ñïîñîáíûõ
âëèÿòü íà ñîñòîÿíèå ïî÷å÷íîãî òðàíñïëàíòàòà è ñî-
îòâåòñòâåííî íà ïðîãíîç ïàöèåíòà. Ñðåäè áëàãîïðè-
ÿòíûõ ôàêòîðîâ îòìå÷àþòñÿ: íåäëèòåëüíàÿ ïðîäîë-
æèòåëüíîñòü ãåìîäèàëèçà (ìåíåå 6 ìåñÿöåâ) áåç ñî-
ïóòñòâóþùèõ îñëîæíåíèé, ðîäñòâåííàÿ òðàíñïëàíòà-
öèÿ ïî÷êè ñ ðàçâèòèåì íåìåäëåííîé ôóíêöèè òðàíñ-
ïëàíòàòà â ðàííåì ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå, à
òàêæå ìèíèìèçèðîâàííûé ðåæèì èììóíîñóïðåññèè,
ïîçâîëÿþùèé èçáåæàòü ðÿäà òîêñè÷åñêèõ îñëîæíå-
íèé òåðàïèè. Ñðåäè íåáëàãîïðèÿòíûõ ôàêòîðîâ ó
áîëüíîãî èìååòñÿ ïåðñèñòèðóþùàÿ öèòîìåãàëîâèðóñ-
íàÿ èíôåêöèÿ, ðåçêî óâåëè÷èâàþùàÿ ðèñê îòòîðæåíèÿ
òðàíñïëàíòàòà. Êðîìå òîãî, íàëè÷èå äèñãåíåçèè ãîíàä
ó ðåáåíêà ÿâëÿåòñÿ íåãàòèâíûì ôàêòîðîì ñîöèàëüíîé
àäàïòàöèè â áóäóùåì è òðåáóåò ïðîâåäåíèÿ çàìåñòè-
òåëüíîé ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè.

Òàêèì îáðàçîì, ïðåäñòàâëåíî íàáëþäåíèå çà ðå-
áåíêîì ñ èíôàíòèëüíûì íåôðîòè÷åñêèì ñèíäðî-
ìîì ïðè îëèãîíåôðîíèè c äèñãåíåçèåé ãîíàä. Ðàí-
íÿÿ äèàãíîñòèêà ïðè÷èí ðàçâèòèÿ èíôàíòèëüíîãî
íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà ïîçâîëèò èçáåæàòü íå-
îáîñíîâàííîãî íàçíà÷åíèÿ èììóíîñóïðåññèâíîé òå-
ðàïèè. Ðàçâèòèå èíôàíòèëüíîãî íåôðîòè÷åñêîãî
ñèíäðîìà ÿâëÿåòñÿ àáñîëþòíûì ïîêàçàíèåì ê ïðî-
âåäåíèþ íåôðîáèîïñèè äî ïðèìåíåíèÿ ñòåðîèäíîé
è èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè. Öåëåñîîáðàçíî
ïðîâåäåíèå ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâà-
íèÿ ó äåòåé ñ èíôàíòèëüíûì íåôðîòè÷åñêèì ñèíä-
ðîìîì ñ öåëüþ èäåíòèôèêàöèè âîçìîæíûõ ìóòàöèé

â ãåíàõ, ó÷àñòâóþùèõ â ôîðìèðîâàíèè îðãàíîâ ìî-
÷åâîé è ïîëîâîé ñèñòåì.
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