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Êëþ÷åâûå ñëîâà: áîëåçíü òîíêèõ áàçàëüíûõ ìåìáðàí, ãëîìåðóëîïàòèè, ïðåäðàñïîëîæåíèå,
ýëåêòðîííàÿ ìèêðîñêîïèÿ ñ ìîðôîìåòðèåé íåôðîáèîïòàòîâ.

Ïðåäñòàâëåíà ÷àñòîòà, êëèíè÷åñêàÿ è ìîðôîëîãè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà áîëåçíè òîíêèõ áàçàëüíûõ
ìåìáðàí (ÁÒÁÌ) ó äåòåé ñ èñïîëüçîâàíèåì ìîðôîìåòðèè óëüòðàòîíêèõ ñðåçîâ êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êà.
Îòìå÷åíî, ÷òî ÁÒÁÌ âûÿâëåíà ó 10 (19,2%) èç 52 äåòåé, êîòîðûì ïðîâåäåíà íåôðîáèîïñèÿ â äåòñêîì ñïå-
öèàëèçèðîâàííîì íåôðîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè â 2004–2005 ãã. Ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñêîå èçó÷å-
íèå ìàòåðèàëà ïîêàçàëî, ÷òî òîëüêî â 1 ñëó÷àå èç 10 îòìå÷àëàñü èçîëèðîâàííàÿ ÁÒÁÌ, âî âñåõ îñòàëü-
íûõ ñëó÷àÿõ (90%) ÁÒÁÌ ñî÷åòàëàñü ñ ìåçàíãèîïðîëèôåðàòèâíûì ãëîìåðóëîíåôðèòîì (ÌåçÏÃÍ), ó ÷å-
òûðåõ áîëüíûõ äèàãíîñòèðîâàíà IgA-íåôðîïàòèÿ. Ó òðåõ áîëüíûõ îòìå÷àëñÿ íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì
(ÍÑ). Ïðè ÍÑ ïîñëå ïðîâåäåíèÿ íåôðîáèîïñèè è óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà èñïîëüçîâàëè äëÿ ëå÷åíèÿ
ïðåäíèçîëîí è öèòîñòàòèêè, ó äâóõ – öèêëîôîñôàí, ó îäíîãî – öèêëîñïîðèí À. Âñå 10 äåòåé ëå÷èëèñü
èíãèáèòîðàìè àíãèîòåíçèí-ïðåâðàùàþùåãî ôåðìåíòà (ÀÏÔ). Â ïðîñïåêòèâíîì íàáëþäåíèè ÷åðåç 6–
12 ìåñÿöåâ ó âñåõ äåòåé ñîõðàíÿëàñü ìèêðîãåìàòóðèÿ è ìèêðîïðîòåèíóðèÿ. ßâëåíèÿ ÍÑ êóïèðîâàíû.
Ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê îñòàâàëîñü óäîâëåòâîðèòåëüíûì (ñðåäíÿÿ ÑÊÔ – 97,2 ± 8,2 ìë/ìèí).
Âûñêàçûâàåòñÿ ìíåíèå, ÷òî ÁÒÁÌ ÿâëÿåòñÿ ïðåäðàñïîëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàçâèòèþ ðàçëè÷íûõ ãëî-
ìåðóëîïàòèé.

The study presents frequency of occurrence, clinical and morphological features of Thin Basement Membrane
Nephropathy (TBMN) in children. TBMN was diagnosed using EM ultrastructural morphometry of the kidney bi-
opsy specimens. TBMN was diagnosed in 10 (19,2%) of 52 children subjected to renal biopsy in years 2004–2005
only in one of 10 patients. Other 9 children had TBMN combined with mesangial-proliferative glomerulonephri-
tis. Four patients had IgA-nephropathy, three had nephrotic syndrome. After renal biopsy children with nephro-
tic syndrome were treated with steroids and immunosuppressive drugs: two with cyclophosphamide, one – with
cyclosporine A. All 10 children also were treated with ACE-inhibitors. After the follow up period all children have
had microscopic hematuria and mild proteinuria. There were no signs of either nephrotic syndrome or renal pro-
gression (mean GFR 97,2 ± 8,2 ml/min). Our preliminary data suggest that TBMN could be predisposition factor
for different glomerular diseases.

Â ïîñëåäíèå ãîäû ïðè èçó÷åíèè ðàçëè÷íûõ çàáîëå-
âàíèé áîëüøîå âíèìàíèå óäåëÿþò ïðåäðàñïîëàãàþ-
ùèì ôàêòîðàì. Ê ýòèì ôàêòîðàì ïðè ðàçâèòèè èììóí-
íûõ íåôðîïàòèé, íåñîìíåííî, îòíîñÿòñÿ àíòèãåíû
HLA-ñèñòåìû [2]. Ïðåäðàñïîëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàç-
âèòèþ íåôðîòè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ìèíèìàëüíûìè èç-
ìåíåíèÿìè â ãëîìåðóëàõ A.-T. Landenkari et al. (2004) [8]
ñ÷èòàþò îáíàðóæåííûé èìè ïîëèìîðôèçì ãåíà íå-
ôðèíà. Èçó÷åíèå ýìáðèîãåíåçà îðãàíîâ ìî÷åâîé ñèñ-
òåìû ïðèâîäèò ê âûâîäàì, ÷òî ÿâëåíèÿ äèçýìáðèîãå-

íåçà ìîãóò áûòü îñíîâîé ðàçâèòèÿ ðàçíîîáðàçíîé íå-
ôðîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè [11]. Â ýòîì îòíîøåíèè ïî-
êàçàòåëüíî íåðåäêîå îáíàðóæåíèå ïðè ãèïîïëàñòè÷åñ-
êîé äèñïëàçèè ïî÷åê ãëîìåðóëîíåôðèòà èëè òóáóëî-
èíòåðñòèöèàëüíîãî íåôðèòà, âûÿâëÿåìûõ íà îñíîâà-
íèè áèîïñèéíîãî èññëåäîâàíèÿ ïî÷åê [1].

