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1.Тема: «Особенности нефротического синдрома при различных заболеваниях почек: первичный и вторичный нефротический синдром»
2. Значение изучения темы:

2.1. Учебное: дать представление об основах диагностики нефротического синдрома и принципах его дифференциальной диагностики при различной патологии.
2.2. Профессиональное: формирование компетентного врача с целостным подходом к диагностике нефротического синдрома.
2.2. Личностное: Побудить у студентов желание совершенствовать свои познания в области нефрологии как раздела медицины с междисциплинарными связями (ревматологией, хирургией,  акушерством и гинекологией, рентгенологией, иммунологией).
3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений обучающийся должен знать определение, классификацию нефротического синдрома, патогенез развития отеков при нефротическом синдроме, сущность и характер лечебных мероприятий при нефротическом синдроме; уметь собрать нефрологический анамнез,  определить периферические и полостные отеки, наметить план лечения у конкретного больного; иметь представление, о принципах лабораторной диагностики нефротического синдрома.) Таким образом, обучающийся должен  научиться диагностировать нефротический синдром, правильно трактовать его происхождение и назначать адекватную терапию с целью предупреждения осложнений и развития хронической почечной недостаточности.
4. План изучения темы ( 2 занятия)

4.1. Утренняя клиническая конференция – 30 минут;
4.2. Исходный контроль знаний:

- Тестовый контроль – 20 минут;

4.3. Самостоятельная работа:

- Курация больных – 110 минут;
4.4. Самостоятельная работа по теме:
- Разбор больных – 120 минут;

- Теоретический разбор темы – 20 минут;
4.5. Итоговый контроль знаний:
- Решение тестовых и ситуационных задач – 50 минут;
- Подведение итогов занятия – 10 минут.

5. Содержание темы:
Классификация нефротического синдрома 

Нефротический синдром подразделяют на первичный и вторичный. 

Первичный нефротический синдром развивается при заболеваниях собственно почек (гломерулонефрит с минимальными изменениями, мембранозный гломерулонефрит и другие морфологические типы гломерулонефрита, семейный нефротический синдром финского типа, нефротическая форма первичного амилоидоза). 

Вторичный нефротический синдром развивается при заболеваниях инфекционной этиологии (инфекционный эндокардит, туберкулез, сифилис, нагноительные заболевания легких, гематогенный остеомиелит, длительно функционирующие гнойные свищи); паразитарных инвазиях (малярия, эхинококкоз, лейшманиоз, трепаносомоз, шистосомоз); коллагенозах (системная красная волчанка, системная склеродермия, ревматоидный артрит, хронический активный гепатит с системными проявлениями); системных васкулитах (геморрагический васкулит, узелковый периартериит); злокачественных новообразованиях (легкого, почек, желудка, кишечника и другой локализации, лимфогрануломатозе);. сахарном диабете (синдром Киммельстилл - Вильсона), вирусных гепатитах и циррозах печени, при лекарственной непереносимости (препараты висмута, ртути, золота, лития, купренил, витамины, антибиотики, сульфаниламиды, противосудорожные препараты, антилимфо-цитарный глобулин); аллергических заболеваниях (поллинозы, укусы пчел, пауков, пищевая аллергия); заболеваниях крови (миеломная болезнь, хронический лимфо-лейкоз); тромбозах вен и артерий почек, нижней полой вены. В основе нефротического синдрома лежат два типа почечных изменений: амилоидоз или встречающийся чаще гломерулонефрит, оба всегда сопровождающиеся большой протеинурией.

Классификация амилоидоза
основана на принципе наличия причинного фактора. Выделяют:

1.идиопатический (первичный) амилоидоз нескольких вариантов – кардиопатический, нейропатический, энтеропатический, гепатопатический, нефро-патический с редкостью поражения почек; 

2.приобретенный (вторичный) амилоидоз нескольких типов (нефропатический, эпинефрипатический, гепатопатический и смешанный) как осложнение ревматоидного артрита, хронических инфекций, злокачественных опухолей, парапротеинемических гемобластозов, язвенного колита; 

3.наследственный (генетический) амилоидоз развивается как проявление генетического дефекта синтеза фибриллярных белков при периодической болезни (нефропатический тип, семейный тип с преимущественным периартикулярным поражением мезен-химальных структур - нейропатический и кардиопатический); 

4.старческий амилоидоз развивается при инволютивных нарушениях обмена белков с поражением сердца или сочетания сердце и головной мозг, поджелудочная железа.

Нозологическая принадлежность и патогенез нефротического синдрома

Нефротический синдром может встречаться при различных заболеваниях иммуно-вос-палительной, аутоиммунной, метаболической и наследственной природы (см. класси-фикацию выше). 

В патогенезе нефротического синдрома ведущая роль отводится иммунным механизмам: повреждению иммунными комплексами, активации системы комплемента и макрофагов, нарушениям клеточного иммунитета, персистенции антигенемии с реакцией мезангиальных клеток, моноцитов и макрофагов. В результате этих процессов пятислойный клубочковый фильтр трансформируется с исчезновением из стенок капилляров сиалопротеина и нарушением синтеза неколлагенового гликопротеида и коллагенового компонента. Обеднение стенок капиллярной сети клубочков сиалопротеином приводит к уменьшению постоянного электрического заряда стенки капилляров. На местах максимальной потери анионов скапливаются лейкоциты, лизо-сомальные ферменты которых разрушают измененный материал базальной мембраны. Измененные подоциты не полностью закрывают места разрушения базальной мембраны, через которые и происходит утечка не только мелко -, но и средне - и крупно-молекулярных веществ и белков крови. Восстановительный синтез вещества базальной мембраны подоцитами и мезангиальными клетками снижен. Большая фильтрация белков плазмы в ультрафильтрат не компенсируется канальцевой реабсорбцией и деградацией этих белков, развивается тяжелая вакуольная и гиалиновая дистрофия эпи-телия канальцев почек. Белковая блокада второго звена реабсорбции (лимфатической системы почек) ведет к отеку интерстиция почки и к развитию полей бесклеточного склероза. При амилоидозе нарушения белкового обмена вследствие реактивной, неопластической или генетически обусловленной трансформации клеток приводят к образованию фибриллярной структуры амилоида с отложением его экстрацеллюлярно в различных органах и тканях.

Массивная протеинурия с суточной потерей белка более 3 - 3,5 гр (альбумин, церуло-плазмин, трансферрин, гаптоглобин, иммуноглобулины) приводит к гипоальбуминемии и падению онкотического давления плазмы. В результате вода и электролиты из сосу-дистого русла выходят в интерстициальную ткань и развивается гиповолемия с отеками тканей и скоплением жидкости в закрытых полостях тела. Гиповолемия приводит к компенсаторному вторичному гиперальдостеронизму и гиперсекреции антидиурети-ческого гормона. Повышенная реабсорбция натрия и воды приводят к их задержке в тканях и усугубляет отеки. Выраженная гипоальбуминемия приводит к нарушению транспорта многих гормонов (АКТГ, ТТГ) с развитием гипокортицизма, гипотиреоза, снижается уровень белковосвязанного йода и основной обмен с усугублением олигу-рии, гипопротеинемии и липидемии. Потери с мочой тироксина, трансферрина, имму-ноглобулинов приводит соответственно к снижению основного обмена, нарушению транспорта железа с развитием анемии, нарушениям гуморального иммунитета.

Основные клинические проявления

Ведущий клинический признак нефротического синдрома - отеки, которые при про-грессировании достигают степени анасарки с водянкой полостей тела (гидроторакс, гидроперитонеум, гидроперикард), что и определяет тяжесть состояния. В стадии фор-мрования нефротического синдрома может быть только массивная протеинурия (без-отечный, неполный, редуцированный нефротический синдром), затем формируются скрытые (до 6 кг) отеки с последующим развертыванием всех проявлений отечного синдрома с прибавкой массы тела до 10 - 20 кг. Кроме отечного синдрома при нефро-тическом синдроме могут наблюдаться гепатомегалия, анемия, недостаточность кровообращения, трофические нарушения кожи. 

Гепатомегалия при нефротическом синдроме обусловлена жировой дистрофией с “рабочей“ гипертрофией печени и характеризуется пальпируемой (при отстуствии асцита) равномерно увеличенной печенью, мягкоэластической консистенции, с ровным краем. Нефротическая анемия проявляется быстрой утомляемостью, раздражительностью, сонливостью, глухостью тонов сердца, тахикардией в покое, негрубым систолическим шумом в точке Боткина. 

