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ABSTRACT
The main elements of pathogenesis, clinics, diagnosis and treatment of Bartter and Gitelman syndromes are discussed. Highlighted
the possibility of meeting these rare hereditary tubulopathies in the practice of «adult» nephrologist.
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Ñèíäðîìû Áàðòòåðà (ÑÁ) è Ãèòåëüìàíà (ÑÃ)

î÷åíü èíòåðåñíûå â êëèíèêî-ôèçèîëîãè÷åñêîì ïëà-

íå âàðèàíòû íàñëåäñòâåííûõ òóáóëîïàòèé, ïåðåäà-

þùèåñÿ, êàê ïðàâèëî, ïî àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîìó

òèïó (èñêëþ÷åíèå – àóòîñîìíî-äîìèíàíòíàÿ ãèïî-

êàëüöèåìèÿ; ñì. íèæå), ñîïðîâîæäàþùèåñÿ øèðî-

êèì ñïåêòðîì ñâîåîáðàçíûõ íàðóøåíèé èîííîãî

è êèñëîòíî-îñíîâíîãî ãîìåîñòàçà. Îñíîâíûì

îáúåäèíÿþùèì êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèåì ýòèõ çà-

áîëåâàíèé ÿâëÿåòñÿ ãèïîêàëèåìèÿ. Äàííûå ñîñòî-

ÿíèÿ ÿâëÿþòñÿ íå òîëüêî êëèíè÷åñêîé ïðîáëåìîé,

íî è åñòåñòâåííîé ìîäåëüþ, ïîçâîëÿþùåé ïîíÿòü

ìíîãèå ìåõàíèçìû òðàíñïîðòà èîíîâ â êàíàëüöå-

âîì àïïàðàòå ïî÷åê.

Ðàçíûì àñïåêòàì ýòèõ çàáîëåâàíèé ïîñâÿùå-

íî î÷åíü ìíîãî ñîîáùåíèé, â òîì ÷èñëå ôóíäàìåí-

òàëüíûõ àíàëèòè÷åñêèõ îáçîðîâ, îïóáëèêîâàííûõ

â îñíîâíîì íà àíãëèéñêîì ÿçûêå [1–10].

Íå îñòàëèñü â ñòîðîíå îò äàííîé ïðîáëåìû è

îòå÷åñòâåííûå ñïåöèàëèñòû, â ïóáëèêàöèÿõ êîòî-

ðûõ çàòðîíóòû ðÿä âîïðîñîâ, ñâÿçàííûõ ñ êëèíè-

êîé, äèàãíîñòèêîé, ïàòîãåíåçîì è ëå÷åíèåì ýòèõ çà-

áîëåâàíèé [11–16].

Â íàñòîÿùåé ëåêöèè ìû ïîïûòàåìñÿ êðàòêî

ñóììèðîâàòü íàêîïëåííûå ñâåäåíèÿ â îòíîøåíèè

ÑÁ è ÑÃ, îáðàòèâ, êàê è ðàíåå, îñîáîå âíèìàíèå íà

âîçìîæíîñòü âñòðå÷è ñ íèìè «âçðîñëûõ» íåôðî-

ëîãîâ.

Äîâîëüíî äîëãîå âðåìÿ ñèíäðîìû Áàðòòåðà è

Ãèòåëüìàíà ñ÷èòàëèñü ïðåðîãàòèâîé ïåäèàòðîâ.

Îäíàêî íàêîïëåíèå îïûòà â äèàãíîñòèêå è ëå÷å-
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íèè ýòèõ ñîñòîÿíèé ïðèâåëî ê òîìó, ÷òî ñòàëà âîç-

ðàñòàòü âåðîÿòíîñòü ñòîëêíîâåíèÿ ñ íèìè è

«âçðîñëûõ» ñïåöèàëèñòîâ. Ýòî ñâÿçàíî ñ òåì, ÷òî

ìíîãèå ïàöèåíòû, ó êîòîðûõ òå èëè èíûå âàðèàíòû

ÑÁ âûÿâëÿëèñü â äåòñòâå, è, äàæå, â àíòåíàòàëü-

íîì ïåðèîäå, äîæèâàþò äî âçðîñëîãî âîçðàñòà, ïå-

ðåõîäÿ ïîä íàáëþäåíèå «âçðîñëûõ» íåôðîëîãîâ. Ñ

äðóãîé ñòîðîíû åñòü ìíîãî ñâåäåíèé î òîì, ÷òî â

ðÿäå ñëó÷àåâ äàííûå íåôðîïàòèè âïåðâûå ìàíè-

ôåñòèðóþò ó âçðîñëûõ, ìîëîäûõ èëè äàæå ïîæè-

ëûõ ëþäåé. Îñîáåííî çíà÷èìî äàííîå ïîëîæåíèå

äëÿ ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà [17–19].