Áîëåçíü òîíêèõ áàçàëüíûõ ìåìáðàí (ÁÒÁÌ) ÿâëÿ-
åòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå ÷àñòûõ ïðè÷èí ïåðñèñòèðó-
þùåé ãåìàòóðèè ó äåòåé è âçðîñëûõ. Ýòî çàáîëåâàíèå
âñòðå÷àåòñÿ ïðèáëèçèòåëüíî ó 1% îáñëåäîâàííûõ â
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ïîïóëÿöèè [13]. Êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿ ÁÒÁÌ ÿâ-
ëÿþòñÿ: ìèêðîñêîïè÷åñêàÿ ãëîìåðóëÿðíàÿ ãåìàòóðèÿ,
ìèíèìàëüíàÿ ïðîòåèíóðèÿ (âîçìîæíî åå îòñóòñòâèå),
íîðìàëüíàÿ ôóíêöèîíàëüíàÿ ñïîñîáíîñòü ïî÷åê [5],
èç-çà ÷åãî ÁÒÁÌ íàçûâàþò òàêæå «äîáðîêà÷åñòâåííîé
ñåìåéíîé ãåìàòóðèåé». Âûñêàçûâàåòñÿ ìíåíèå, ÷òî
ÁÒÁÌ ìîæåò áûòü ôàêòîðîì, ïðåäðàñïîëàãàþùèì ê
ðàçâèòèþ IgA-íåôðîïàòèè [14]. Î ïðåäðàñïîëàãàþùåì
çíà÷åíèè ÁÒÁÌ â ðàçâèòèè ðàçëè÷íîé íåôðîëîãè÷åñ-
êîé ïàòîëîãèè ñâèäåòåëüñòâóþò è èññëåäîâàíèÿ
àóòîïñèéíîãî ìàòåðèàëà [10]. Ïî ìíåíèþ ïàòîëîãîâ,
òîíêèå áàçàëüíûå ìåìáðàíû íåðåäêî îêàçûâàþòñÿ
«ïëàöäàðìîì» äëÿ îòëîæåíèÿ èììóííûõ êîìïëåêñîâ.
Îïèñàíèÿ ñî÷åòàíèÿ ÁÒÁÌ ñ äðóãèìè ãëîìåðóëîïàòè-
ÿìè íåìíîãî÷èñëåííû è êàñàþòñÿ â áîëüøåé ìåðå
âçðîñëûõ áîëüíûõ.

Öåëüþ èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿëîñü èçó÷åíèå ÷àñòîòû,
êëèíè÷åñêèõ è ìîðôîëîãè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèê ñî-
÷åòàííîé ïàòîëîãèè – ÁÒÁÌ ñ äðóãèìè ãëîìåðóëîïà-
òèÿìè ó äåòåé.

Áîëüíûå è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

Ìû âêëþ÷èëè â èññëåäîâàíèå 10 èç 52 äåòåé, êîòî-
ðûì ïðîâåäåíà ïî÷å÷íàÿ áèîïñèÿ â îòäåëåíèè íåôðî-
ëîãèè ÔÃÓ «ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè è äåòñêîé õèðóðãèè Ðîñ-
çäðàâà» ñ ÿíâàðÿ 2004 ïî äåêàáðü 2005 ãã. Â ãðóïïó âîø-
ëè 5 ìàëü÷èêîâ è 5 äåâî÷åê, ñðåäíèé âîçðàñò äåòåé ê
ìîìåíòó íà÷àëà íàøåãî íàáëþäåíèÿ ñîñòàâëÿë 8,9 ±
1,8 ãîäà (îò 5 äî 17 ëåò). Âñå ýòè áîëüíûå èìåëè ïåð-
ñèñòèðóþùóþ ãëîìåðóëÿðíóþ ãåìàòóðèþ. Ñðåäíÿÿ
ïðîäîëæèòåëüíîñòü áîëåçíè ê ìîìåíòó ïîñòóïëåíèÿ
ïîä íàáëþäåíèå áûëà 5,9 ± 1,53 ãîäà (îò 0,8 äî 6 ëåò)
(òàáë.).

Ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ âêëþ÷àëè: àíàëèç ðîäîñëîâ-
íûõ, èçó÷åíèå êëèíè÷åñêîé êàðòèíû áîëåçíè â ðåò-
ðîñïåêòèâíîì è ïðîñïåêòèâíîì ïëàíå, ïðîâåäåíèå
ïóíêöèîííîé áèîïñèè ïî÷êè. Ïîñëåäíÿÿ îñóùåñòâëÿ-

ëàñü â òåõ ñëó÷àÿõ, êîãäà, êðîìå ïåðñèñòèðóþùåé ãå-
ìàòóðèè, ó ðåáåíêà èìåëèñü äðóãèå ïðîÿâëåíèÿ ãëî-
ìåðóëÿðíîãî ïîðàæåíèÿ: ïðîòåèíóðèÿ, ñêëîííîñòü ê
àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèè, îòå÷íûé ñèíäðîì. Ïî÷å÷-
íûé áèîïòàò èññëåäîâàëñÿ ïóòåì ïðîâåäåíèÿ ñâåòî-
âîé, èììóíîôëþîðåñöåíòíîé è ýëåêòðîííîé ìèêðî-
ñêîïèè (ÝÌ). Ó âñåõ áîëüíûõ îñóùåñòâëÿëàñü ìîðôî-
ìåòðèÿ óëüòðàòîíêèõ ñðåçîâ áèîïòàòà. Äëÿ ïðîâåäå-
íèÿ ìîðôîìåòðè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ èñïîëüçîâàë-
ñÿ ãðàôèê çàâèñèìîñòè èçìåíåíèÿ òîëùèíû ãëîìåðó-
ëÿðíîé áàçàëüíîé ìåìáðàíû (ÃÁÌ) îò âîçðàñòà çäî-
ðîâûõ äåòåé, ïîñòðîåííûé ïî äàííûì ÂÎÇ. Âèçóàëü-
íî òîíêèå áàçàëüíûå ìåìáðàíû èçìåðÿëè íà íåãàòè-
âàõ ïðè ñòàíäàðòíîì óâåëè÷åíèè ×20 000 â ðàçíûõ
ó÷àñòêàõ è ñðàâíèâàëè ñðåäíåå çíà÷åíèå ñ ñîîòâåò-
ñòâóþùåé âåëè÷èíîé íà ãðàôèêå, îòìå÷àÿ òàêæå ìè-
íèìàëüíóþ è ìàêñèìàëüíóþ òîëùèíó áàçàëüíîé ìåì-
áðàíû. Ïðè ýòîì ñ÷èòàëè ïðàâîìî÷íûì äèàãíîç ÁÒÁÌ
â òîì ñëó÷àå, åñëè òîíêèå áàçàëüíûå ìåìáðàíû ñîñòàâ-
ëÿëè íå ìåíåå 50% èññëåäóåìûõ ÃÁÌ (ðèñ. 1).

Ðåçóëüòàòû

Ïðè àíàëèçå ðîäîñëîâíûõ îêàçàëîñü, ÷òî ñåìåé-
íîé ãåìàòóðèè íå âûÿâëÿëîñü íè ó êîãî, êðîìå îäíîé
ñåìüè, ãäå ó äâóõ äåâî÷åê-áëèçíåöîâ, êîòîðûå íàõîäè-
ëèñü ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì, îòìå÷àëàñü ãåìàòóðèÿ.
Â ñåìüÿõ è ó îáñëåäîâàííûõ äåòåé íå áûëî íåéðîñåí-
ñîðíîé òóãîóõîñòè è âðîæäåííûõ àíîìàëèé çðåíèÿ.
Íè ó êîãî â ñåìüÿõ íàáëþäàåìûõ íàìè äåñÿòè áîëü-
íûõ íå áûëî ñëó÷àåâ ðàçâèòèÿ õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé
íåäîñòàòî÷íîñòè. Ïðè ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñ-
êîì èññëåäîâàíèè áèîïñèéíîãî ìàòåðèàëà ó îáñëåäî-
âàííûõ äåòåé íå îòìå÷àëîñü õàðàêòåðíûõ äëÿ ñèíä-
ðîìà Àëüïîðòà ïðèçíàêîâ: óòîëùåíèÿ ÃÁÌ ñî ñâîåîá-
ðàçíûì èçìåíåíèåì åå ñòðóêòóðû.

Ñðåäíèé âîçðàñò âûÿâëåíèÿ ïåðñèñòèðóþùåé
ãëîìåðóëÿðíîé ãåìàòóðèè ó îáñëåäîâàííûõ ïàöèåí-
òîâ ñîñòàâëÿë 3,6 ± 1,29 ãîäà (îò 4 ìåñÿöåâ äî 9 ëåò).
Ïðîòåèíóðèÿ èìåëà ìåñòî ó âñåõ äåòåé â íà÷àëå íà-

ßâëÿåòñÿ ëè ÁÒÁÌ ïðåäðàñïîëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàçâèòèþ äðóãîé íåôðîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè? Îðèãèíàëüíûå ñòàòüè

Ò à á ë è ö à
Õàðàêòåðèñòèêà äåòåé ñ ÁÒÁÌ

№

п/п

паци-

ентов

Пол Возраст

выявления

гематурии

Возраст

проведения

нефро-

биопсии

Диагноз

1 Ж. 4 мес. 8 лет БТБМ

2 Ж. 1 год 2 мес. 7 лет 8 мес. БТБМ, MезПГН

3 Ж. 2 года 3 мес. 5 лет 7 мес. БТБМ, MезПГН

4 M. 2 года 11 лет БТБМ, MезПГН

5 M. 9 лет 11 лет

БТБМ,

IgA-нефропатия,

СЗНС

6 M. 5 лет 5 лет
БТБМ, МезПГН,

СРНС

7* Ж. 1,5 года 8 лет
БТБМ,

IgA-нефропатия

8* Ж. 6 мес. 8 лет
БТБМ,

IgA-нефропатия

9 M. 6 лет 7 лет

БТБМ,

IgA-нефропатия,

СРНС

10 M. 6 лет 16 лет БТБМ, MезПГН

* Áëèçíåöû.