Недостаточность кровообращения при нефротическом синдроме проявляется усу-гублением отеков и одышки при физической нагрузке, диффузно-мышечными измене-ниями на ЭКГ. Сердечная недостаточность обусловлена гипопротеинемической кар-диопатией в условиях катаболизма эндогенных белков со снижением сократительной функции левого желудочка сердца, она бывает особенно выражена при наличии ренальной гипертензии и больших полостных отеках. 

Трофические нарушения при нефротическом синдроме проявляются сухостью и шелушением кожи, ломкостью ногтей и волос. При отечном синдроме наблюдается сухость во рту, жажда, снижение объема суточной мочи  вначале концентрированной с удельной плотностью 1030 - 1050, теплые мягкие отеки на бледной коже.

Клиника амилоидоза обусловлена локализацией отложений амилоида, что прояв-ляет-ся полиморфной и многообразной картиной поражения: почек, сердца, нервной сис-темы, желудочно-кишечного тракта (язык, кишечник), ретикулоэндотелиальной сис-темы (печень, селезенка). 

Поражение почек при амилоидозе проявляется нара-ста-ющей протеинурией с формированием нефротического синдрома и постепенным сни-жением почечного кровотока и клубочковой фильтрации (отложение амилоидных масс), появлением азотемии и нередко нефрогенной гипертонии. Заметная протеинурия сохраняется, как правило, и при развитии ХПН даже в ее терминальную фазу. Нефротический синдром развивается у 60% больных вторичным амилоидозом, он может сочетаться с артериальной гипертензией и развивается постепенно вслед за весь-ма длительной умеренной протеинурией. 

Особенность нефротического синдрома при амилоидозе - упорство, ранняя резистентность отеков к диуретикам. При пер-вичном амилоидозе почки поражаются реже (40%  больных) и тяжесть поражения клу-бочков менее выражена. Нефропатия при первичном амилоидозе в 48% случаев про-текает с протеинурией Бенс - Джонса (слабовыраженной, перемежающейся) с плазматизацией костного мозга. Прогноз для жизни при вторичном амилоидозе определен поражением почек (нефротический синдром), при первичном амилоидозе – поражением сердца с резистентной к терапии сердечной недостаточностью, нарушениями ритма, проводимости и возбудимости миокарда. 

Поражение надпочечников при ами-лоидозе приводит к потере натрия с мочой, что создает условия для отсутствия отеков при большой протеинурии и выраженной гипоальбуминемии (неполный безотечный нефротический синдром), характерна стойкая артериальная гипотония. 

Поражение кишечника с развитием синдрома мальабсорбции приводит к потере через желудочно-кишечный тракт субстратов для синтеза белка, что в дополнение к потере белка с мочой при нефротическом синдроме усугубляет гипоальбуминемию (до 10 г/л) и отечный синдром. Отложение амилоида в печени и селезенке проявляется гепато - спленомегалией. 

Амилоидоз нервной системы проявляется полинейропатическим и полирадикулярным поражениями с уплотнением, болезненностью и атрофией мышц. 

При вторичном и генетическом амилоидозе почек своеобразие клинических прояв-лений может обусловливаться клиникой заболевания, вызвавшей развитие амилоидоза (периодическая болезнь, миеломная болезнь, лимфогранулематоз, злокачественная опу-холь, хронический абсцесс легкого, туберкулез, инфекционный эндокардит, ревма-тоидный артрит). 

При первичном амилоидозе поражение кожи проявляется параорбитальными подконъюнктивальными кровоизлияниями, петехиями (возникающими при физическом напряжении), плотными отеками пальцев рук с атрофией мягких тканей, симулирующими склеродермию, а при болезненных отеках и скованности суставов – ревматоидный артрит. Бурное молниеносное возникновение и прогрессирование амилоидоза встречается при особых “стрессовых“ ситуациях (обширные операции и травмы, кровопотери, шок, вакцинации, лекарственные реакции), при наличии неоперабельных опухолей, распространенном лимфогрануломатозе, миеломной болезни, при назначении глюкокортикостероидов, цитостатиков, антилимфоцитарного глобулина.

Наиболее постоянны и выражены симптомы нефротического синдрома при под-остром гломерулонефрите, амилоидозе почек и диабетическом гломерулосклерозе.

При гломерулонефрите нефротический синдром отличается склонностью к пер-систированию и рецидивированию даже при трансформации нефрита в другие болезни (иногда на длительное время).

По течению выделяют нефротический синдром :

1. эпизодический (20% больных) - развивается в дебюте болезни с исходом в ремиссию или рецидивирующий, когда 2 - 12 рецидивов нефротического синдрома сменяются спонтанными или лекарственными ремиссиями (длительностью от 6 - 8 месяцев до 10 - 20 лет). Спонтанные ремиссии нефротического синдрома встречаются у взрослых в 8-20% случаев;

2. персистирующий нефротический синдром (50-60% больных) характеризуется упорством (несмотря на активную терапию) на протяжении нескольких лет без нарушения функции почек. Однако через 8 - 10 лет без признаков активации нефротического синдрома у больных постепенно развивается ХПН;

3. непрерывно - рецидивирующий нефротический синдром характеризуется быстрым прогрессированием основного заболевания при высокой активности в стадию ХПН в течение 1-3 лет (20-30% больных).

Осложнения нефротического синдрома.

Спонтанные осложнения закономерны при тяжелых нефротических синдромах брайтова и волчаночного нефрита и менее часты при нефротическом синдроме на почве геморрагического васкулита или амилоидоза. Наиболее часты флеботромбозы, инфекция, спонтанный пневмоторакс, нефротический криз, отек сетчатки глазного дна, отек головного мозга, ДВС-синдром, острая почечная недостаточность. Большинство ослож-нений нефротического синдрома обусловлено его патогенетическими механизмами. Сосудистые осложнения нефротического синдрома: тромбозы сосудов головного мозга  (инсульт), инфаркт миокарда, ТЭЛА, тромбозы артерий почек с развитием инфарктов паренхимы почек (иногда множественных), периферические флеботромбозы. Инфекционные осложнения проявляются апостематозным нефритом, рожистым воспалением, пневмонией, плевритом (иногда осумкованным), вирусной (герпетической) и грибковой инфекцией различной локализации, бактериальным пери-тонитом. Нефротический криз - это критическое состояние нефротического больного, проявляющееся анорексией, рвотой, абдоминалгиями без конкретной локализации при наличии “профузной“ анасарки и тяжелой гипопротеинемии с картиной гипово-лемического шока (объем циркулирующей крови падает до 1,5 литров, а экстра-целлюлярной жидкости больше 20 - 25 литров). Гиповолемия и гиперальдостеронизм ведут к развитию циркуляторной недостаточности, снижению АД вплоть до коллапса, что может явиться причиной смертельного исхода. Для нефротического криза характерно появление мигрирующих “рожеподобных“ эритем на коже брюшной стенки, поясничной области, реже бедер. Криз локального или диссеминированного внутрисосудистого свертывания проявляется внезапно развивающейся ОПН с адинамией, болями в поясничной области или в верхней половине живота, снижением АД, тахикардией, олигоанурией с быстрым падением клубочковой фильтрации и азотемией. При этом на коже может наблюдаться геморрагическая сыпь, при геморрагических энантемах появляется рвота “кофейной гущей“, понос с примесью крови, носовые кровотечения. Лабораторно при кризе внутрисосудистого свертывания выявляется тромбоцитопения, гипофибриногенемия, снижается гемоглобин. В коагулограмме повышено содержание растворимых комплексов фибриномеров, продукты деградации фибриногена, усиливается фибринолитическая активность плазмы. Для амилоидоза характерны нарушения сердечного ритма и проводимости вплоть до остановки сердца; надпочечниковая недостаточность с необратимым коллапсом. 

Ятрогенные осложнения нефротического синдрома встречаются  в виде рикошетных сосудистых тромбозов при быстрой отмене гепарина;  гастродуоденальных кровотечений при лечении глюкокортикостероидами и антикоагулянтами; постинъекционных абсцесссов; сывороточного и посттрансфузионного гепатитов;  агранулоцитоза вслед-ствие лечения цитостатиками; геморрагического панкреатита при лечении глюкокортикостероидами; грибковых и вирусных инфекций на фоне иммунодепрессивной терапии: тромбоцитопении при лечении гепарином.

План обследования больного.

При нефротическом синдроме диагностика строится из трех этапов: 

1. выявление самого нефротического синдрома; 

2. установление характера нефропатии, вызвавшей нефротический синдром (амилоидоз, гломерулонефрит, диабе-тический гломерулосклероз); 

3. установление нозологической формы заболевания, вызвавшего нефропатию с нефротическим синдромом (первичный гломерулонефрит, СКВ, системный васкулит, периодическая болезнь, ревматоидный артрит, сахарный диабет, инфекционный эндокардит, цирроз печени с системными проявлениями, раковая опухоль любой локализации).

