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27,7 мкмоль/л; повышен сывороточный уро-
вень печеночных трансаминаз-АЛТ-3,375 ед; 
АСТ-0,2 ед и выраженная тромбоцитопения-
42500\л. В моче протеинурия – 2,97 г/л. Учиты-
вая: протеинурию, повышение АД, отеки, по-
вышение уровня трансаминаз, гемолиз эритро-
цитов, тромбоцитопению, выставлен диагноз: 
Роды 2, срочные при беременности 276 дней. 
ОАА (Рубец на матке). Состояние после опера-
ции кесарева сечения. Преэклампсия. HELLP-
синдром. Киста щитовидной железы. Хрониче-
ская внутриутробная гипоксия плода. 
Назначено лечение: глюкокортикоиды (со-

лумедрол) 1000 мг, СЗП, тромбоконцентрат, 
симптоматическая терапия. 
С 14 часов 28.01.02. на фоне проводимой 

терапии моча по катетеру отделяется светлая, 
рост количества тромбоцитов, субъективно 
улучшение состояния, стабилизация. 30.01.02 г. 
с положительной клинической и лабораторной 
динамикой переводится в послеродовое отде-
ление. 11.02.2002 года в удовлетворительном 
состоянии выписана домой. 
Представленные материалы свидетельст-

вуют о том, что HELLP-синдром, как самостоя-
тельное осложнение течения беременности, так 
и совместно с симптомами позднего гестоза 
встречается и в Республике Беларусь. Не всегда 
наличие и проявления HELLP-синдрома ассо-
циируются с высоким артериальным давлением 
и представленными всеми основными симпто-
мами этой патологии. Развиваться HELLP-
синдром может при беременности, в родах и 
послеродовом периоде, и родоразрешение 
женщины с тяжелым поздним гестозом не га-
рантирует, что этого осложнения не будет в по-

слеродовом периоде. Развитие HELLP-
синдрома, даже в перинатальных центрах II и 
III уровня, представляет большие проблемы для 
своевременной диагностики и проведения аде-
кватной терапии его для спасения жизни жен-
щины. Исходя из этого каждая беременная 
женщина, у которой, по мнению лечащего вра-
ча, может развиться гестоз или гепатоз, должна 
быть немедленно госпитализирована в родо-
вспомогательные учреждения более высокого 
уровня, а в комплекс обязательных обследова-
ний для исключения HELLP-синдрома должны 
входить: развернутый анализ крови с обяза-
тельным подсчетом количества тромбоцитов, 
определение уровней билирубина и сывороточ-
ных печеночных трансаминаз. Своевременное 
выявление HELLP-синдрома и немедленное 
родоразрешение- залог благополучного исхода 
беременности для женщины и плода. 
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Медуллярная кистозная 
болезнь (нефронофтиз 
Фанкони)  

Описан случай медуллярной кистозной 
болезни (нефронофтиз Фанкони). Особенно-
стью заболевания являются кистозные об-
разования в мозговом слое почек (кистозная 
дисплазия). Заболевание считается редким, 
хотя, по-видимому, встречается чаще, чем 
диагностируется: с одной стороны, из-за 
недостаточного знания этой патологии, а с 
другой – из-за трудностей распознания. 

В 1951 году Фанкони и соавторы описали 
прогрессирующее почечное заболевание у детей 
и подростков, передающееся по аутосомно-
рецессивному типу, которое характеризуется 
полиурией, нарастающей азотемией и другими 
проявлениями почечной недостаточности при 
практически неизменном осадке мочи, известное 
в литературе как нефронофтиз Фанкони 
(И.Н. Усов, 1987). 
Термин «нефронофтиз» был введен в связи с 

тяжелыми атрофическими изменениями в ка-
нальцах. В дальнейшем было установлено, что 
основной морфологической особенностью забо-
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левания являются кистозные образования в моз-
говом слое почек (кистозная дисплазия). В на-
стоящее время большинство нефрологов счита-
ет, что нефронофтиз Фанкони представляет со-
бой стадию медуллярной болезни (А.И.  Клем-
бовский 1978 г. Г.И. Кравцова и соавтор, 1982 г). 
К клиническим симптомам заболевания, свя-