Ðèñ. 1. Ïîêàçàòåëè òîëùèíû ÃÁÌ ó çäîðîâûõ äåòåé
ðàçëè÷íîãî âîçðàñòà
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öèè èììóíîãëîáóëèíîâ è êîìïëåìåíòà â ïî÷å÷íîé
òêàíè. Ïðè ÝÌ èìåëî ìåñòî äèôôóçíîå èñòîí÷åíèå
ÃÁÌ (50 íì) è èõ ôðàãìåíòàöèÿ, à òàêæå î÷àãîâîå îá-
ðàçîâàíèå ýëåêòðîííî-ïðîçðà÷íîé ùåëè íà ìåñòå
lamina densa (ðèñ. 3). Ïðè ýòîì íå íàáëþäàëîñü êàêèõ-
ëèáî èçìåíåíèé ñî ñòîðîíû ïîäîöèòîâ è ýíäîòåëèî-
öèòîâ (ðèñ. 4). Ìåñòàìè lamina rara interna îáðàçîâû-
âàëà ñêëàäêè (ðèñ. 5).

Ïðè ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè ó îñòàëüíûõ äåâÿòè äå-
òåé âûÿâëÿëñÿ ÌåçÏÃÍ (ðèñ. 6). Ïðè èììóíîôëþîðåñ-
öåíòíîì èññëåäîâàíèè ó 4 áîëüíûõ îòìå÷àëàñü èçî-
ëèðîâàííàÿ ôèêñàöèÿ IgA íà ÃÁÌ (ðèñ. 7), ÷òî ïîçâî-
ëèëî èì ïîñòàâèòü äèàãíîç: IgA-íåôðîïàòèÿ (IgA-Í).
Ó äâóõ èç ýòèõ ÷åòûðåõ äåòåé êëèíè÷åñêè áûë âûðà-
æåí ÍÑ, ó îäíîãî îòìå÷åí ÑÐÍÑ, ó äðóãîãî – ÑÇÍÑ. Ïðè
IgA-Í íà óëüòðàòîíêèõ ñðåçàõ â ìåçàíãèóìå îïðåäåëÿ-
ëèñü ýëåêòðîííî-ïëîòíûå äåïîçèòû (ðèñ. 8). Àíàëî-
ãè÷íûå äåïîçèòû îáíàðóæèâàëèñü â ÃÁÌ íà ìåñòå la-

mina densa (ðèñ. 9). Ïðè ýòîì òîëùèíà ÃÁÌ íå ïðåâû-
øàëà 100 íì (ðèñ. 10). Ó îäíîãî ðåáåíêà (¹ 9), ó êîòî-
ðîãî èìåëñÿ ÍÑ ïðè IgA-Í, âûÿâëåíà ñãëàæåííîñòü
ìàëûõ îòðîñòêîâ ïîäîöèòîâ, ïðåèìóùåñòâåííî â ìå-
ñòàõ íàèáîëåå òîíêèõ ó÷àñòêîâ ÃÁÌ (ðèñ. 11). Ó äâóõ
áîëüíûõ îòìå÷àëàñü ôèêñàöèÿ IgM â êëóáî÷êîâûõ êà-
ïèëëÿðàõ, ó âñåõ îñòàëüíûõ ïðè èììóíîôëþîðåñöåí-
öèè âûÿâëÿëèñü äåïîçèòû C3-ôðàêöèè êîìïëåìåíòà.
Ó áîëüíîãî ñî ÑÐÍÑ (¹ 6) ñãëàæèâàíèå íîæåê ïîäî-
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Ðèñ. 2. Áîëüíîé ¹ 1. Ãëîìåðóëà ñ ìèíèìàëüíûìè
èçìåíåíèÿìè ïðè ÁÒÁÌ. Ñåðåáðåíèå (×××××200)

Ðèñ. 3. Áîëüíîé ¹ 1. Òîíêàÿ ÃÁÌ,
ìàêñèìàëüíàÿ òîëùèíà – 50 íì. ÝÌ (×××××10 000)

Ðèñ. 4. Áîëüíîé ¹ 1. Òîíêàÿ ÃÁÌ áåç äðóãèõ èçìåíåíèé
â êëóáî÷êå. ÝÌ (×××××20 000)

Ðèñ. 5. Áîëüíîé ¹ 1. Ñêëàäêà íà òîíêîé áàçàëüíîé
ìåìáðàíå, îáðàçîâàííàÿ lamina rara interna. ÝÌ (×××××20 000)