Выявление нефротического синдрома основывается на анамнезе, осмотре больного, оценке суточной протеинурии, уровня общего белка и альбумина сыворотки, холесте-рина, триглицеридов, СОЭ.

Установление характера нефропатии, вызвавшей нефротический синдром (нефрит или амилоидоз), в случаях, когда основное заболевание может привести как к нефриту, так и амилоидозу (опухоли, инфекционный эндокардит, саркоидоз, ревматоидный артрит, туберкулез) возможно путем интраскопии (биопсии почки).

А. Лабораторная диагностика. 

При исследовании мочи протеинурия может достигать 20 - 50 грамм в сутки. Белки, выделяющиеся в мочу, имеют плазменное происхождение и представлены либо только альбуминами (селективная протеинурия), либо альбумином и высокомолекулярными белками, альфа-2-макроглобулином и гамма-глобулином (неселективная протеинурия). В мочевом осадке в значительном количестве могут присутствовать лейкоциты (до 20 - 40 в поле зрения), при этом 10 - 60 % их при исследовании в мазке представлены лимфоцитами, что указывает на высокую активность нефропатии. Цилиндрурия (особенно с наличием восковидных цилиндров) подтверждает большую протеинурию. Липидурия определяется по наличию жировых цилиндров или свободного жира в моче и связана с гиперлипидемией.

При исследовании крови гиперлипидемия выражается в повышении уровня сыво-роточного холестерина, триглицеридов, фосфолипидов с увеличением пребета-липо-протеидов и бета-липопротеидов. Гипоальбуминемия достигает 20 - 10 грамм в литре (2-1 гр%) и даже 6 грамм в литре, что приводит к снижению онкотического давления плазмы с 30-40 сантиметров водного столба до 10 - 15. Это приводит к перераспре-делению жидкости и электролитов из сосудистого русла в интерстиций, а оттуда - в закрытые полости тела.  Гипопротеинемия определяется степенью гипоальбуминемии и достигает 25 - 30 грамм в литре. Вследствие гипоальбуминемии нарушается транс-порт лекарств, их метаболитов и многих эндогенных веществ (гормоны). Диспротеинемия при нефротическом синдроме обусловлена повышением уровня альфа-2- и бета-глобулинов на фоне гипоальбуминемии, что отражается ускорением СОЭ. Содержание гамма-глобулинов при нефротическом синдроме чаще снижено, хотя может быть повышено при волчаночном нефрите и амилоидозе. В иммунограмме при нефротическом синдроме повышен уровень IgM и снижен уровень IgA, IgG. Гиперфибриногенемия при нефротическом синдроме обусловлена повышением его синтеза в печени и вместе с депрессией фибринолиза и сниженной антикоагулянтной активностью крови приводит к развитию гиперкоагуляции вплоть до сосудистых тромбозов, криза локального или диссеминированного внутрисосудистого свертывания (ДВС). Электролитные сдвиги при нефротическом синдроме выражаются в гипокалиемии, гипонатриемии, гипокальциемии. Гипокальциемия с одновременным резким повышением в крови паратгоримона и нарушением обмена в почках витамина Д проявляется остеопорозом. Гипокалиемия проявляется мышечной слабостью, она особенно усугубляется при активной терапии диуретиками и глюкокортикостероидами. Умеренная анемия при нефротическом синдроме появляется вследствие усиленной потери с мочой трансферрина, эритропоэтинов. При амилоидозе встречается тромбоцитоз (500,0 - 1000,0 тромбоцитов в литре). Функциональное состояние почек при нефротическом синдроме может быть различным (сохранено или снижено). При недавно развившемся нефротическом синдроме моча больных имеет обычно высокую относительную плотность (1030 - 1050), клубочковая фильтрация в пределах нормы (80 - 130 мл/мин. у мужчин и 70-120 мл/мин. у женщин) или повышена. С развитием выраженных отеков и гиповолемии возможно преходящее снижение клубочковой фильтрации циркуляторного генеза с азотемией по мочевине. Повышение уровня креатинина (более 2 мг% или 0,18 ммоль/л) у больных с нефротическим синдромом отмечается лишь при развитии обратимой острой почечной недостаточности (криз локального свертывания), а также при абсолютной потере массы действующих нефронов (ХПН). При гломерулонефритах в стадии ХПН (сморщивание почек) протеинурия уменьшается и нефротический синдром нивелируется (регрессирует), при амилоидозе и диабетическом гломерулосклерозе, напротив, необратимая терминальная ХПН развивается при сохраняющемся нефротическом синдроме. Необратимая ОПН у больных с нефротическим синдромом встречается при волчаночном нефрите максимальной степени активности по типу быстро прогрессирующего нефрита.

б) Инструментальное обследование.

Направлено у больного с нефротическим синдромом на уточнение характера нефропатии, вызвавшего ее заболевания и на функциональное состояние почек. Определение размеров почек по обзорной рентгенограмме и УЗИ помогает ориентироваться в сохранности функционирующей паренхимы почек. Увеличение размеров почек харак-терно для острого гломерулонефрита, быстро прогрессирующего нефрита, амилоидоза. Нормальные или уменьшенные размеры почек говорят в пользу обострения хронического гломерулонефрита (при этом корковый слой обычно истончен). У больного с впервые возникшим нефротическим синдромом необходимо исключать опухолевый процесс, особенно в пожилом возрасте. Целенаправленный поиск неоплазмы предполагает проведение рентгенографии грудной клетки, бронхоскопии, рентгеноскопии желудка, фиброгастродуоденоскопии, УЗИ печени, поджелудочной железы и почек. Если имеется нарушение функции кишечника, необходимы ирригоскопия и колоноскопия. При выявлении на УЗИ почек “кисты“ для исключения опухоли показаны сканирование почек с радиоактивным изотопом и селективная нефроангиография почек. При наличии нарушений со стороны мочеполовой системы для исключения опухоли матки, яичников, предстательной железы необходимы консультации гинеколога или уролога. В случае длительной фебрильной лихорадки в начале заболевания, выявления гепато- спленомегалии, шума при аускультации сердца, нарастающей анемии показаны эхокардиография и неоднократное исследование крови на стерильность с антибиограммой для подтверждения предположения об инфекционном эндокардите и для выбора этиотропного лечения. При подозрении на тромбоз почечных вен, аденому надпочечника или опухоль почки показана флебография почки. Наличие в анамнезе больного с нефротическим синдромом: амилоидогенных факторов; сочетание нефротического синдрома с гепато-спленомегалией, синдромом мальабсорбции; непрерывно-рецидивирующее течение нефротического синдрома с рефрактерностью к терапии и развитием  начальной ХПН при сохраняющейся высокой суточной протеин-урии и больших размерах почек делает обязательным биопсию почек. Менее информативны биопсия ткани десны и слизистой прямой кишки. Необходима при этом специальная окраска на амилоид. В случае выявления заболеваний, приводящих как к амилоидозу, так и к гломерулонефриту (ревматоидный артрит, инфекционный эндокардит, саркоидоз) результат нефробиопсии будет иметь определяющее значение для лечебной тактики. Нефробиопсия противопоказана при тромбоцитопении, гемор-рагическом синдроме, лечении антикоагулянтами, коматозном и психотическом рас-стройстве сознания, тяжелой артериальной гипертензии (не поддающейся коррекции), сморщивании почек, поликистозе, опухоли почки, миеломной болезни, диабетическом гломерулосклерозе, единственной функционирующей почке

Дифференциальный диагноз нефротического синдрома проводят со всеми отечными состояниями (застойная сердечная недостаточность, микседма, алиментарная дистрофия, идиопатические отеки).

Принципы лечения нефротического синдрома.

Учитывая потенциальную обратимость нефротического синдрома, необходимость уточнения нозологической формы и характера нефропатии, обязательной является ранняя госпитализация на терапевтическую койку  или в специализированное нефрологическое отделение. Лечение нефротического синдрома направлено на ликвидацию тяжелых субъективных ощущений (массивные отеки, дыхательная и сердечная недостаточность при больших полостных выпотах), угрожающих жизни больного осложнений (гиповолемический коллапс, отек головного мозга, инфекции, сосудистые тромбозы), на сдерживание прогрессирования болезни и отдаление сроков развития терминальной почечной недостаточности.

Режим больного с нефротическим синдромом должен быть дозировано двигательным (утренняя гимнастика, ЛФК, гигиена кожи), направленным на сохранение мышечной массы тела и интенсивного регионарного кровообращения и предупреждения сосудистых тромбозов в сочетании с полупостельным режимом 1 - 2 дня в неделю.