занным с основными патогенетическими меха-
низмами, относятся полидипсия, полиурия и 
низкая относительная плотность мочи, которая 
не изменяется при применении питуитрина. Де-
ти отстают в физическом развитии. Часто забо-
левание сопровождается анемией, причина ко-
торой предположительно связана с изолирован-
ным вовлечением в процесс почечных образова-
ний, ответственных за продукцию эритропоэти-
нов. Артериальное давление длительное время 
остается неизменным. При сформированной 
ХПН в финале заболевания присоединяется 
снижение фильтрации. 
Рентгеновское исследование выявляет 

уменьшение почек в размерах без признаков об-
структивной уропатин. 
При нефробиопсии определяются множест-

венные кисты в мозговом веществе (могут быть 
и в корковом); плети фиброза в области собира-
тельных трубочек. 
Дифференциальный диагноз проводят с дру-

гими видами почечных дисплазий, некоторыми 
вариантами тубулопатий; интерстициальным 
нефритом. 
Заболевание считается редким, хотя, по-

видимому, встречается чаще, чем диаг-
ностируется: с одной стороны, из-за недостаточ-
ного знания этой патологии, а с другой – из-за 
трудностей распознания. 
Это и побудило нас поделиться собственным 

наблюдением. 
Мальчик А., 6 лет, от первой неосложненной 

беременности, первых срочных родов. До года 
развивался соответственно возрасту. Болел ред-
ко ОРЗ, перенес ветряную оспу. Наследствен-
ность не отягощена. Аллергическая реакция на 
эссенциале, свежезамороженную плазму. С мар-
та 1995 года ребенок стал предъявлять жалобы 
на полиурию. Обследовался стационарно по 
месту жительства. В анализе крови была выяв-
лена эозинофилия до 15%, повышенное СОЭ до 
41 мм/час. Титр антител на токсокароз от 3200 
до 12800. Выставлен клинический диагноз: ток-
сокароз, висцеральная форма. Повторно лечился 
стационарно в ноябре 1996 года - марте 1997 го-
да, диагноз тот же. В августе 1998 года с жало-
бой на учащенное мочеиспускание мальчик по-
ступил в эндокринологическое отделение Брест-
ской больницы, где было приведено обследова-
ние мочевой системы: РРГ - разновеликие поч-
ки. Левая - 38,8 мм, правая - 61, 2 мм. СЭФ уд-
линена; больше слева. Секреторная функция 
снижена с обеих сторон. УЗИ почек - диффуз-
ные изменения в паринхиме с обеих сторон. В 
анализе мочи по Зимницкому обнаружено сни-

жение относительной плотности мочи до 1003 и 
увеличение объема - 2380 мл. В биохимическом 
анализе крови мочевина - 15 ммоль/л, креатинин 
- 140 мкмоль/л F - 33,7 мл/мин, R - 95%. Постав-
лен диагноз; хронический гломерулонефрит? 
Вторичный несахариый диабет. Токсокароз вис-
церальный, рецидивирующее течение. 
В декабре 1998 года обследовался в Бел 

НИИ ЭПП. Диагноз: ВАМП; дисплазия обеих 
почек, ХПН, полиурическая стадия. Токсокароз, 
висцеральная форма. Оксалурия. В январе 
1999года мальчик госпитализирован в нефроло-
гическое отделение 2ДКБ г. Минска. При посту-
плении состояние средней тяжести. Кожа чис-
тая, сухая. Видимые слизистые бледно-розового 
цвета. ЧД - 20 в мин. Дыхание везикулярное. 
Тоны сердца несколько приглушены. ЧСС - 96 в 
мин. Систолический шум на верхушке и в V 
точке. Живот мягкий, умеренно вздут. Печень и 
селезенка не увеличены. Вес 18, 5 кг. Рост 114 
см. АД 110/80 мм. рт. ст. Лабораторные данные: 
анализ крови: - Эр. - 2,9х1012/л, НВ -88 г/л, Л 