øåãî íàáëþäåíèÿ çà áîëüíûìè: 0,4 ± 0,08 ã/ë. Òðîå èç
äåñÿòè ïàöèåíòîâ èìåëè íåôðîòè÷åñêèé ñèíäðîì
(ÍÑ) ñ íîðìàëüíîé ôóíêöèåé ïî÷åê. Äåòè ñ ÍÑ äî âû-
ïîëíåíèÿ íåôðîáèîïñèè ëå÷èëèñü ãëþêîêîðòèêî-
ñòåðîèäàìè, ïðè÷åì èñïîëüçîâàëàñü òðàäèöèîííàÿ
ñõåìà èõ ïðèìåíåíèÿ [6]. Ó äâóõ ïàöèåíòîâ áûë ñòå-
ðîèä-ðåçèñòåíòíûé ÍÑ (ÑÐÍÑ), ó îäíîãî – ñòåðîèä-
çàâèñèìûé (ÑÇÍÑ). Ó òðîèõ áîëüíûõ âûÿâëÿëàñü óìå-
ðåííàÿ àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, êîòîðàÿ âïåðâûå
áûëà îòìå÷åíà â âîçðàñòå 5, 11 è 16 ëåò ñîîòâåòñòâåí-
íî. Ñðåäíÿÿ ñêîðîñòü ãëîìåðóëÿðíîé ôèëüòðàöèè
(ÑÊÔ) ñîñòàâëÿëà 104,1 ± 6,6 ìë/ìèí. Ó äâóõ èç äåñÿ-
òè ïàöèåíòîâ ÑÊÔ áûëà ìåíåå 90 ìë/ìèí. Ñíèæåíèå
ÑÊÔ îòìå÷åíî ó îäíîãî áîëüíîãî ñî ÑÐÍÑ, ó äðóãîãî –
ñ ìåçàíãèîïðîëèôåðàòèâíûì ãëîìåðóëîíåôðèòîì
(ÌåçÏÃÍ). Ó îáîèõ äåòåé íå îòìå÷åíî ïîâûøåíèÿ
àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ.

Ïî÷å÷íàÿ áèîïñèÿ áûëà ïðîâåäåíà âñåì äåòÿì äî
íà÷àëà ïðîñïåêòèâíîãî íàáëþäåíèÿ. Äèàãíîç óñòàíàâ-
ëèâàëñÿ íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ è ìîðôîëîãè÷åñ-
êèõ äàííûõ. Íàëè÷èå ÁÒÁÌ îïðåäåëÿëîñü íà îñíîâà-
íèè ìîðôîìåòðè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ýëåêòðîííî-
ìèêðîñêîïè÷åñêîãî ìàòåðèàëà ñ ó÷åòîì äàííûõ, ïðè-
âåäåííûõ íà ðèñ. 1. Òîëüêî ó îäíîãî ðåáåíêà (¹ 1) ïðè
ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè íå âûÿâëÿëîñü èçìåíåíèé â
êëóáî÷êàõ (ðèñ. 2). Ïðè èììóíîôëþîðåñöåíòíîì èñ-
ñëåäîâàíèè ó ýòîãî ðåáåíêà íå îïðåäåëÿëîñü ôèêñà-
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öèòîâ áûëî ðåçêî âûðàæåíî, îñîáåííî â ìåñòàõ íàè-
áîëåå òîíêèõ ÃÁÌ (ðèñ. 12). Òàêèì îáðàçîì, ïîñëå
ìîðôîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ äèàãíîç ó îáñëåäî-
âàííûõ äåòåé áûë ðàçëè÷íûì, íî ó 9 èç 10 ïàöèåí-
òîâ ÁÒÁÌ ñî÷åòàëàñü ñ äðóãèìè ãëîìåðóëÿðíûìè çà-
áîëåâàíèÿìè (òàáë.).

Ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì íàõîäèòñÿ ìàëü÷èê È.Á. (¹ 10),

ðîæäåííûé ìàòåðüþ, ñòðàäàþùåé ìî÷åêàìåííîé áîëåçíüþ.

Áåðåìåííîñòü ïðîòåêàëà ñ òîêñèêîçîì è óãðîçîé ñàìîïðîèç-

âîëüíîãî ïðåðûâàíèÿ. Â 6 ëåò ó ðåáåíêà ïðè äèñïàíñåðíîì

îáñëåäîâàíèè âïåðâûå îáðàòèëè âíèìàíèå íà íàëè÷èå ìèê-

ðîãåìàòóðèè. Ïðåäïîëàãàëè íàëè÷èå òóáóëîèíòåðñòèöèàëüíîãî

íåôðèòà, â ìåñòíîì ñòàöèîíàðå ïðîâîäèëè ëå÷åíèå óðîñåïòè-

êàìè è èíäîìåòàöèíîì áåç ýôôåêòà. Ãëîìåðóëÿðíàÿ ãåìàòó-

ðèÿ ñîõðàíÿëàñü, óñèëèâàÿñü ïîñëå ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâà-

íèé. Â 12 ëåò ïîÿâèëàñü ïàñòîçíîñòü âåê è ãîëåíåé, â ìî÷å

îïðåäåëÿëñÿ áåëîê – 0,165 ã/ë. Ïî ìåñòó æèòåëüñòâà ðåáåíêà

ßâëÿåòñÿ ëè ÁÒÁÌ ïðåäðàñïîëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàçâèòèþ äðóãîé íåôðîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè? Îðèãèíàëüíûå ñòàòüè

Ðèñ. 6. Áîëüíîé ¹ 9. Êëóáî÷åê ïðè ÌçÏÃÍ.
Ãåìàòîêñèëèí-ýîçèí (×××××200)

Ðèñ. 7. Áîëüíîé ¹ 9. Î÷àãîâàÿ ôèêñàöèÿ IgA
ãðàíóëÿðíîãî õàðàêòåðà íà ÃÁÌ è â ìåçàíãèóìå (×××××400)

Ðèñ. 10. Áîëüíîé ¹ 9. Ôðàãìåíò òîíêîé ÃÁÌ –
ìèíèìàëüíàÿ òîëùèíà 100 íì (×××××20 000)

