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Введение


Нефротический синдром – это симптомокомплекс, развивающийся на фоне поражения почек, включающий массивную протеинурию, нарушения белково-липидного обмена и отеки. Патология сопровождается гипоальбуминемией, диспротеинемией, гиперлипидемией, отеками различной локализации, дистрофическими изменениями кожи и слизистых. В диагностике важную роль играет клинико-лабораторная картина: изменения в биохимических анализах крови и мочи, ренальная и экстраренальная симптоматика, данные биопсии почки. Лечение нефротического синдрома консервативное, включающее назначение диеты, инфузионной терапии, диуретиков, антибиотиков, кортикостероидов, цитостатиков. 
Нефротический синдром может развиваться на фоне широкого круга урологических, системных, инфекционных, хронических нагноительных, метаболических заболеваний. В современной урологии  данный симптомокомплекс осложняет течение заболеваний почек примерно в 20% случаев. Патология чаще развивается у взрослых, реже у детей и пожилых пациентов. Наблюдаются классические признаки: протеинурия, гипоальбуминемия и гипопротеинемия, гиперлипидемия, отеки. При отсутствии одного или двух проявлений говорят о неполном нефротическом синдроме. 












Этиология

Нефротический синдром по происхождению делят на первичный и вторичный.
Первичный нефротический синдром не связан с каким-либо предшествующим заболеванием почек. Чаще всего в основе его возникновения имеется наличие генетически обусловленных дефектов обмена веществ или трансплацентарный перенос специфических противопочечных антител от матери к плоду. Первичный Нефротический синдром развивается при таких заболеваниях почек, как гломерулонефрит, липоидный нефроз, мембранозная нефропатия, IgA-нефропатия, врожденный, семейный нефротический синдром, нефропатическая форма первичного амилоидоза.
Вторичный нефротический синдром обусловлен некоторыми заболеваниями почек или других органов. Наблюдается также при отравлении солями тяжелых металлов, при обширных ожогах, радиационном поражении, при отторжении почечного трансплантата, при применении некоторых лекарственных препаратов, при нарушении кровоснабжения почек. 
 













Патогенез

Большинство нефротических состояний обусловлено иммунологическими механизмами, преимущественно гиперчувствительностью замедленного типа. Источниками антигенов могут быть экзогенные факторы: бактериальные, вирусные, паразитарные, лекарственные, пищевые, соединения тяжелых металлов. В качестве эндогенных антигенов служат ДНК, денатурированные нуклеопротеиды, белки опухолевого происхождения, тиреоглобулин. Антитела, продуцируемые в ответ на указанные антигены, принадлежат преимущественно к классу IgM.
Поражение клубочков почечных телец связывают с отложением на поверхности или в самой базальной мембране капиллярных сосудов амилоида, гликопротеидов и липопротеидов, фибриногена с активацией гуморальных и клеточных звеньев воспалительной реакции. Из-за этого утрачивается структурная целостность базальной мембраны, изменяются ее состав и физико-химические свойства, резко повышается ее проницаемость для плазменных белков.
Для тех форм нефротического синдрома, для которых иммунологические механизмы не доказаны, наиболее подходящими являются метаболический и физико-химический механизмы. Нефротическая протеинурия объясняется уменьшением постоянного электрического заряда стенки капиллярной сети, исчезновением из нее сиалопротеина покрывающего эндотелий и его отростки. В местах, где потеря анионов и сиалопротеинов является максимальной, скапливаются полиморфно-ядерные лейкоциты, лизосомальные ферменты которых оказывают повреждающее действие на базальную мембрану капиллярных сосудов.
Протеинурия обусловливает вторичные изменения канальцев нефронов и стромы почек, а также ряд общих изменений в организме: гипопротеинемию и диспротеинемию, возникновение отечного синдрома. Определенную роль в возникновении отечного синдрома, кроме гипопротеинемии и увеличения проницаемости мембран, играет вторичный гиперальдостеронизм, развивающийся вследствие гиповолемии, снижения почечного кровотока и повышенной продукции ренина.
Свойственная нефротическому синдрому гиперлипидемия обусловлена преимущественно триглицеридами, холестерином и патогенетически связана с нарушениями белкового обмена и угнетением липолитической активности плазмы крови.

