- 4,7х10^ Э - 7%, п. - 3%, с - 44%, л 37%, м - 8%, 
б - 1%, СОЭ - 60 мм/час, тр. - 310х109 /л. Анализ 
мочи: - относительная плотность - 1002, белок - 
0,09 г/л, Л - 0-1, Эр - 1-2 в поле зрения. Анализ 
мочи по Зимницкому: относительная плотность 
1000-1004, Д.Д. - 980 мл, Н.Д-876 мл. Общий 
диурез 1856 мл. В пробе на концентрацию отно-
сительная плотность мочи 1002-1005. Суточная 
экскреция оксалатов 95,0 мг/сут. Клиренсы: F - 
21,3 мл/мин, R - 94,8%, R-94,8% Моб- 1,11 
мл/мин. Коагулограмма: свертывание по Ли 
Уайту - 5'47", протромбиновый индекс - 1,1, эта-
ноловый тест - слабо положительный, Ф «А» - 
3,6 г/л, ретракция 90,0, СФ - 11,3%, Ht - 0,22. 
Биохимический анализ крови: мочевина 8,81 
ммоль/л, креатинин - 136 мкмоль/л, белок общий 
89 г/л, альбумины 49,9%, ai - 2,8%, а.г - 13,3%, р - 
15,0%, у - 19,0%, глюкоза 4,62 ммоль/л, щелочная 
фосфотаза — 537 Е/л, серомукоиды - 2,18, АЛТ - 
35 Е/л, К - 4,69 ммоль/л, Na - 143,2 ммоль/л, Са - 
2,41 ммоль/л, Р - 2,55 ммоль/л, сывороточное же-
лезо - 8,5 мкмоль/л, ОЖСС - 25,5 мкмоль/л, бнли-
рубин общий - 3,3 мкмоль/л, холестерин - 5,18 
мкмоль/л, амилаза - 47,4 г/ч/л. Иммунограмма: 
Тлимфоциты - 52%, Тлим- активные - 21%, IgM - 
1,8 г/л, IgG- 11,2 г/л, титр комплемента - 31 
гем.ед., ЦИК-концентрация - 0,06 г/л, размер - 
1,2, ФА - 98%, фагоцитарный индекс - 3,9.  
УЗИ почек: контуры четкие. Эхоструктура 

обычная. Эхогенность высокая. Правая: 81мм х 
27 мм, паренхима 10мм. Левая: 80мм х 31 мм, 
паренхима 13мм. Заключение: Выраженные 
диффузные изменения в паренхиме обеих почек. 
УЗИ внутренних органов: эхоскопически печень 
без патологии. Гипотония желчного пузыря. 
Увеличение поджелудочной железы. Селезенка 
без патологии. ЭКГ: 
Ритм средний правопредсердный, на вдохе - 

синусовый, нестабильный. Нормальное положе-
ние ЭОС. Частичная блокада правой ножки пуч-
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ка Гиса. КИТ: артериальная гипертензия, сосу-
дисто-гемодинамическая форма. 
На основании анамнеза и результатов обсле-

дования был заподозрен у ребенка нефронофтиз 
Фанкони, осложненный ХПН, для подтвержде-
ния которого была назначена нефробнопсия. 
13.01.99 года была проведена нсфробиопсия № 
2526-32. В биоптате преобладают диффузные 
тубуло-интерстициальные изменения (чередова-
ние кистозно расширенных канальцев с атрофи-
рованными как в проксимальных, так и в дис-
тальных отделах, в том числе в собирательных 
трубочках мозгового слоя; в строме лимфоги-
стационная инфильтрация со склерозом); периг-
ломерулярный склероз сочетается со склерозом 
капсул, атрофией капиллярных петель, что более 
характерно для вторичного вовлечения клубоч-
ков (см. фото а, б, в, г). 
Микроскопические изменения в нефробиоптате. 
Окраска гематоксилином и эозином (рис. а-г). 

а) в мозговом слое, к кортикомедуллярной зоне 
кистозио измененные канальцы х 30; 

б) - то же, в строме заметная круглоклеточная 
инфильтрация и склероз. Х 100; 

в) - в коре периглорулярный и перитубулярный 
склероз, кругоклеточная инфильтрация. Х 
200; 

г) - вторичный. Начинающийся с капсулы скле-
роз клубочков. Х 200. 
Проведено лечение: леспенефрил, кофетоль, 

ферроплекс, кальция лактат, Вит. Д3, трентал, 
курантил. 
Клинический диагноз: кистозная дисплазия 

мозгового слоя почек (нефронофтиз Фанкони), 
ХПН, 3-й степени, оксалурия. Анемия 3-й сте-
пени, смешанного генеза. 
Диагноз подтвержден морфологически. Сле-

дует указать, что такие симптомы, как полидип-
сия, полиурия, низкая относительная плотность 
мочи при отсутствии патологического синдрома 
должны вызывать необходимость исключения 
диагноза нефронофтиза Фанкони. В настоящее 
время ребенок готовится к проведению хрониче-
ского программного гемодиализа. 
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