Ðèñ. 11. Áîëüíîé ¹ 9. Ðàñùåïëåíèå òîíêîé ÃÁÌ, ôîêàëüíîå
ñãëàæèâàíèå ìàëûõ îòðîñòêîâ ïîäîöèòîâ. ÝÌ (×××××20 000)

Ðèñ. 8. Áîëüíîé ¹ 9. Ïëîòíûé äåïîçèò â ìåçàíãèóìå
ïðè IgA-íåôðîïàòèè è ÁÒÁÌ. ÝÌ (×××××26 000)

Ðèñ. 9. Áîëüíîé ¹ 9. Ïëîòíûé äåïîçèò â òîíêîé ÃÁÌ
íà ìåñòå lamina densa. ÝÌ (×××××16 000)
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ïîñòàâëåí äèàãíîç: ãëîìåðóëîíåôðèò, ïðîâåäåíî ëå÷åíèå ïðåä-

íèçîëîíîì, õëîðáóòèíîì, ãåïàðèíîì, êóðàíòèëîì. Ïðîòåèíóðèÿ

è ïàñòîçíîñòü èñ÷åçëè, íî ãåìàòóðèÿ ñîõðàíÿëàñü. Â âîçðàñòå

13 ëåò ìàëü÷èê ïîñòóïèë ïîä íàøå íàáëþäåíèå. Ñàìî÷óâ-

ñòâèå óäîâëåòâîðèòåëüíîå, îïðåäåëÿåòñÿ 5 âíåøíèõ ñòèãì äè-

çýìáðèîãåíåçà. Îáíàðóæåí ïðîëàïñ ìèòðàëüíîãî êëàïàíà.

Âûÿâëåíà ìèêðîãåìàòóðèÿ, ìèêðîïðîòåèíóðèÿ, íèêòóðèÿ. Ïîâû-

øåíû â êðîâè ôèáðèíîãåí è öèðêóëèðóþùèå èììóííûå êîìï-

ëåêñû. Ïðè ÓÇÈ íåçíà÷èòåëüíî óâåëè÷åíû ðàçìåðû ïî÷åê, îò-

ìå÷àþòñÿ äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ ïî÷å÷íîé ïàðåíõèìû. Â ñâÿ-

çè ñ íàëè÷èåì ó ðåáåíêà õðîíè÷åñêîãî òîíçèëëèòà åìó ïðîâå-

äåíà òîíçèëëýêòîìèÿ. Ãåìàòóðèÿ ñîõðàíÿëàñü. Íàðàñòàëà ïðî-

òåèíóðèÿ, ïîÿâèëàñü òåíäåíöèÿ ê ïîâûøåíèþ àðòåðèàëüíîãî

äàâëåíèÿ. Ýòî ñòàëî ïîêàçàíèåì äëÿ ïðîâåäåíèÿ â âîçðàñòå

16 ëåò íåôðîáèîïñèè. Ïðåäïîëîæèòåëüíûé äèàãíîç: ÁÒÁÌ,

ãëîìåðóëîíåôðèò. Ïðè ñâåòîâîé ìèêðîñêîïèè îáíàðóæåí

ÌåçÏÃÍ ñ î÷àãîâîé ôèêñàöèåé Ñ
3

-ôðàêöèè êîìïëåìåíòà íà

ÃÁÌ ãðàíóëÿðíîãî õàðàêòåðà. Ïðè ÝÌ ñ ìîðôîìåòðèåé áî-

ëåå 50% ÃÁÌ ñôîðìèðîâàíî íåïðàâèëüíî: îíè èñòîí÷åíû îò

50 äî 150 íì, òðåõñëîéíîñòü ìåìáðàí íå ïðîñëåæèâàåòñÿ.

Èìååò ìåñòî óìåðåííîå íàêîïëåíèå ìåìáðàíîïîäîáíîãî âå-

ùåñòâà ñî ñäàâëèâàíèåì îòäåëüíûõ êàïèëëÿðîâ. Ïîäîöèòû è

ýíäîòåëèîöèòû îòå÷íû, âàêóîëèçèðîâàíû. Â ïðîñâåòàõ êàïèë-

ëÿðîâ çíà÷èòåëüíîå êîëè÷åñòâî ýðèòðîöèòîâ, â áîëüøèíñòâå

êàïèëëÿðîâ èìåþòñÿ âèðóñîïîäîáíûå òåëüöà. Äèàãíîç: ÌåçÏÃÍ

â ñî÷åòàíèè ñ ÁÒÁÌ.

Òàêèì îáðàçîì, ó ìàëü÷èêà, ðîæäåííîãî ìàòåðüþ ñ íåôðî-

ëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèåé è òÿæåëî ïðîòåêàâøåé áåðåìåííîñ-