Îêàçàëîñü, òàêæå, ÷òî ðàçëè÷íûå âàðèàíòû

ñèíäðîìà Áàðòòåðà (ïî-âèäèìîìó, â ïåðâóþ î÷å-

ðåäü, «êëàññè÷åñêèé» òèï III) è, ðåæå, òðàäèöèîí-

íî îòíîñÿùèåñÿ ê «àíòåíàíàòàëüíûì« (äàæå òà-

êèå ýêçîòè÷åñêèå, êàê, íàïðèìåð, ÑÁ òèïà IV), ìîãóò

âïåðâûå âûÿâëÿòüñÿ èëè, ïî êðàéíåé ìåðå, äèàãíîñ-

òèðîâàòüñÿ ó âçðîñëûõ èëè ïîäðîñòêîâ [20–23].

Â 1962 F.C. Bartter è ñîàâò. [24] îïèñàëè äâóõ

ïàöèåíòîâ ñ ãèïîêàëèåìè÷åñêèì àëêàëîçîì, ãèïå-

ðàëüäîñòåðîíèçìîì íà ôîíå íîðìàëüíîãî àðòåðè-

àëüíîãî äàâëåíèÿ (ÀÄ), ñíèæåííîé ïðåññîðíîé

ðåàêöèåé íà ââåäåíèå àíãèîòåíçèíà II (AII) è ãè-

ïåðïëàçèåé þêñòàãëîìåðóëÿðíîãî àïïàðàòà ïî÷åê

(ÞÃÀ). Â 1966 ã. H.J. Gitelman è ñîàâò. ïðåäñòàâè-

ëè èñòîðèè áîëåçíè òðåõ ïàöèåíòîâ ñ ìûøå÷íîé

ñëàáîñòüþ, îáóñëîâëåííîé äåôèöèòîì K+, è õðî-

íè÷åñêèì äåðìàòèòîì (âîçìîæíî, àòðèáóò äåôè-

öèòà Mg2+) âñëåäñòâèå ïîòåðü óêàçàííûõ èîíîâ ñ

ìî÷îé [25]. Çàáîëåâàíèå òàêæå ïðîòåêàëî íà ôîíå

ãèïåðàëüäîñòåðîíèçìà è ãèïåððåíèíåìèè. Îïèñàí-

íîå ñîñòîÿíèå, ïîëó÷èâøåå íàèìåíîâàíèå «ñèíä-

ðîì Ãèòåëüìàíà», âêëþ÷àëà ÿâíûå ïðèçíàêè ñõîä-

ñòâà ñ ñèíäðîìîì, îïèñàííûì F.C.Bartter è ñîàâò.

â 1962 ã.

Ýòè íàáëþäåíèÿ ëåãëè â îñíîâó îòêðûòèÿ öå-

ëîé ãðóïïû íàñëåäñòâåííûõ òóáóëîïàòèé, êîòîðûå

è ïîëó÷èëè â êà÷åñòâå îäíîãî èç íàèáîëåå ðàñïðî-

ñòðàíåííûõ îáîáùåííûõ íàçâàíèé, íàèìåíîâàíèå

«ñèíäðîì Áàðòòåðà» [11].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÑÁ è ÑÃ â òî÷íîñòè