Клиническая картина

Признаки нефротического синдрома однотипны. Ведущим проявлением служит протеинурия, достигающая 3,5-5 и более г/сутки, причем до 90% выводимого с мочой белка составляют альбумины. Массивная потеря белковых соединений вызывает снижение уровня общего сывороточного белка до 60-40 и менее г/л. Задержка жидкости может проявляться периферическими отеками, асцитом, генерализованным отеком подкожной клетчатки, гидротораксом, гидроперикардом.
Прогрессирование нефротического синдрома сопровождается общей слабостью, сухостью во рту, жаждой, потерей аппетита, головной болью, тяжестью в пояснице, рвотой, вздутием живота, поносом. Характерным признаком служит олигурия с суточным диурезом менее 1 л. Возможны явления парестезии, миалгия, судороги. Развитие гидроторакса и гидроперикарда вызывает одышку при движении и в покое. Периферические отеки сковывают двигательную активность больного. Пациенты вялые, малоподвижные, бледные. Сопутствует повышенное шелушение и сухость кожи, ломкость волос и ногтей.
Нефротический синдром может развиваться постепенно или бурно; сопровождаться менее и более выраженной симптоматикой, что зависит от характера течения основного заболевания. По клиническому течению различаются 2 варианта патологии – чистый и смешанный. В первом случае синдром протекает без гематурии и гипертензии; во втором может принимать нефротически-гематурическую или нефротически-гипертоническую форму.
По характеру течения выделяют три варианта нефротического синдрома: 
· Эпизодический - появляющийся лишь в начале основного заболевания с исходом в ремиссию или рецидивирующий, чередующийся с ремиссиями; 
· Персистирующий -  когда нефротический синдром сохраняется, несмотря на лечение, в течение 4—8 лет без снижения функций почек; 
· Прогрессирующий – происходит с переходом за 1—3 года в стадию хронической почечной недостаточности. Вариант течения в определенной мере зависит от нозологической формы нефротического синдрома и морфологических особенностей нефропатии. 

Эпизодическое течение свойственно аллергическому нефротическому синдрому; быстроирогрессирующее течение, помимо экстракапиллярного первичного гломерулонефрита, наблюдается при фокально-сегментарном гломерулярном гиалинозе. У лиц пожилого возраста чаще встречаются персистирующий  и прогрессирующий  варианты течения. 
 

















Методы диагностики
Диагностика нефротического синдрома начинается с выслушивания жалоб и сбора анамнеза. Специалисты выясняют у больного наличие тяжелых соматических заболеваний — сахарного диабета, волчанки, ревматизма. Важно узнать страдают ли члены семьи почечными болезнями, время появления первых отеков, какое лечение проходил больной.
Объективные данные:
1. Бледная, «перламутровая», холодная и сухая кожа,
2. Плотный налет на языке,
3. Раздутый живот,
4. Увеличенная печень,
5. Периферические и генерализованные отеки.
Аускультативно при гидроперикарде отмечается приглушение сердечных тонов, а при гидротораксе – мелкопузырчатые хрипы в легких. Положителен симптом Пастернацкого — при поколачивании пациенты ощущают некоторую болезненность.
Лабораторная диагностика:
· Гемограмма — лейкоцитоз, увеличение СОЭ, эозинофилия, тромбоцитоз, эритропения, анемия. В общем анализе мочи определяется повышенная относительная плотность, лейкоцитурия, цилиндрурия, наличие в осадке кристаллов холестерина и капель нейтрального жира, редко – микрогематурия. В периферической крови – увеличение СОЭ, преходящая эозинофилия, увеличение числа тромбоцитов, небольшое снижение уровня гемоглобина и эритроцитов. Нарушение свертываемости, выявляемые с помощью исследования коагулограммы, могут выражаться в небольшом повышении или развитии признаков ДВС-синдрома. 
· Биохимия крови — гипоальбуминемия, гипопротеинемия, гиперхолестеринемия, гиперлипидимия; Биохимический анализ крови: гипопротеинемия, гипоальбуминемия, повышение a2- и b-глобулинов; гиперлипидемия, сыворотка имеет хилезный вид; увеличение уровня креатинина, мочевины; гипокальциемия, гипокалиемия
· Коагулограмма – признаки ДВС-синдрома;
· В моче – белок, лейкоциты, цилиндры, кристаллы холестерина, эритроциты, высокий удельный вес;
· Проба Зимницкого — уменьшение количества мочи и увеличение ее плотности, обусловленное усилением обратного всасывания в почечных канальцах;
· Проба Нечипоренко – повышенное количество цилиндров, эритроцитов и лейкоцитов в 1 мл мочи;
· Бакпосев мочи — определение вида и количества патогенной микрофлоры, вызвавшей патологический процесс в мочевыделительной системе. Бактериурия — количество бактерий в 1 мл мочи более 105;
· Проба Реберга-Тареева: СКФ снижена, канальцевая реабсорбция повышена.
Благодаря гиперлипидемии кровь приобретает характерный внешний вид: сыворотка окрашивается в молочно-белый цвет.
Инструментальные методы исследования:
1. Электрокардиография – замедление сердечного ритма, дистрофические изменения в миокарде.
2. УЗИ почек – определение строения и локализации почек, наличия структурных патологий в органе.
3. Допплерография почечных сосудов — выявляет их сужения и закупорку, исследует кровоснабжение почек.
4. Нисходящая внутривенная урография — неспособность почек к полноценному выведению рентгеноконтрастного вещества.
5. Нефросцинтиграфия – оценка функций почек и их кровоснабжения. Введенное радиологическое средство пропитывает ткань почек, а специальный аппарат производит сканирование.
6. Биопсия почек — забор почечной ткани с целью последующего микроскопического исследования.
Современные методы диагностики позволяют врачу быстро и правильно выявить почечную дисфункцию и поставить диагноз. Если данных лабораторных и инструментальных процедур окажется недостаточно, их дополняют иммунологическими и аллергологическими исследованиями.

















