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Актуальность исследования: врожденный нефротический синдром финского типа — 
сложная нозологическая категория с точки зрения тактики ведения пациентов с данной пато-
логией [2]. В последние годы отмечается рост частоты встречаемости как нефротического син-
дрома в целом, так и его врожденного варианта в частности. Данная патология достаточно 
быстро приводит к прогрессирующей хронической болезни почек, что требует ранней ее диа-
гностики и эффективной терапии, направленной на улучшение качества жизни пациентов и 
максимально длительное сохранение функции почек [1].

цель исследования: представление клинического случая врожденного нефротического 
синдрома финского типа.

Материалы и методы: сбор жалоб и анамнеза, осмотр пациента, анализ результатов лабо-
раторно-инструментальных исследований, работа с медицинской документацией, анализ науч-
ной литературы.

Результаты: Ребенок Д., поступил в ГАУЗ «ДРКБ мЗ Рт» на седьмой день жизни в тяже-
лом состоянии за счет нефротического синдрома, неврологической симптоматики, водно-элек-
тролитных расстройств. Ребенок от первой беременности, преждевременных родов путем ке-
сарева сечения на сроке 36 недель. оценка по шкале Апгар 7/8 баллов.

объективно: ребенок беспокойный, выраженная гиперестезия. Кожные покровы блед-
ные, мраморные. Акроцианоз в покое. отеки в области век, общая пастозность. При оцен-
ке неврологического статуса наблюдаются тремор, умеренная мышечная гипотония. Хва-
тательный рефлекс снижен, рефлекс ходьбы не вызывается, сосательный рефлекс сохра-
нен.

По лабораторным данным: в общем анализе крови выявлено ускорение СоЭ до 55 мм/ч., 
в биохимическом анализе крови — гипопротениемия до 27,4 г/л с гипоальбуминемией до 
13,7 г/л, гиперхолестеринемия до 6,87 г/л. В анализах мочи — выраженная протеинурия до 
3,82 г/л. В гормональном профиле — уровень ттГ и т4 6,3 мкмЕ/мл и 9,06 пмоль/л соот-
ветственно. По данным УЗИ — левая почка увеличена до 61*33 мм, правая — до 65*31 мм. 
Дифференциация корково-мозгового слоя снижена. Полостные отеки в динамике. По ре-
зультатам генетического исследования выявлена мутация в гене NPHs1.

На основании жалоб, анамнеза, данных физикального осмотра и лабораторно-инстру-
ментальных исследований выставлен диагноз: «Врожденный нефротический синдром 
финского типа, активная стадия, крайне тяжелой степени, гормонорезистентный, острое 
течение, функция почек сохранена. Вторичный гипотиреоз. Белково-энергетическая недо-
статочность». При поступлении учитывая наличие проявлений полного нефротического 
синдрома, была начата стартовая терапия преднизолоном в дозе 2 мг/кг с последующей 
постепенной отменой ввиду ее неэффективности. Вследствие выраженной альбуминурии 
по жизненным показаниям назначены препараты альбумина в дозе 5–15 мл/кг, с целью неф-
ропротекции — ингибиторы АПФ, также ребенок получает холекальциферол и левотирок-
син.

Выводы: клиническое наблюдение демонстрирует вариант консервативной терапии паци-
ентов с данной нозологией, а также тяжесть течения заболевания и сложность ведения пациен-
тов данного профиля.
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