íåèçâåñòíà. Ðåçóëüòàòû íåêîòîðûõ îöåíîê ïîêàçû-

âàþò, ÷òî îíà ìîæåò äîñòèãàòü 1,2 íà 1 ìëí íàñå-

ëåíèÿ. Ýòè äàííûå, ñêîðåå, ïîõîæè íà «ñðåäíþþ

òåìïåðàòóðó ïî áîëüíèöå», ïîñêîëüêó îíè íå îòðà-

æàþò ÷àñòîòó âûÿâëåíèÿ îòäåëüíûõ âàðèàíòîâ

ÑÁ. Â òî æå âðåìÿ èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåííûå â

ðÿäå ñòðàí, ïðîëèâàþò ñâåò è íà ýòó ñòîðîíó ïðî-

áëåìû. Íàïðèìåð, â Êîñòà-Ðèêå ÷àñòîòà íåîíà-

òàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ äîñòèãàåò 1,2 íà 100 000

âûæèâøèõ íîâîðîæäåííûõ. Â Êóâåéòå, ãäå âåëèêà

äîëÿ áëèçêîðîäñòâåííûõ áðàêîâ, – 1,7. Ðåçêî ðàç-

íÿòñÿ ñâåäåíèÿ î ðàñïðîñòðàíåííîñòè ñèíäðîìà Ãè-

òåëüìàíà. Ïîëàãàþò, ÷òî â Øâåöèè îíà äîñòèãàåò

19 íà 1 ìëí íàñåëåíèÿ, òîãäà êàê â ßïîíèè – 1030

(!? – Àâò.). Â öåëîì, ÷àñòîòó âñòðå÷àåìîñòè ÑÃ

îöåíèâàþò êàê 25 íà 1 ìëí îáùåé ïîïóëÿöèè. Ïî

íåêîòîðûì îöåíêàì, äîëÿ ãåòåðîçèãîòíûõ íîñèòå-

ëåé äåôåêòíûõ ãåíîâ ÑÃ ìîæåò äîñòèãàòü 1% ñðå-

äè ïðåäñòàâèòåëåé åâðîïåîèäíîé ðàñû. Ýòî ïîçâî-

ëÿåò ðàññìàòðèâàòü ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà â êà÷å-

ñòâå îäíîé èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ

íàñëåäñòâåííûõ òóáóëîïàòèé [5,14,26].

ÑÁ ñ íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé (ÑÁ òèïà IV) è

ÑÁ òèïà V (ÑÁ ïðè àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîé ãèïî-

êàëüöèåìèè) âîîáùå âñòðå÷àþòñÿ êðàéíå ðåäêî.

Ýòèîëîãèÿ. ÑÁ è ÑÃ – êëàññè÷åñêèå ïðåäñòà-

âèòåëè ìîíîãåííûõ, ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàí-

íûõ çàáîëåâàíèé, íàñëåäóþùèõñÿ, êàê óæå óêàçû-

âàëîñü âûøå, ïðåèìóùåñòâåííî ïî àóòîñîìíî-ðå-

öåññèâíîìó òèïó (òàáë. 1) è ñâÿçàííûõ ñ

ðàçëè÷íûìè âèäàìè ìóòàöèé. Íàïðèìåð, òîëüêî

ïðè ÑÃ, îïðåäåëÿþùèìñÿ äåôåêòîì ãåíà SLC12A3,

êîäèðóþùèì òèàçèä-÷óâñòâèòåëüíûé òðàíñïîðòåð

â äèñòàëüíîì èçâèòîì êàíàëüöå (ñì. òàáë. 1), îïè-

ñàíî îêîëî 140 (!) ðàçëè÷íûõ ìóòàöèé [5].

×òîáû íå âîçâðàùàòüñÿ äàëåå ê ýòîìó âîïðî-

ñó, îòìåòèì åùå îäèí ìîìåíò. Äîëãîå âðåìÿ ñ÷è-

òàëîñü, ÷òî ñîîòâåòñòâóþùèé ãåíåòè÷åñêèé äå-

ôåêò (ãåíîòèï) ïðè ÑÁ è ÑÃ ïðàêòè÷åñêè îäíîçíà÷íî

îïðåäåëÿåò êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó çàáîëåâàíèÿ (ôå-