Диета больного с нефротическим синдромом при нормальной функции почек и при наличии гипертонии должна содержать не более 1 - 2 грамм в сутки поваренной соли, обогащена калием и животным белком (доза белка 1 грамм на 1 кг массы тела). На каждые 9 грамм суточной потери белка добавляют одно яйцо. Для улучшения вкуса несоленой пищи рекомендуется зелень, чеснок, лук, томатные соусы, свежие овощи (если нет гиперкалиемии). Жидкость потребляемая за сутки не должна превышать объема суточной мочи более чем на 200-300 мл. Для контроля за водно-электролитным балансом обязательно нужно ежедневно измерять вес, потребляемую жидкость и количество суточной мочи. Жиры рекомендуются в виде растительного и сливочного масла, причем доля растительного масла должна составлять 50-60% от общего содержания жиров в рационе. Углеводы (особенно сладости) ограничиваются при лечении глюко-кортикостероидами.

Санаторно-курортное лечение при нефротическом синдроме показано больным неф-ротическим гломерулонефритом на этапе реабилитации (частичная ремиссия) при сохраненной функции почек и отсутствии подозрения на системное заболевание. Рекомендуются курорты с жарким климатом. При отсутствии гипертонии в период полной ремиссии нефротического синдрома показаны курорты Южного берега Крыма (Ялта), а также Монте-Карло.

Выбор метода терапии невозможен без учета функции почек.

Этиотропная терапия предполагает распознавание причинного фактора болезни у данного больного с нефротическим синдромом. Она направлена на элиминацию анти-гена, вызвавшего поражение почек (радикальное удаление опухоли при паранео-пластической нефропатии, удаление очага хронического нагноения при вторичном амилоидозе, излечение септического эндокардита или специфического воспаления). Устранение причины нефропатии может оказаться достаточным для обратного развития нефротического синдрома, но это возможно лишь у небольшой части больных. При постстрептококковом нефрите и нефрите в рамках инфекционного эндокардита показаны антибактериальные препараты, при лекарственной нефропатии – немедленная отмена виновного препарата, при сифилитическом, малярийном, параспецифическом (туберкулезном) нефротическом синдроме - соответствующая специфическая терапия. В большинстве случаев, когда не удается выяснить источник антигенемии, активная терапия нефротического синдрома - патогенетическая, направленная на основные звенья патогенеза диффузного поражения почек (нефрит, амилоидоз, диабе-ический гломерулосклероз). При нефротическом синдроме на почве амилоидоза почек, вызванного периодической болезнью, применяется колхицин. В остальных случаях амилоидоза почек терапия направлена на ликвидацию или достижение стойкой ремиссии основного заболевания (ревматоидный артрит, гнойный бронхит, остеомиелит с активными гнойными свищами), а также применяют унитиол внутримышечно по 5 мл 5% раствора курсами (30 инъекций)  через каждые 2 месяца, рекомендуется ежедневный прием 80-120 граммов слегка обжаренной говяжьей печени в течение 6-12 месяцев. При нефротическом синдроме на почве диабетического гломерулосклероза терапия должна быть направлена на коррекцию диабетического кетоацидоза, гиперхолестеринемии, снижение гипергликемии и ликвидацию глюкозурии (нарастание жажды и полиурия ведут к увеличению потери белка с мочой), применяются препараты для коррекции микро- и макроангиопатий. При нефротическом синдроме на почве диффузного гломерулонефрита, протекающего по типу быстро прогрессирующего (злокачественного); вторичного нефрита при СКВ; системных васкулитов (узелковый полиартериит, синдром Гудпасчера, геморрагический васкулит, криоглобулинемическая и гипергаммаглобулинемическая пурпура), когда нельзя надеяться на спонтанную ремиссию, применяются активные методы терапии, сдерживающие прогрессирование болезни к ее финалу (ХПН) и наиболее опасные ее проявления и осложнения.

Антиагреганты (курантил, трентал, агапурин, пентамер, аспирин, фраксипарин) подавляют адгезию и агрегацию тромбоцитов на поврежденной клубочковой мембране, улучшают внутрипочечную микроциркуляцию. Эффективная суточная доза курантила 200-400 мг, трентала - 300-600 мг, фраксипарина - 0,8-0,18 мл/сутки.

Антикоагулянты (гепарин, дикумарин) воздействуют на процессы системной (внутрисосудистой) и локальной внутриклубочковой коагуляции. Самый мощный анти-коагулянт прямого действия гепарин, молекула которого имеет сильный отрицательный заряд, восстанавливает отрицательный заряд интимы поврежденного клубочка, препятствует образованию тромба и агрегации тромбоцитов, улучшает микро-циркуляцию. Гепарин тормозит все фазы свертывания (коагуляцию) крови. Влияние ге-парина на сосудистые и плазменные факторы тромбообразования, его антиком-плементарное, противовоспалительное, натрийуретическое и гипотензивное действие, антипротеинурический эффект, подавление активности гистамина и калликреина по-служили основанием его применения в терапии нефротического синдрома как пато-генетического средства. Особенно показан гепарин при тромбозе почечных сосудов, локальном внутрипочечном свертывании крови и диссеминированном внутрисосудистом свертывании крови с быстро развивающимся ухудшением функции почек (гиперкоагуляция с ОПН). При массивных отеках гепарин эффективен только при внутривенном введении три раза в сутки, длительность терапии 6-8 недель с постепенным снижением разовых доз, а затем с урежением частоты введения. Адекватная доза гепарина определяется удлинением времени свертывания до 15 - 20 минут и тромбинового времени в два раза. Противопоказан гепарин при гепатитах и циррозах печени, опухолях, активном инфекционном эндокардите, геморрагическом синдроме, не связанном с ДВС, ХПН (при клубочковой фильтрации менее 35 мл в минуту гепарин угнетает экскрецию калия с мочой), длительной мерцательной аритмии. Осложнения гепаринотерапии: тромбоцитопения, остеопороз, аллергические реакции (лихорадка, сыпи), геморрагический синдром, геморрагический инсульт, тромбоэмболический синдром и рикошетные тромбозы. Прямые антагонисты гепарина: протамин-сульфат, аскорбиновая кислота, препараты кальция, антибиотики (кроме левомицетина, пенициллина, стрептомицина), глюкокортикостероиды, пероральные контрацептивы, сердечные гликозиды. Усиливают действие гепарина: антиагреганты, никотиновая кислота, антикоагулянты непрямого действия (фенилин, дикумарин), тиреоидин, анаболические гормоны, аспирин, сульфаниламиды, ПАСК, папаверин, цитостатики, алкоголь.

При передозировке гепарина вводят протамин-сульфат 1мл (50 мг) на каждые 5000 ЕД (1 мл) гепарина, введенного в последние 4 часа.

Цитостатики обладают выраженным иммунодепрессивным действием. При обсуждении возможной активной патогенетической терапии нефротического синдрома цито-статиками должны быть исключены у больного: амилоидоз, тромбоз почечных вен, диабетический гломерулосклероз, хронические специфические инфекции (сифилис, туберкулез), активные инфекции любой локализации (рожа, пневмония, пиелонефрит, панариций и т.п.), тяжелая анемия, выраженная цитопения, беременность, ХПН без признаков активности заболевания. Активная терапия цитостатиками предполагает проведение предварительной санации очагов хронической инфекции (кариес, парадонтоз, тонзиллит, холецистит, простатит, аднексит и т.д.). Обязательное условие для терапии цитостатиками - достижение между больным и врачом полного доверия и взаимопонимания, позволяющих настойчиво проводить начатое лечение адекватно активности заболевания. В связи с выраженным тератогенным эффектом цитостатиков больного обязательно нужно предупредить о необходимости контрацепции, о воз-можности развития бесплодия (повреждение герминативных клеток). Клинически цитостатики показаны: при гломерулонефрите с часто рецидивирующим чистым нефротическим синдромом, при нефротическо-гипертоническом нефрите, при быстро прогрессирующем гломерулонефрите, затянувшемся остром гломерулонефрите  без эф-фекта глюкокортикостероидов. Для терапии цитостатиками предпочтительнее морфо-логические типы гломерулонефрита: мембранозный, мезангиальный, фиброплас-тический, экстракапиллярный, пролиферативный диффузный и очаговый, волчаночный нефрит, фокально-сегментарный гломерулосклероз. Применяются цитостатики алки-лирующего действия : лейкеран по 0,2-0,3 мг на 1кг веса в сутки, циклофосфан по 2-4 мг/кг в сутки и антиметаболиты: азатиоприн, имуран по 2-4 мг/кг в сутки (длительностью 6-12 месяцев). Осложнения цитостатической терапии: цитопения с агранулоцитозом, инфекции (вирусные, грибковые, гнойные), токсический гепатит, геморрагический цистит (циклофосфамид ), бесплодие, аллопеции, развитие злокачественных опухолей. В последние годы используют пульс-терапию сверхдозами циклофосфана (800-1400 мг в сутки) внутривенно капельно один раз в 3-4 недели. При развитии цитопении очередное введение препарата отменяют. Необходим еженедельный контроль лейкоцитов и тромбоцитов.

