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СЕМЕЙНЫЙНЕФРОТИЧЕСКИЙСИНДРОМ 
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Семейныйнефротическийсиндромдиагностируетсявслучаеразвитиянефротическо

госиндромаунесколькихчленоводнойсемьи (братьев, сестер,близнецов). 

Семейныйнефротическийсиндромпро-являетсяусибсовобычноводномитомжевозрас-

те. Особенностьюегоявляетсяоднотипностьразвитияихарактератеченияклинико-

лабораторногоиморфологическогосимптомокомплексанефротическогосиндромаучлен

овсемьи, реакциинатерапиюглюкокортикоидами, 

характератечениязаболевания,исхода. 

Цельисследования:Напримереоднойсемьипродемонстрироватьсемейныйхарак

терзаболевания. 

 

Материалиметоды. 

Исследованиепроводиласьметодомвыкопировкиданныхисторииболезниспоследующи

манализом. БольнаяЖ., 2 

летпоступилавклиникусжалобаминагенерализованныеотеки,изменениявмоче 

(массивнаяпротеинурия). Ванамнезедевочкаот 1 

нормальнопротекавшейбеременностииродов, отмолодыхздоровыхродителей, до1 

годаразвиваласьсоответственновозрасту, наестественномвскармливании. В 1 год 2 мес. 

Впервыедиагностированпервичныйнефротическийсиндром,поповодучегонеоднократн

ополучалалечениепоместужительства: гормонотерапия, антикоагулянты, 

антиагреганты. 

Заболеваниехарактеризовалосьчастымрецидивированиемнафонепроводимойпатогене

тическойтерапии. Влечениедополнительновключеныцитостатики, проведенапульс-

терапияметилпредом.            

НесмотрянаактивнуютерапиюудевочкиразвиласькартинаХПНичерез 2 

годаотначалазаболеваниядевочкаэкзетировалаприявленияхнарастающейХПН. 

Уродногобратадевочкивтомжевозрастепоявляютсяотеки, протеинурия, 

поповодучегоонтакжесдиагнозомострыйгломерулонефритполучаетгормонотерапию, 

однакокакивпервомслучаетерапиянеэффективна, отекиипротеинуриянарастают, 

отмечаетсяподъемартериальногодавлениядо 140/100 мм, общеенедомогание. 

Приобследовании: вобщеманализемочибелок–3,3%, микроскопияскудная, 

вобщеманализекровиумереннаяанемия (Нв–85г/л),СОЭ–18 мм/ч. 

Биохимическиеисследования: общийбелоксывороткикрови 54 г/л, мочевина–

17,3ммоль/л, креатинин–0,17 ммоль/л, общийхолестерин 9,0 ммоль/л. 

Проводимаяпатогенетическаятерапия (преднизолон, гепарин, курантил), диуретики, 
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дезинтоксикационнаятерапияоказываюткратковременныйэффект. Через 1 

годотначалазаболеванияуребенкаразвиласьхроническаяпочечнаянедостаточность. 

Набиопсии-фокально-сегментарныйгломерулосклероз. 

Внастоящеевремяпроводитсятерапияцитостатиками. 

Результатыисследования. 

Учитываячтоудвухбольныхводнойсемьебезнаследственнойотягощенностипонефропат

иямиводномитомжевозрастеразвиласьоднотипнаяклиническаякартиназаболевания, 

сторпиднымтечениемивтечение 2-

хлетпереходомвхроническуюпочечнуюнедостаточность. 

Набиопсиинеобратимыеизмененияединственнымметодомлеченияданноговариантазаб

олеванияявляетсяцитостатикотерапия. 

Выводы. 

Особенностьюсемейногонефротическогосиндромаявляетсяоднотипностьразвитияихар

актератечениязаболевания, реакциянаглюкокортикостероиды 

(чащегормонорезистентныйвариант), эффективнолечениецитостатиками. 

Припрогрессированииболезни, каквнашемслучае, 

вХПНбольнымтребуетсягемодиализилитрансплантацияпочек. 
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