íîòèï). Îäíàêî, îñòàâàÿñü â îñíîâíîì ñïðàâåäëè-

âûì, ýòî ïîëîæåíèå â ðÿäå äåòàëåé âñêîðå ñòàëî

ïîäâåðãàòüñÿ ðåâèçèè. Îñîáåííî ÷åòêî ýòî ïðîÿâ-

ëÿåòñÿ â îòíîøåíèè ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà. Êëè-

íèêà äàííîãî ñîñòîÿíèÿ ìîæåò íàáëþäàòüñÿ êàê

ïðè äåôåêòàõ ãåíîâ, êîäèðóþùèõ òèàçèä-÷óâñòâè-

òåëüíûé òðàíñïîðòåð â ÄÈÊ, òàê è CLC-Kb-êàíà-

ëû, ðàñïîëîæåííûå íà áàçàëüíûõ ìåìáðàíàõ òó-

áóëÿðíûõ êëåòîê òîëñòîãî âîñõîäÿùåãî îòäåëà

ïåòëè Ãåíëå (ÒëÂÏÃ) è òîãî æå äèñòàëüíîãî èçâè-

òîãî êàíàëüöà (ñì. òàáë. 1). Âûÿâëåíèå òàêîãî òèïà

ÑÁ, êàê ñèíäðîì Áàðòòåðà, ñî÷åòàþùèéñÿ ñ íåé-

ðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé (òèï IV ÑÁ – ñì. òàáë. 1),

êîòîðûé ñîãëàñíî ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé ïðè-

ðîäå îòíîñèòñÿ ê ïàòîëîãèè õëîðíûõ CLC-Kb/CLC-

Ka-êàíàëîâ è ñâÿçàí ñ èçìåíåíèÿìè ñïåöèàëüíîãî

áåëêà – áàðòòèíà, âûïîëíÿþùåãî ðîëü áåòà-ñóáúå-

äèíèöû êàíàëà, îáû÷íî ïðèâîäèò ê ôîðìèðîâàíèþ

êëèíè÷åñêîé êàðòèíû íå êëàññè÷åñêîãî, à ôàêòè-

÷åñêè àíòåíàòàëüíîãî ñèíäðîìà Áàðòòåðà [27].

Îïèñàíû ñëó÷àè, êîãäà ìóòàöèè ãåíà, êîäèðóþùå-

ãî ÑLC-Kb-êàíàëû, ñîîòâåòñòâîâàëè êëèíèêå, èìå-

þùåé ïðèçíàêè ëèáî àíòåíàòàëüíîãî ÑÁ, ëèáî ÑÃ

[1]. Ïðåäñòàâëåíû íàáëþäåíèÿ, êîãäà ñ òå÷åíèåì

âðåìåíè ïðè ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêè äîêàçàííîé

ïðèðîäå ïàòîëîãèè CLC-Kb-êàíàëîâ ïðîèñõîäèëà
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òðàíñôîðìàöèÿ êëèíè÷åñêîé êàðòèíû îò êëàññè÷åñ-

êîãî ÑÁ ê ñèíäðîìó Ãèòåëüìàíà [1].

Ñëåäóåò òàêæå îòìåòèòü, ÷òî êëèíè÷åñêàÿ êàð-

òèíà, â îïðåäåëåííîé (íî íå àáñîëþòíîé!) ìåðå, ìî-

æåò çàâèñåòü íå òîëüêî îò òîãî, êàêîé êîíêðåòíî

ãåí ïîâðåæäåí, íî è îò âèäà åãî ìóòàöèè [28].

Ïàòîãåíåç. ÑÁ è ÑÃ õàðàêòåðèçóþòñÿ ñëåäó-

þùèìè îñíîâíûìè ïðîÿâëåíèÿìè:

• Ãèïîêàëèåìèÿ

• Ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç

• Àêòèâàöèÿ ðåíèí-àíãèîòåíçèí-àëüäîñòåðîíî-

âîé ñèñòåìû (ÐÀÀÑ) – ïîâûøåíèå êîíöåíòðàöèè

àëüäîñòåðîíà ïëàçìû (ÊÀÏ) è êîíöåíòðàöèè èëè

àêòèâíîñòè ðåíèíà (ÀÐÏ)

• Íîðìàëüíûå èëè ñíèæåííûå óðîâíè ÀÄ

• Íàðóøåíèÿ ãîìåîñòàçà/ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè

êàëüöèÿ è ìàãíèÿ

• Ïðî÷èå íàðóøåíèÿ (ïîëèóðèÿ, óâåëè÷åíèå ýê-

ñêðåöèè ïðîñòàãëàíäèíà Å
2
, õîíäðîêàëüöèíîç, ãè-

ïîíàòðèåìèÿ è äð.)

Ïðè îòäåëüíûõ âàðèàíòàõ ÑÁ è ÑÃ ìîãóò òàê-

æå íàáëþäàòüñÿ è äðóãèå ñèìïòîìû (ñì. íèæå;

òàáë. 2).