Глюкокортикостероиды применяются с противовоспалительной целью. Они обладают антилимфопролиферативным и иммунодепрессивным действием. Противопоказаны эти препараты при сахарном диабете, вторичном амилоидозе, тромбозе почечных вен, при туберкулезе, при нефротическо-гипертоническом нефрите, фокально-сегментарном гломерулосклерозе и гломерулогиалинозе, диффузном или лобулярном фибропластическом гломерулонефрите, мезангио-капиллярном гломерулонефрите. Показаны глюкокортикостероиды для терапии нефротического синдрома лекарственного, атопического генеза, волчаночного нефрита. Предпочтительны морфо-логические варианты: мембранозный, мезангио-мембранозный, мезангио-пролифе-ративный, а также гломерулонефрит с минимальными изменениями. Начальная доза преднизолона 60-80 мг/ сутки (1-2мг/кг) дробно в три приема с максимальной дозой в утренние часы длительностью не менее 4-6 недель с последующим медленным сниже-нием дозы до поддерживающей (10-15 мг), сохраняемой до 1,5 лет. При активном волчаночном нефрите с нефротическим синдромом и при быстро прогрессирующем нефрите применяют пульс-терапию сверхдозами глюкокортикостероидов (1000мг метипреда) внутривенно капельно три раза через день. Осложнения глюкокор-тикостероидной терапии: остеопороз, стероидная спондилопатия, асептические некрозы головки бедренной кости и плечевых костей, инфекции мочевых путей, стероидный сахарный диабет, сосудистые тромбозы, психозы, язвы желудочно-кишечного тракта, гипокальциемия, активация туберкулезных очагов.

Нестероидные противовоспалительные препараты ингибируют синтез проста-гландинов и угнетают активность простагландин-калликреин-кининовой системы, оказывающей депрессорное влияние на кровяное давление. Применяются с целью уменьшения протеинурии при невозможности терапии глюкокортикостероидами и цитостатиками. Индометацин в дозе 50-200 мг/сутки, ибубруфен 400-1200 мг/сутки, вольтарен 75-100 мг/сутки. Противопоказаны противовоспалительные нестероидные препараты при наличии АГ, ХПН с клубочковой фильтрацией менее 35 мл/мин., фибропластическом варианте нефрита, ОПН, выраженном отечном синдроме. Терапия этими препаратами может осложниться эрозированием и изъязвлением слизистой же-лудочно-кишечного тракта, преходящим снижением функции почек с гиперкалиемией и азотемией, миастенией. 

Антикининовым действием обладает ангиопротектор пармидин в дозе 2-2,5 грамма в сутки.

Плазмаферез - метод эфферентной терапии, который проводится с помощью плазма-сепаратора или центрифуги и заключается в непрерывном (поточном) или прерывистом (дискретном) удалении из организма вместе с плазмой циркулирующих иммунных ком-плексов, иммуноглобулинов, фибриногена, продуктов деградации фибрина, комплемента и некоторых факторов коагуляции путем разделения крови на плазму и клеточную массу. Вместе с плазмой удаляются растворенные в ней лекарства, теряется альбумин.

Раздельная ультрафильтрация - метод экстракорпоральной терапии, заключающийся в удалении из организма безбелковой плазмы (ультрафильтрата). Проводится при рефрактерном к диуретикам отечном синдроме, при нефротическом синдроме с тяжелой гипергидратацией, осложнившейся анурией. Кровь больного циркулирует в экстра-корпоральном контуре через диализатор “искусственной” почки без диализирующей жидкости, но под избыточным отрицательным давлением, создаваемом электроотсосом. Обязательная гепаринизация ( 15-20000ЕД гепарина внутривенно ).

Гемодиализ - метод временного замещения функции почек с помощью аппарата “искусственная почка“. Кровь в экстракорпоральном контуре с диализатором очищается от избыточных низкомолекулярных веществ (калий, натрий, мочевина, креатинин, фосфаты) путем обмена с диализирующей жидкостью специального состава. Применяется при осложнении быстро прогрессирующего гломерулонефрита с почечной недостаточностью, гипекалиемией и гиперазотемией.

Четырехкомпонентная схема терапии применяется для лечения быстро прогрес-сирующего гломерулонефрита, тяжелых обострений хронического гломерулонефрита с несомненной активностью и прогрессированием почечной недостаточности. Этот вид терапии заключается в сочетанном применении: цитостатика + глюкокортикостероида (20-40 мг в сутки) + антикоагулянта + антиагреганта длительно (месяцы, годы) иногда в комбинации с экстракорпоральными методами коррекции гомеостаза (плазмаферез, раздельная ультрафильтрация, гемодиализ).

Симптоматическая терапия нефротического синдрома проводится в случаях, когда не уточнен характер нефропатии и нозологическая форма, вызвавшая поражение почек, когда невозможна этиотропная и патогенентическая терапия (ХПН, противопоказания к активным патогенетическим методам лечения). Симптоматическая терапия нефроти-ческого синдрома направлена на коррекцию гипоальбуминемии, увеличение и норма-лизацию объема циркулирующей крови, на повышение выделения почками натрия и воды, на лечение осложнений нефротического синдрома. С целью коррекции отеков применяют диуретики, тормозящие реабсорбцию натрия и воды клетками почечных канальцев и увеличивающие их экскрецию (тиазиды, фуросемид, урегит, калий-сбере-гающие диуретики, осмодиуретики, эуфиллин). Для уменьшения потерь калия с мочой (если нет ХПН) начинают с назначения верошпирона или триамтерена, затем через 2-3 дня присоединяют тиазиды, заменяют фуросемидом или урегитом. Дозу фуросемида ежедневно удваивают до наступления диуреза или достигнув дозы 400 мг/сутки. Если диурез не увеличивается, то часть дозы фуросемида вводят внутривенно (лазикс, фрузикс) с одновременным повышением объема циркулирующей крови внутривенными инфузиями бессолевого декстрана (полиглюкин) или трансфузиями альбумина, плазмы. Если эффекта нет, то внутривенно вводят маннитол (при отсутствии угрозы отека легких) медленно внутривенно  в дозе 0,5-1 грамм на 1 кг массы тела (10-20% раствор).На высоте нефротических отеков все лекарства лучше вводить внутривенно. Выраженная рефрактерность отеков, причиняющих боль, вынуждает иногда обсуждать вопрос о применении изолированной ультрафильтрации с помощью аппарата “искусственная почка“. При отсутствии такой возможности прибегают к даче слабительного (30 граммов магнезии, сорбита), проколам кожи стерильными толстыми иглами. Действие натрийуретиков усиливает медленно вводимый внутривенно эуфиллин, тиазиды усиливают эффект урегита, а фуросемид усиливает действие тиазидов. При исчезновении отеков диуретики отменяют.  При тяжелой гипоальбуминемии (меньше 20 г/л) умеренные отеки в качестве буфера противодействуют наступлению гиповолемического коллапса (при этом полное устранение отеков опасно). Гипоальбуминемия приводит к ослаблению связывания и траснпорта лекарств с альбумином, поэтому дозы медикаментов при нефротическом синдроме без ХПН должны быть полуторными или двойными, дробно распределенными в течение суток.

Лечение осложнений нефротического синдрома. Для профилактики инфекций назначают антибиотики. При развитии ДВС-синдрома обязательны трансфузии свеже-замороженной плазмы (800-1600 мл в сутки), внутривенное капельное введение гепарина (20-40000 ЕД , а при гиперкоагуляции 60000ЕД ), антиагреганты (курантил до 600 мг, аспирин 0,3-0,5 гр), показан плазмаферез с замещением удаленной плазмы донорской или альбумином под прикрытием гепарина (2,5-5000 ЕД), умеренная гемодилюция проводится инфузиями реополиглюкина (500 мл ежедневно или через день). При развитии гиповолемического шока показаны инфузии полиглюкина с глюкокортикостероидами, бинтование конечностей эластическим бинтом или пневматический костюм (дозированная компрессия туловища), антикининовые препараты (пармидин до 10 таблеток по 0,25 грамма в сутки ).