òüþ, ñ âíåøíèìè è ñîìàòè÷åñêèìè ñòèãìàìè äèçýìáðèîãåíåçà

îòìå÷àëàñü ñëó÷àéíî âûÿâëåííàÿ ìèêðîãåìàòóðèÿ. Äî 12 ëåò

ìèêðîãåìàòóðèÿ èìåëà ïåðñèñòèðóþùèé èçîëèðîâàííûé õà-

ðàêòåð. Íà ïðîòÿæåíèè ýòîãî âðåìåíè îòìå÷àëèñü ïîâòîðíûå

îáîñòðåíèÿ õðîíè÷åñêîãî òîíçèëëèòà, ìàëü÷èê íåðåäêî áîëåë

îñòðûìè ðåñïèðàòîðíûìè çàáîëåâàíèÿìè, ÷òî, âîçìîæíî, ñïî-

ñîáñòâîâàëî ðàçâèòèþ ÌåçÏÃÍ. Ãëîìåðóëîíåôðèò ìàíèôåñ-

òèðîâàë ïîÿâëåíèåì ïðîòåèíóðèè, ïàñòîçíîñòè òêàíåé, ñêëîí-

íîñòè ê ïîâûøåíèþ àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ, èçìåíåíèÿìè

ïàðåíõèìû ïî÷åê, îïðåäåëÿåìûìè ïðè ÓÇÈ. Ïðåäðàñïîëàãàþ-

ùèì ôàêòîðîì ê ðàçâèòèþ ãëîìåðóëîíåôðèòà, ïî-âèäèìîìó,

áûëî íàëè÷èå ÁÒÁÌ. Ïàöèåíòó íàçíà÷åí ýíàï â äîçå 5 ìã/ñóò.

×åðåç 6 ìåñÿöåâ ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäîâàíèè áåëîê â ìî÷å

íå îïðåäåëÿëñÿ, àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå ïðè îäíîêðàòíûõ èç-

ìåðåíèÿõ è ñóòî÷íîì ìîíèòîðèðîâàíèè â ïðåäåëàõ íîðìû.

Ãåìàòóðèÿ ñîõðàíÿëàñü.

Ïîñëå ïðîâåäåíèÿ íåôðîáèîïñèè è óñòàíîâëåíèÿ
äèàãíîçà òðîå äåòåé ñ ÍÑ ïîëó÷àëè ëå÷åíèå ïðåäíè-
çîëîíîì è èììóíîñóïðåññèâíûìè ïðåïàðàòàìè: äâîå
èç íèõ ëå÷èëèñü öèêëîôîñôàìèäîì, îäèí – öèêëîñ-
ïîðèíîì À (Ãåêñàë). Âñå äåñÿòü ïàöèåíòîâ ïîëó÷àëè
èíãèáèòîðû ÀÏÔ. Ïðè ïðîñïåêòèâíîì îáñëåäîâàíèè:
÷åðåç 6, 12 è áîëåå ìåñÿöåâ ó âñåõ äåòåé ñîõðàíÿëàñü
ìèêðîãåìàòóðèÿ è ìèêðîïðîòåèíóðèÿ. Äâîå èç 10 áîëü-
íûõ èìåëè àðòåðèàëüíóþ ãèïåðòåíçèþ áåç ñíèæåíèÿ
ÑÊÔ (97,2 ± 8,2 ìë/ìèí).

Îáñóæäåíèå è çàêëþ÷åíèå

Ñòîéêàÿ èçîëèðîâàííàÿ ãåìàòóðèÿ âñòðå÷àåòñÿ, ïî
äàííûì ýïèäåìèîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé, ïðèáëè-
çèòåëüíî ó 2% äåòåé [3]. Ïî ìíåíèþ P. van Paassen et al.
(2004) [15], ÁÒÁÌ îòíîñèòñÿ ê îäíîìó èç íàèáîëåå ðàñ-
ïðîñòðàíåííûõ çàáîëåâàíèé, ïðîòåêàþùèõ ñ èçîëè-
ðîâàííîé ïåðñèñòèðóþùåé ãåìàòóðèåé. Ãåíåòè÷åñêèå
èññëåäîâàíèÿ îáíàðóæèâàþò ïðè ÁÒÁÌ ìóòàöèþ ãå-
íîâ COL4A4/COL4A3 [12]. Òàê êàê ìóòàöèÿ ýòèõ æå ãå-
íîâ âîçìîæíà è ïðè ñèíäðîìå Àëüïîðòà (ÑÀ), áîëüøîå
çíà÷åíèå èìååò äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ÑÀ è
ÁÒÁÌ, õàðàêòåðèçóþùèõñÿ ðàçëè÷íûì ïðîãíîçîì [9].
Èçâåñòíî, ÷òî ñî÷åòàíèå ÑÀ ñ äðóãèìè ãëîìåðóëÿðíû-
ìè çàáîëåâàíèÿìè – ÷ðåçâû÷àéíàÿ ðåäêîñòü. Ñóùå-
ñòâóåò ìíåíèå, ÷òî íàëè÷èå ïîëîæèòåëüíîé èììóíî-
ôëþîðåñöåíöèè â êëóáî÷êàõ ïðè íåôðîáèîïñèè ñòà-
âèò ïîä ñîìíåíèå íàëè÷èå ÑÀ ó òàêèõ áîëüíûõ [16].

Ñî÷åòàíèå ÁÒÁÌ ñ äðóãèìè ãëîìåðóëîïàòèÿìè,
îñîáåííî ñ IgA-Í, íå ÿâëÿåòñÿ ðåäêîñòüþ [14]. Ïðèìå-
íÿÿ ôåðìåíòîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ â áèîïòàòàõ
ïî÷å÷íîé òêàíè ïðè IgA-íåôðîïàòèè, S.M. Jalalah et al.
(2002) [7] ïîêàçàëè, ÷òî ïðîëèôåðèðóþùèå ìåçàíãè-
àëüíûå êëåòêè âûçûâàþò ôåðìåíòíóþ äåãðàäàöèþ
ÃÁÌ, çà ñ÷åò ÷åãî ïîñëåäíèå èñòîí÷àþòñÿ. Îäíàêî õè-
ìè÷åñêàÿ ñòðóêòóðà âðîæäåííûõ òîíêèõ áàçàëüíûõ
ìåìáðàí è èçìåíåííûõ ÃÁÌ ïðè áîëåçíè Áåðæå ðàç-
ëè÷íà.