Ãèïîêàëèåìèÿ – îäíà èç îñíîâíûõ ÷åðò, îáúåäè-

íÿþùàÿ âñå âàðèàíòû ÑÁ è ÑÃ. Ìåõàíèçìû ïî÷å÷-

íîãî òðàíñïîðòà êàëèÿ è ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ áàçà

ðàçâèòèÿ ãèïîêàëèåìèé, ïðè ïàòîëîãèè òåõ èëè èíûõ

êàíàëüöåâûõ òðàíñïîðòåðîâ, áûëè äîâîëüíî ïîä-

ðîáíî ðàññìîòðåíû â íàøèõ ïðåäûäóùèõ ëåêöèÿõ

[29,30], ïîýòîìó çäåñü íà ýòèõ ïðîáëåìàõ ìû îñ-

òàíîâèìñÿ î÷åíü êðàòêî. Â îñíîâå ôîðìèðîâàíèÿ

ÑÁ òèïîâ I, II, III, IV ëåæàò äåôåêòû Na,K,2Cl-êîò-

ðàíñïîðòåðà, ROMK-êàíàëîâ, CLC-Kb/CLC-Ka-

êàíàëîâ èëè CaSR (ðèñ. 1). Êàê ìû óæå îòìå÷àëè

ðàíåå, äåôåêòû ýòèõ èîííûõ ïåðåíîñ÷èêîâ è ðåöåï-

òîðîâ ïðèâîäÿò ê ïîñëåäñòâèÿì, î÷åíü ïîõîæèì íà

âîçíèêàþùèå ïðè ïðèìåíåíèè ïåòëåâûõ äèóðåòè-

êîâ [29,30]. Â äàííîé ñèòóàöèè íàðóøàåòñÿ ðåàá-

ñîðáöèÿ íàòðèÿ, êàëèÿ è õëîðà â òîëñòîì âîñõîäÿ-

ùåì îòäåëå ïåòëè Ãåíëå (ñì. ðèñ. 1). Ïðè ÑÃ îñ-

íîâíûå èçìåíåíèÿ ïðîèñõîäÿò â äèñòàëüíîì

èçâèòîì êàíàëüöå (ðèñ. 2). Âñå ýòî, â êîíå÷íîì

èòîãå, ñîïðîâîæäàåòñÿ ïîòåðÿìè äàííûõ èîíîâ ñ

ìî÷îé è, â ÷àñòíîñòè, ðàçâèòèåì ãèïîêàëèåìèè.

Êðîìå òîãî, àêòèâàöèÿ ÐÀÀÑ è, ïðåæäå âñåãî,

íàðàñòàíèå óðîâíÿ àëüäîñòåðîíà ñïîñîáñòâóþò

óñèëåíèþ êàíàëüöåâîé ñåêðåöèè êàëèÿ â ãëàâíûõ

êëåòêàõ êîðòèêàëüíûõ ñîáèðàòåëüíûõ òðóáêàõ è

ñâÿçóþùèõ êàíàëüöåâ, ÷òî âíîñèò äîïîëíèòåëüíûé

âêëàä â ðàçâèòèå ãèïîêàëèåìèè [29,30].

Èíòåðåñíî òàêæå, ÷òî ïðè ÑÁ òèïà II ïåðâîíà-

÷àëüíî (â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå) ìîæåò íàáëþ-

äàòüñÿ íå ãèïî-, à ãèïåðêàëèåìèÿ. Ãèïåðêàëèåìèÿ

ñ òå÷åíèåì âðåìåíè ñìåíÿåòñÿ ãèïîêàëèåìèåé.

Äàííûé ôåíîìåí îáúÿñíÿþò òåì, ÷òî ïîñòåïåííî

ôóíêöèÿ äåôåêòíûõ ROMK-êàíàëîâ çàìåùàåòñÿ

ôóíêöèåé àïèêàëüíûõ êàëèåâûõ êàíàëîâ äðóãèõ

òèïîâ [4].