Трудовая экспертиза. Независимо от основного заболевания, вызвавшего диффузное поражение почек с нефротическим синдромом, больные ограниченно трудоспособны, особено при часто рецидивирующем течении нефротического синдрома. Больные мо-гут выполнять умственную и легкую физическую работу. В случаях непрерывно-реци-дивирующего течения нефротического синдрома больные нетрудоспособны. Развитие ХПН значительно ограничивает трудоспособность больных и служит основанием до-срочного переосвидетельствования во ВТЭК.

Профилактика и реабилитация.

Необходимы рациональное и настойчивое лечение острого и хронического гломерулонефрита и других заболеваний почек, тщательная санация очагов инфекции, а также профилактика тех заболеваний, которые могут быть причиной нефротического синдрома. Следует проявлять осторожность в назначении лекарственных препаратов, обладающих нефротоксичностью и способностью вызывать аллергические реакции.

Профилактика вторичного амилоидоза осуществляется путем своевременного и активного лечения хронических заболеваний, его вызывающих. Профилактика первичного и наследственного амилоидоза не разработана.

После стационарного лечения в условиях поликлиники длительное время должна проводиться поддерживающая патогенетическая терапия. Продолжительность ее и дозы лекарственных препаратов, возможные их сочетания зависят от нозологической формы заболевания, течения нефритического синдрома и других факторов. Лечение необходимо проводить под тщательным контролем, с обязательным выполнением необходимого объема клинико-лабораторных методов исследования в динамике.

Больные с нефротическим синдромом должны находиться под постоянным наблюдением терапевта (нефролога). Диспансерное наблюдение проводится 4 раза в год. Наблюдаемые параметры: масса тела, АД, глазное дно, ОАМ и анализ мочи по Нечипоренко, суточная потеря белка, ОАК и электролитный состав, протеинограмма, концентрация креатинина, мочевины. Ежегодно УЗИ почек. Особое внимание следует уделять выраженности отечного синдрома и электролитному составу крови в связи с применением диуретиков.

Кроме того, в план диспансерного обследования должны быть включены консультации специалистов по профилю основного заболевания, приведшего к развитию нефротического синдрома (гематолога, пульмонолога и др.).

Целесообразны ежегодные плановые госпитализации. Показанием для внеплановой госпитализации являются: нарастание признаков нефротического синдрома, ухудшение функции почек, развитие нефротического криза, инфекционных и сосудистых осложнений.

Больные с нефротическим синдромом ограниченно трудоспособны. Они могут выполнять лишь умственную и легкую физическую работу, в связи с этим нуждаются в трудоустройстве с ограничением физических и нервных нагрузок. Необходимо избегать переохлаждения, избыточной инсоляции.
Существенное место в комплексной реабилитации больных с нефротическим синдромом занимает санаторно-курортное лечение на климатических курортах. (Байрам-Ал и, Ситораи-Махи-Хаса, в период ремиссии — на, Южном берегу Крыма). Показания и противопоказания к направлению на санаторное лечение зависят от основного заболевания, следствием которого является нефротический синдром, и состояния функции почек.
6. Задания для уяснения темы занятия
  Задания тестового контроля
1. Какое из заболеваний может приводить ко вторичному амилоидозу почек?

а) ревматизм

б) деформирующий остеоартроз

в) ревматоидный артрит

г) подагра

д) сахарный диабет

2. Какая злокачественная опухоль наиболее часто осложняется паранеопластическим амилоидозом?

а) рак желудка

б) лимфогранулематоз

в) рак легкого

г) рак почки

д) неходжкинские лимфомы

3. Укажите наиболее характерный клинико-лабораторный признак нефротического синдрома:

а) гипертензионный синдром

б) гематурия

в) цилиндрурия

г) протеинурия с суточной потерей более 3,5 гр

д) бактериурия

4. Острый нефротический синдром характеризуют:

а) артериальная гипертензия, отеки, протеинурия, гематурия

б) артериальная гипертензия, гиперхолестеринемия

в) отеки, гипо- и диспротеинемия, гиперхолестеринемия

5. Какие изменения со стороны белкового состава крови наблюдаются при амилоидозе?

а) липопротеидемия и гипоальбуминемия

б) гипергаммаглобулинемия

в) гипоальбуминемия

6. Биопсия каких двух органов при амилоидозе является наиболее информативной на ранних стадиях?

а) десны

б) слизистой прямой кишки и почек

в) печени

г) почек

д) кожи

7. Какие признаки помогают отличить нефротический вариант гломерулонефрита от сердечных отеков (застойные почки)?

а) локализация отеков на нижних конечностях и крестце

б) увеличение печени

в) суточная протеинурия более 3 г/л

8. Для диагностики амилоидоза наиболее информативна биопсия:

а) десны

б) подкожного жира

в) слизистой оболочки прямой кишки

г) ткани почки

9. В дифференциальной диагностике второй стадии амилоидоза почек с хроническим гломерулонефритом  (нефротический и смешанный варианты) решающее значение имеет:

а) анализ мочи, где относительная плотность 1030, белок 4г/л, лейкоциты 4-5 в п/зр. эритроциты 6-7 в п/зр. гиалиновые, восковидные и зернистые ци-линдры в небольшом количестве

б) указание на хронический абсцесс легкого в анамнезе

в) изменение в почках (по данным биопсии)

г) увеличение почек в размерах (данные УЗИ)

10. У больного нефротический синдром: протеинурия за сутки 6 гр, гипопротеинемия 50г/л, гиперхолестеринемия 10,5 ммоль, отеки, ХПН (креатинин 0,5ммоль). Гемоглобин 80г/л АД 160/100. При УЗИ почки обычных размеров. Обсуждается диагноз: хронический гломерулонефрит или амилоидоз? Какие изменения характерны для амилоидоза и не характерны для гломерулонефрита?

а) сохранение нефротического синдрома на фоне ХПН и нормальные размеры почек

б) анемия на фоне ХПН

в) артериальная гипертония на фоне ХПН

г) нормальные размеры почек на фоне ХПН

11. У больного, в течение 20 лет страдающего бронхоэктатической болезнью, развился нефротический синдром, причиной которого являются:

а) хронический пиелонефрит

б) хронический гломерулонефрит

в) амилоидоз почек

г) поликистоз почек 

12. У больного с хроническим гломерулонефритом выраженные отеки. В моче белок 7,7гр, снижение общего белка (50г/л), повышение альфа-2-глобулина до 20%. Больному назначен преднизолон 20мг, фуросемид 120мг. В течение двух недель  лечения эффекта не отмечается, нарастают отеки, появилась рвота, снизился гемоглобин, появились экстрасистолы. Какую коррекцию необходимо внести в лечение?

а) отменить преднизолон

б) увеличить дозу преднизолона

в) назначить трансфузии лазикса

г) назначить верошпирон 

д) ввести поляризующую смесь

13. Больная, 50 лет, жалуется на упадок сил, боли в позвоночнике. Уровень гемоглобина в крови 65 г/л. Суточная потеря белка  22 г/л. Уровень альбумина в сыворотке 40 г/л. Наиболее вероятный диагноз.

а) хронический гломерулонефрит в стадии ХПН

б) миеломная болезнь

в) вторичный амилоидоз почек

г) хронический пиелонефрит

д) поликистоз почек

14. У больного, 22 лет, с хроническим гломерулонефритом нефротического типа на коже бокового отдела живота слева появился четко отграниченный участок яркой эритемы с плотным отеком кожи, подкожной клетчатки с валиком по периметру. Температура тела повышена до фебрильных цифр. Повышены титры антистрептолизина и антистрептогиалуронидазы. Уровень альбумина сыворотки 30 г/л. Наиболее вероятная причина описанных изменений кожи?

а) рожеподобная эритема при нефротическом синдроме

б) рожистое воспаление кожи

в) тромбофлебит подкожных вен

г) узловатая эритема

д) опоясывающий лишай

15. Амилоидоз может способствовать:

а) бактериальному эндокардиту

б) пиелонефриту

в) тромбозу почечной вены

г) перинефральному абсцессу

д) нефролитиазу

16. Лечение больных амилоидозом препаратами аминохинолинового ряда показано:

а) только на ранних стадиях

б) только на поздних стадиях

в) независимо от стадии заболевания

17. Цитостатики для лечения нефротического синдрома показаны при всех состояниях, кроме:

а) мембранозный нефрит

б) узелковый периартериит

в) нагноительные заболевания

г) нефриты при системных заболеваниях

18. Для лечения отеков при нефротическом синдроме следует назначить:

а) только диуретики

б) инфузии альбумина в сочетании с диуретиками

в) только инфузии альбумина

г) спиронолактоны, инфузии альбумина, диуретики

19. При каких состояниях показана ультрафильтрация?