Â íàøåì èññëåäîâàíèè ÁÒÁÌ áûëà îáíàðóæåíà â
19,2% ñëó÷àåâ áèîïñèé ñðåäè 52 äåòåé, êîòîðûì ìîð-
ôîáèîïòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå îñóùåñòâëÿëîñü â
2004–2005 ãã. Ó ýòèõ áîëüíûõ íå áûëî ïðèçíàêîâ ÑÀ:
íå áûëî ñëó÷àåâ ãåìàòóðèè è ðàííåé ïî÷å÷íîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè â ñåìüå, íå áûëî íåéðîñåíñîðíîé òóãî-
óõîñòè è âðîæäåííûõ àíîìàëèé çðåíèÿ, íå âûÿâëÿëîñü
ðàñùåïëåíèÿ è óòîëùåíèÿ ÃÁÌ ïðè ÝÌ áèîïòàòà. Îä-
íàêî ó äåòåé íàðÿäó ñ ïåðñèñòèðóþùåé ãåìàòóðèåé,
âûÿâëåííîé íåðåäêî íà 2-ì è äàæå ïåðâîì ãîäó æèç-
íè, ïîÿâëÿëàñü è íàðàñòàëà ïðîòåèíóðèÿ, ó íåêîòîðûõ
ðàçâèâàëñÿ ÍÑ èëè ïîâûøàëîñü àðòåðèàëüíîå äàâëå-
íèå. Ýòè ïðèçíàêè çàñòàâëÿëè ïðîâîäèòü ïî÷å÷íóþ
áèîïñèþ, ïðè êîòîðîé â 9 ñëó÷àÿõ èç 10 (90%), êðîìå
ÁÒÁÌ, âûÿâëÿëñÿ ÌåçÏÃÍ. Î÷åíü ÷àñòî òðóäíî íàéòè
ïðè÷èíó ðàçâèòèÿ ãëîìåðóëîïàòèè. Îäíàêî â òåõ ñëó-
÷àÿõ, êîãäà ó ðåáåíêà èìååòñÿ âðîæäåííàÿ íåïîëíî-
öåííîñòü ÃÁÌ â âèäå ÁÒÁÌ, ìîæíî ïðåäïîëàãàòü, ÷òî
èìåííî íåïîëíîöåííîñòü ñòðóêòóðû áàçàëüíûõ ìåì-
áðàí ÿâëÿåòñÿ îñíîâîé äëÿ ëîêàëèçàöèè íà íèõ èì-
ìóííûõ êîìïëåêñîâ ñ ðàçâèòèåì ãëîìåðóëîíåôðèòà.
Êîíå÷íî, íóæíî ïîìíèòü è î òîì, ÷òî ñàìà ÁÒÁÌ íå
âñåãäà äîáðîêà÷åñòâåííà è ìîæåò ó âçðîñëîãî ÷åëî-
âåêà ïðèâåñòè ê ðàçâèòèþ ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñ-

Ðèñ. 12. Áîëüíîé ¹ 6 (ñì. òàáë.). Ñëèÿíèå
è ñãëàæèâàíèå ìàëûõ íîæåê ïîäîöèòîâ ïî õîäó

íàèáîëåå òîíêèõ ó÷àñòêîâ ÃÁÌ. ÝÌ (×××××20 000)
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ßâëÿåòñÿ ëè ÁÒÁÌ ïðåäðàñïîëàãàþùèì ôàêòîðîì ê ðàçâèòèþ äðóãîé íåôðîëîãè÷åñêîé ïàòîëîãèè? Îðèãèíàëüíûå ñòàòüè

òè [4]. Â òåõ æå ñëó÷àÿõ, êîãäà óæå â äåòñêîì âîçðàñòå
ðàçâèâàåòñÿ ïðè íàëè÷èè ÁÒÁÌ èììóííàÿ ãëîìåðóëî-
ïàòèÿ, íåñîìíåííî, ñëåäóåò äóìàòü î åå ïðåäðàñïîëà-
ãàþùåì çíà÷åíèè ïðè íàñëîåíèè äðóãîé ãëîìåðóëî-
ïàòèè.

Ïî-âèäèìîìó, äàæå ïðè îòñóòñòâèè ÁÒÁÌ öåëåñî-
îáðàçíî èñïîëüçîâàòü ñðåäñòâà, ïðåïÿòñòâóþùèå ïðî-
ãðåññèðîâàíèþ ãëîìåðóëîïàòèè. Äëÿ ýòîé öåëè íàìè
èñïîëüçîâàíû èíãèáèòîðû ÀÏÔ, ïðè÷åì âî âñåõ ñëó-
÷àÿõ â ïðîñïåêòèâíîì íàáëþäåíèè íå áûëî óõóäøå-
íèÿ â òå÷åíèè çàáîëåâàíèé è ïðèçíàêîâ ñíèæåíèÿ
ïî÷å÷íûõ ôóíêöèé.
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