89

Ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç ïðè ÑÁ è ÑÃ èìå-

åò, î÷åâèäíî, ãèïîõëîðåìè÷åñêóþ è ãèïîêàëèåìè-

÷åñêóþ ïðèðîäó. Íå âõîäÿ â äåòàëè ïàòîãåíåçà

äàííîãî ðàññòðîéñòâà, îòìåòèì, ÷òî â îñíîâå äàí-

íîãî íàðóøåíèÿ ìîãóò ëåæàòü ïî÷å÷íûå ïîòåðè

õëîðà, êîòîðûå ïðèâîäÿò ê ãèïîõëîðåìèè. Ýòî, ñî-

ãëàñíî ïðèíöèïó ýëåêòðîíåéòðàëüíîñòè, âûçûâàåò

çàìåùåíèå äåôèöèòà àíèîíîâ õëîðà âî âíåêëåòî÷-

íîé æèäêîñòè òàêæå îòðèöàòåëüíî çàðÿæåííûì

áèêàðáîíàòîì (–HCO
3
). Äîïîëíèòåëüíîå çíà÷åíèå

â ïàòîãåíåçå ìåòàáîëè÷åñêîãî àëêàëîçà ïðè ÑÁ è

ÑÃ, âîçìîæíî, èìååò ñîêðàùåíèå îáúåìà âíåêëå-

òî÷íîé æèäêîñòè è àêòèâàöèÿ ÐÀÀÑ (â ïåðâóþ î÷å-

ðåäü, âëèÿíèå àëüäîñòåðîíà). Ïîñëåäíèé, â ÷àñò-

íîñòè, ñòèìóëèðóåò âñòàâî÷íûå êëåòêè ñâÿçóþùèõ

êàíàëüöåâ è êîðòèêàëüíûõ ñîáèðàòåëüíûõ òðóáîê,

óñèëèâàÿ âõîä â íèõ êàëèÿ â îáìåí íà âîäîðîä. Ýòî

ñïîñîáñòâóåò ïî÷å÷íûì ïîòåðÿì ïðîòîíîâ è âíî-

ñèò ñâîé âêëàä â ðàçâèòèå àëêàëîçà.

Àêòèâàöèþ ÐÀÀÑ ïðè ÑÁ è ÑÃ îáû÷íî ñâÿ-

çûâàþò ñ ñîêðàùåíèåì ýôôåêòèâíîãî îáúåìà âíå-

êëåòî÷íîé æèäêîñòè âñëåäñòâèå ïî÷å÷íûõ ïîòåðü

ñîëåé. Ïðèíÿòî ñ÷èòàòü, ÷òî ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÃ îíà

ìåíåå âûðàæåíà, ÷åì ïðè áîëüøèíñòâå âàðèàíòîâ

ÑÁ.

Óðîâåíü ÀÄ. Íåñìîòðÿ íà íåñîìíåííóþ àêòè-

âàöèþ ÐÀÀÑ ó áîëüíûõ ñ ÑÁ èëè ÑÃ, îáû÷íî ñî-

õðàíÿþòñÿ íîðìàëüíûå èëè èìåþòñÿ íèçêèå çíà-

÷åíèÿ àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ. Ïðåäïîëàãàåòñÿ,

÷òî ðîñòó ÀÄ ó òàêèõ ïàöèåíòîâ ïðåïÿòñòâóåò óæå

óïîìÿíóòîå óìåíüøåíèå ýôôåêòèâíîãî îáúåìà âíå-

êëåòî÷íîé æèäêîñòè. Íå èñêëþ÷àþò, ÷òî â ôîðìè-

ðîâàíèè íîðìî-/ãèïîòîíèè ïðè ðàññìàòðèâàåìîé

ïàòîëîãèè ìîæåò èìåòü ñíèæåíèå ðåàêöèè ñîñóäè-

ñòîé ñèñòåìû íà ïðåñ-

ñîðíûå ôàêòîðû, íàïðè-

ìåð, íà òîò æå àíãèîòåí-

çèí II è àêòèâàöèÿ ñèñòå-

ìû îêñèäà àçîòà [15].

Èíòåðåñíî, îäíàêî, ÷òî

êîððåêöèÿ ãèïîâîëåìèè

âîññòàíàâëèâàëà îòâåò

íà âàçîêîíñòðèêòîðû ïðè

ÑÁ [8].

Ñ äðóãîé ñòîðîíû,

íàðàñòàíèå ÊÀÏ ïðèâî-

äèò ê óâåëè÷åíèþ ðåàá-

ñîðöèè íàòðèÿ â ñâÿçóþ-

ùèõ êàíàëüöàõ è, ãëàâíûì

îáðàçîì, êîðòèêàëüíûõ

ñîáèðàòåëüíûõ òðóáêàõ.