а) тяжелый нефротический синдром с анасаркой

б) неконтролируемая артериальная гипертензия в условиях ХПН

в) неконтролируемая артериальная гипертензия в условиях сахарного диа-бета

г) резкая дегидратация при поносе и рвоте

д) тяжелая дыхательная недостаточность

20. При вторичном амилоидозе прогноз, главным образом, определяется поражением:

а) почек

б) надпочечников

в) сердечно-сосудистой системы

г) периферической нервной системы

Ситуационные задачи: 
ЗАДАЧА № 1. Больной, 44 лет, полгода назад стал замечать появление небольших отеков на ногах. Обратился к врачу, был сделан анализ мочи, где была обнаружена протеинурия 0,1г/л. Затем к врачу не обращался и не обследовался. Отечный синдром постепенно нарастал. В возрасте 20 лет болел туберкулезом легких, по поводу которого лечился в стационарах и в санаториях, снят с учета в противотуберкулезном диспансере в возрасте 35 лет. Четыре года назад перенес острую пневмонию. Много курит, кашляет, но кашель, по мнению больного, “обычный“ как у курильщика в утренние часы, иногда бывает отхождение небольшого количества мокроты зеленого цвета. При осмотре: стопы, голени, бедра отечны; передняя брюшная стенка и поясница пастозны. Со стороны органов дыхания явления эмфиземы, единичные сухие хрипы. Сердце - без видимой патологии. АД 105/70 мм рт.ст. Живот мягкий, безболезненный. Пальпируется печень на 5-6 см ниже реберной дуги, плотная безболезненная, с заостренным краем. Селезенку пальпировать не удалось. Периодически бывает жидкий стул несколько раз в день. В анализе крови : гемоглобин 108 г/л  лейкоциты 6,0  СОЭ 62 мм. В анализе мочи: удельный вес 1016  белок 6,0 г/л. В осадке : эритроциты 3-4 в п/зр., лейкоциты 6-8 в п/зр., цилиндры гиалиновые 5-6 в п/зр. Белок крови 54 г/л, альбумины 30г/л. Креатинин сыворотки 0,10 ммоль/л.

1.Выделить ведущие синдромы.

2.План обследования.

3.План лечения.
4. Дифференциальная диагностика.
ЗАДАЧА № 2. У больной, 73 лет, в течение полугода лихорадка (до 38 С), выраженное недомогание, потеря веса на 8 - 10 кг. Месяц назад появились отеки на нижних конеч-ностях и на передней брюшной стенке. При осмотре: истощена, периферические отеки. На шее слева и в левой подмышечной впадине пальпируются плотные, спаянные между собой лимфоузлы 2 - 3 см в диаметре. Органы дыхания и кровообращения в пределах возрастной нормы. Пальпируется край селезенки в глубине левого подреберья, плотный. Печень выступает из-под ребра на 4 см, мягкая, безболезненная. В анализе крови: гемоглобин 80 г/л  лейкоциты 11,0  СОЭ 73 мм. В анализе мочи :  удельный вес 1017  белок 3,3 г/л. В осадке эритроциты 10-15 в п/зр.  лейкоциты 8-12 в п/зр.  цилиндры гиалиновые, восковидные, зернистые 3-4 в п/зр. Общий белок 50 г/л, альбумины 40 г/л. Креатинин сыворотки 200 ммоль/л.

1.Выделить ведущий синдром.

2.Указать возможные этиологические факторы.

3.Уточнить характер морфологических изменений в почках.

4.Какова диагностическая и лечебная тактика в отношении данной больной ?

ЗАДАЧА № 3. Больной, 44 лет, в течение 10 лет страдает сахарным диабетом первого типа. Два года назад врачами констатирован нефротический синдром. Кроме этого известно, что в анамнезе у больного мочекаменная болезнь. В анализе мочи: единичные эритроциты, лейкоциты сплошь покрывают все поля зрения. АД 210/110 мм рт.ст.

1.Укажите наиболее вероятную причину нефротического синдрома.

2. Какие методы обследования необходимо провести больному для подтверждения диагноза?

3.Сформулируйте диагноз.
4. Тактика лечения.
ЗАДАЧА № 4. Больной, 38 лет, в течение 10 лет болеет сахарным диабетом I типа. Последние 2 недели беспокоят тупые боли в поясничной области, появились отеки на стопах и голенях, отсутствие аппетита, тошнота, выделение малого количества мочи. В анализе крови: гипохромная анемия, СОЭ до 50 мм/ч; гипоальбуминемия до 45 г/л, гиперхолистеринемия до 7,6 ммоль/л, креатинин 198 ммоль/л, мочевина 12,5 ммоль/л. В моче: протеинурия до 4,5 г/л, цилиндрурия, осадке –эритроциты, кетоновые тела +++. 
1. Ваш диагноз ?
2. Ведущий синдром

3. План лечения

4. Каковы причины летальных исходов?

ЗАДАЧА № 5. Женщина, 27 лет, обратилась с жалобами на внезапное развитие отеков на голенях и лице, повышение АД до 170/90 мм рт. ст. Объективно: состояние средней степени тяжести, пастозность лица, отеки на нижних конечностях до колена. В легких дыхание везикулярное. Сердечные тоны ритмичные с ЧСС 78 в мин., АД 160/90 мм рт ст. Печень пальпируется по краю реберной дуги. Из анамнеза: 1,5 мес. Назад перенесла ангину. В анализе крови: гемоглобин 118 г/л, лейкоциты 10,5х10*9/л, СОЭ 30 мм/ч. 
В анализе мочи: удельный вес 1030, белок 5,6 г/сутки, лейкоциты 8-10 в п/зр., эритроциты – 10-12 в п/зр., гиалиновые цилиндры 4-5 в п/ зр.. Альфа2-глобулины 14%; гаммаглобулины 29%, холестерин 8,9 ммоль/л.
1. О каком синдроме следует думать?

2. Чем характеризуется нефротический синдром( клинико-лабораторные данные)?

3. Осложнения нефротического синдрома.

4. Патогенез нефротических отеков.
ЗАДАЧА №6. Женщина 30 лет в течение 5 лет страдает хроническим гломерулонефритом. В течение недели отмечает отеки по всему телу, слабость, недомогание, повышение АД до 180/100 мм рт. ст.. объективно: состояние средней степени тяжести. Отеки по типу анасарки. АД 170/90 мм рт. ст.. Температура тела 37,5 С. В анализах мочи: суточное количество 450 мл, уд. вес 1017, суточная потеря белка 20 г/л. в осадке выявлены гиалиновые и зернистые цилиндры до 5-6 в п/зр.. В анализе крови: гемоглобин 110г/л, эритроциты 3х10*12/л, лейкоциты 18х10*9/л, СОЭ 33 мм/ч.

1. Выделите ведущие синдромы.

2. Когда обнаруживается белок в моче?

3. 4-х компонентная терапия?

4. Какие необходимо провести дополнительные исследования?
ЗАДАЧА № 7. У больного, 25 лет, полгода назад без видимой причины появились отеки, которые быстро наросли до степени анасарки, повысилось АД, выявлена протеинурия. По месту жительства был поставлен диагноз: острый гломерулонефрит, лечение – гепарин и преднизолон оказались неэффективными. В течение последнего месяца значительное ухудшение зрения. При осмотре: состояние тяжелое, отеки по типу анасарки. АД 230/140 мм рт.ст. В анализе крови: гемоглобин 87 г/л лейкоциты 5,3 СОЭ 40 мм. Общий анализ мочи: белок 21 г/л эритроциты 30-35 в зр. Проба Зимницкого: 1010 – 1019, суточный диурез 0,8 литра. Биохимические исследования: общий белок 45 г/л альбумины 22 г/л холестерин 4,0 ммоль/л креатинин 450 мкмоль/л клубочковая фильтрация 40 мл/мин.

1.Выделите синдромы.

2.Сформулируйте диагноз.

3.Каково состояние концентрационной и азотовыделительной функций почек у данного больного?
4. Тактика ведения больного.
ЗАДАЧА № 8. В нефрологическое отделение поступила больная, 45 лет, с сахарным диабетом I  типа, с жалобами на выраженные отеки лица, нижних конечностей, уменьшение диуреза.  Лабораторно: протеинурия до 4г/сут., гиперхолестеринемия до 7 ммоль/л, гипоальбуминемия-40%. СОЭ 35 мм/ч.

1. Ведущий синдром в клинике заболевания?

2. По этиологии?