Лечение

Диетотерапия необходима для нормализации обмена веществ, восстановления суточного диуреза и предотвращения отеков. Больным следует потреблять в сутки примерно 2700 – 3000 килокалорий, принимать пищу пять – шесть раз в день небольшими порциями, ограничить в рационе количество жидкости и поваренной соли до 2-4 грамм. Пища должна быть богата белками, углеводами, витаминами и калием.
1. Госпитализация, постельный режим, диета с ограничение соли, жидкости, липидов 
2. Иммунодепрессивная терапия глюкокортикостероиды, цитостатики, антиагреганты, плазмаферез, гемосорбция.
3. Снижение протеинурии и коррекция нарушений белкового обмена: ингибиторы АПФ + гиполипидемические средства.
4. Диуретическая терапия: тиазидовые диуретики, при неэффективности – петлевые диуретики, калийсберегающие диуретики.
5. Симптоматическая терапия и коррекция осложнений.
· Диуретики для уменьшения отеков – «Фуросемид», «Гипотиазид», «Альдактон», «Верошпирон».
· Препараты калия – «Панангин», «Аспаркам».
· Десенсибилизирующие средства – «Супрастин», «Тавегил», «Цетрин».
· Сердечные гликозиды – «Строфантин», «Коргликон», «Кордиамин».
· Антикоагулянты для предотвращения тромбоэмболических осложнений – «Гепарин», «Фраксипарин».
· Инфузионная терапия – внутривенное введение альбумина, плазмы, реополиглюкина для нормализации ОЦК, регидратации, детоксикации организма.
· Гипотензивные препараты при повышении кровяного давления – «Капотен», «Лизиноприл», «Тенорик».

Прогноз при нефротическом синдроме зависит от многих факторов: возраста, характера основного заболевания, особенностей нефропатии, морфол, особенностей, длительности нефротического синдрома, клин, формы, адекватности лекарственной терапии.

Причины смертельных исходов: прогрессирующее течение основного заболевания и нефропатии как основного проявления этого заболевания; почечная недостаточность; информация осложнения; тромбоэмболии; агранулоцитоз; желчно-кишечное кровотечение. 














  Профиактика

 Течение и прогноз тесно связаны с характером развития основного заболевания.
 В целом устранение этиологических факторов, своевременное и правильное лечение позволяет восстановить функции почек и достичь полной стабильной ремиссии. При неустраненных причинах синдром может принимать персистирующее или рецидивирующее течение с исходом в хроническую почечную недостаточность.
Профилактика включает раннее и тщательное лечение почечной и внепочечной патологии, которая может осложниться развитием нефротического синдрома, осторожное и контролируемое применение лекарственных средств, обладающих нефротоксическим и аллергическим действием.
















Вывод

Нефротический синдром сопровождает различные урологические, аутоиммунные, инфекционные и метаболические заболевания. При этом у больных поражается клубочковый аппарат почек, и нарушается белково-липидный обмен.
 Белки и липиды, находящиеся в повышенном количестве в моче больного, просачиваясь через стенку канальцев, вызывают нарушение обмена в эпителиальных клетках. Также следует заметить, что немаловажную роль в развитии нефротического синдрома играют аутоиммунные нарушения. 
Своевременная диагностика и правильное лечение позволяют восстановить нормальную функцию почек.
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