3. Лечение нефротического синдрома.

4. Предположительная причина развития у данной больной нефротического синдрома.
ЗАДАЧА № 9. 28 – летняя больная обратилась по поводу нарастания отеков. Три года назад во время беременности находили белок в моче, увеличение АД. Объективно: отеки лица, голеней, бедер, асцит, гидроторакс. АД 90/60 мм рт.ст. Общий белок плазмы 52 г/л, альбумины 40 г/л, холестерин 13,5 ммоль/л. Анализ мочи: белок 6,6 г/л эритроциты 4 – 6 в п/зр. Цилиндры 3 – 5 в п/зр. Креатинин крови 100 мкмоль/л. Суточный диурез 1800 мл.

1.Выделите синдромы.
2. Лабораторное подтверждение нефротического синдрома.
3.Сформулируйте диагноз.

4.План лечения.
ЗАДАЧА № 10. Женщина,24 года, направлена из поликлиники в нефрологическое отделение с жалобами на сильные головные боли, повышение АД до 160/100 мм рт. ст., отеки на лице и ногах. Из анамнези: 2 года назад перенесла остр. гломерулонефрит, неделю назад факт переохлаждения. Общий анализ мочи: моча желтого цвета, уд. вес 1022, белок 4,3 г/л лейкоциты 1-2 в п/зр., эритроциты 0-1 в п/зр., цилиндры 0-1-2 в п/зр.. 

1. Предположительный диагноз.

2. Основной синдром.

3. Какие изменения могут наблюдаться в биохимическом анализе крови?

4. Что включает в себя патогенетическая терапия данного заболевания?

ЗАДАЧА № 11. Больной, 42 лет, поступил с жалобами на кашель с выделением обильной мокроты гнойного характера, иногда полным ртом. Болен много лет с перио-дическими обострениями. Объективно: пониженного питания, бледность кожных покровов и слизистых. Одутловатость лица, отечность голеней. Пальцы рук в виде "барабанных палочек". Пульс  80уд/мин.. АД 95/70 мм рт. ст. В легких коробочный звук, рассеянные хрипы, уменьшающиеся при откашливании. В анализе крови: гемоглобин 88 г/л лейкоциты 10,2  СОЭ 46 мм. Анализ мочи: уд. вес - 1016, белок – 3,5 г/л  лейкоциты 2-3 в п/зр эритроциты  - единичные в п/зр. Креатинин - 80 мкмоль/л. 

1.Диагноз заболевания легких? 

2.Как объяснить поражение почек? 

3.Как доказать природу заболевания почек? 

4.Тактика лечения? 

ЗАДАЧА № 12. Больная, 64 лет, поступила с жалобами на боли в пояснице, иногда носовые кровотечения, повышение температуры тела. Боли появились 4 месяца назад. При обследовании в поликлинике, со слов больной, обнаружен белок в моче и ускоренную СОЭ. Лечилась по поводу пиелонефрита. Принимала фурадонин, левомицетин. Однако состояние не улучшалось. При поступлении состояние средней степени тяжести. Бледность кожных покровов, болезненность позвоночника. В легких - влажные хрипы в нижних отделах. Тоны сердца приглушены, ЧСС 96 уд/мин., АД 110/70 мм рт ст. В анализе крови: гемоглобин 90 г/л лейкоциты 3,9 СОЭ 44 мм. Общий белок 74 г/л, креатинин 100 мкмоль/л. Анализ мочи: белок 9,9г/л лейкоциты 6-8 в п/з, эритроциты  15-20 в п/зр. В миелограмме: плазматические клетки 84,5%. При рентгенографии позвоночника обнаружены компрессионные переломы ThXI, L1-L2 позвонков.

1. Выделите ведущие синдромы?

2. Поставьте диагноз?

3. Какое лечение показано данной больной?
4. Прогноз заболевания.
7. Список тем по УИРС, предлагаемые кафедрой:

1. Классификация и варианты течения нефротического синдрома.
2. Первичный и вторичный амилоидоз.

3. Нефротические кризы, варианты течения, лечение.

4. Принципы лечения больных с нефротическим синдромом.

5. Клинико-лабораторная характеристика нефротического синдрома.
8. Рекомендуемая литература: 
Обязательная
1.Внутренние болезни: учебник: в 2 Т. /под ред. Н.А. Мухина, В.С. Моисеева,

А.И.Мартынова.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2012.-

Дополнительная

	1
	Аритмология: клинические рекомендации по проведению электрофизиологических исследований / А.Ш. Ревивили
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2010

	2
	Артропатии: диагностика и лечение / сост. Чупахина В.А., Большакова Т.Ю., Шестерня П.А., Лесняк Е.А.
	Красноярск: тип.КрасГМУ

	2011

	3
	Атлас по вызванным потенциалам мозга / В.В. Гнездицкий
	Иваново : ПрессСто
	2011

	4
	Атлас по электрокардиографии / С.Г. Николаев
	Иваново: ПрессСто
	2010

	5
	Болезни сердца и сосудов / под ред. Кэмм А.Дж.
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2011

	6
	Ведение больных с обострением бронхиальной астмы: учебное пособие для студ. 6 курса по спец.- лечебное дело /сост. Е.А.Собко, Л.И.Каптюк, А.Ю.Кражнина
	Красноярск: тип.КрасГМУ
	2011

	7
	Внезапная сердечная смерть / Л.А. Бокерия
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2011

	8
	Внутренние болезни: эндокринология, профпатология, военнополевая терапия: стандарты практических знаний и умений студентов 4-6 курсов по спец.- лечебное дело /  сост. Ю.А. Терещенко, Л.С.Поликарпов, О.А. Штегман  и др.
	Красноярск: тип.КрасГМУ

	2011

	9
	Восстановительная медицина: учебное пособие / под ред. В.А. Епифанов и др.
	Ростов н/Д.: Феникс

	2012

	10
	Гипертоническая болезнь и вторичные артериальные гипертонии / ред. И. Е. Чазова ; науч. ред Л. Г. Ратова
	М. : Медиа Медика
	2011

	11
	Гипертрофическая кардиомиопатия / Ю.Н. Беленков
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2011

	12
	Дифференциальная диагностика  и лечение бронхообструктивного синдрома при бронхиальной астме и хронической
обструктивной астме и хронической обструктивной болезни легких: учебное пособие для студ. по спец.- лечебное дело / И.В.Демко, М.М.Петрова, Л.К.Данилова


	Красноярск: КрасГМУ
	2010

	13
	Дифференциальный диагноз / М. Мументалер
	СПб.: Медпресс-информ
	2012

	14
	Дополнительные методы обследования больного в терапевтической практике (в 2 ч.): учебное пособие для студентов / Поликарпов Л.С., Балашова Е.В., Карпухина Е.О. и др.
	Красноярск: тип.КрасГМУ
	2011

	15
	Заболевания сердечно-сосудистой системы и беременность: руководство / Р.И. Стрюк
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2010

	16
	Ивашкин, В. Т. Пропедевтика внутренних болезней. Кардиология : учеб. пособие / В. Т. Ивашкин, О. М. Драпкина
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2011

	17
	Ивашкин, В. Т. Пропедевтика внутренних болезней. Пульмонология : учеб. пособие / В. Т. Ивашкин, О. М. Драпкина
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2011

	18
	Интервенционная кардиология / А.П. Савченко
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2010

	19
	Инфекционный эндокардит : метод. пособие / В.В. Кусаев, Ю.И. Гринштейн, В.В. Шабалин 
	Красноярск : Дарма печать
	2011

	20
	Ишемическая болезнь сердца (распространенность, профилактика, адаптация и реадаптация в различных экологических условиях) / Л. С. Поликарпов, И. И. Хамнагадаев, Р. А. Яскевич [и др.] ; отв.ред В. Т. Манчук [и др.].
	Красноярск : КрасГМУ
	2011

	21
	Клиническая пульмонология: учебное пособие по респираторной медицине для врачей первичного звена /В.А.Шестовицкий, А.И.Аристов, И.И.Черкашина и др.; под ред. Ю.И.Гринштейна.- 
	Красноярск: тип.КрасГМУ
	2010

	22
	Клиническая рекомендации. Эндокринология / под ред. И.И. Дедова
	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2010

	23
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	М. : Медпресс информ
	2011

	24
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	2011
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	2011
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	Томск: SТТ
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	М.: ГЭОТАР-Медиа
	2012

	31
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	М. : Медпресс информ
	2012

	33
	Церебральный инсульт. Нейровизуализация в диагностике и оценке эффективности различных методов лечения. Атлас исследований / Л.Б. Новикова
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	2012
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	2011
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	2013
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