Ýòî ïðåäîõðàíÿåò òàêèõ

ïàöèåíòîâ îò ðàçâèòèÿ

ôàòàëüíîé ãèïîíàòðèå-

ìèè, õîòÿ ñíèæåíèå êîíöåíòðàöèè íàòðèÿ â ñûâîðîò-

êå êðîâè âñå æå íåðåäêî îòìå÷àåòñÿ ó áîëüíûõ ñ ÑÁ

èëè ÑÃ.

Íàðóøåíèÿ ãîìåîñòàçà/ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè

êàëüöèÿ è ìàãíèÿ. Èçìåíåíèÿ îáìåíà èëè ðåíàëü-

íîãî òðàíñïîðòà ýòèõ äâóõâàëåíòíûõ êàòèîíîâ îò-

ëè÷àþòñÿ ïðè ðàçëè÷íûõ âàðèàíòàõ ñèíäðîìà Áàð-

òòåðà èëè ñèíäðîìå Ãèòåëüìàíà. Äëÿ àíòåíàòàëü-

íûõ âàðèàíòîâ ÑÁ (I è II òèïû – ñì. òàáë. 1) îáû÷íî

õàðàêòåðíà ãèïåðêàëüöèéóðèÿ (ñóòî÷íàÿ ýêñêðåöèÿ

êàëüöèÿ ñ ìî÷îé ïðåâûøàåò 6,0–6,5 ììîëü). Ïðè

ÑÁ òèïà III èçìåíåíèÿ âûâåäåíèÿ êàëüöèÿ ïî÷êà-

ìè âàðèàáåëüíû: íîðìî- (2,0–2,5 – 6,0–6,5 ììîëü/

ñóò) ãèïî- èëè ãèïåðêàëüöèéóðèÿ.

Äëÿ ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà ãèïîêàëüöèéóðèÿ

ñ÷èòàåòñÿ îäíîé èç âàæíåéøèõ îòëè÷èòåëü-

íûõ ÷åðò.

Ñ ïîçèöèé ñîâðåìåííûõ ïðåäñòàâëåíèé î ìå-

õàíèçìàõ òðàíñïîðòà äâóõâàëåíòíûõ êàòèîíîâ â

ÒîëÂÏÃ ïðîùå âñåãî îáúÿñíèòü ïðè÷èíû ïîòåðü

êàëüöèÿ è ìàãíèÿ, ïðè ÑÁ òèïîâ I è II èëè äåéñòâèè

ïåòëåâûõ äèóðåòèêîâ. Â äàííîé ñèòóàöèè ðàçðóøà-

åòñÿ ëþìåí-ïîçèòèâíàÿ òðàíñýïèòåëèàëüíàÿ ðàç-

íîñòü ïîòåíöèàëîâ, ñïîñîáñòâóþùàÿ, â òîì ÷èñëå,

ðåàáñîðáöèè êàëüöèÿ è ìàãíèÿ ïî ïàðàöåëëþëÿð-

íûì ïóòÿì (ðèñ. 3).

Íåîáõîäèìî îòìåòèòü, ÷òî ñåé÷àñ ñóùåñòâåí-

íî óòî÷íåíû ïðåäñòàâëåíèÿ î ìåõàíèçìàõ ïàðàöåë-

ëþëÿðíîãî òðàíñïîðòà äâóõâàëåíòíûõ êàòèîíîâ,

îñîáåííî ìàãíèÿ, â ÒëÂÏÃ. Ïîêàçàíî, ÷òî åñëè

ïîñëåäíèé ïðîöåññ è íå ÿâëÿåòñÿ ðåãóëèðóåìûì,

òî çàâèñèò îò ïðîíèöàåìîñòè ìåæêëåòî÷íîãî ïóòè

äëÿ ìàãíèÿ. Ïðîíèöàåìîñòü, â ñâîþ î÷åðåäü, âî

ìíîãîì îïðåäåëÿåòñÿ êëàóäèíîì-16 (ïàðàöåëëè-

мв мвмв
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íîì-1 – áåëêîì, ðàñïîëàãàþùèìñÿ â äàííîé îáëà-

ñòè). Ïðè ýòîì ìóòàöèè ãåíà, êîíòðîëèðóþùåãî ïà-

ðàöåëëèí-1, ïðèâîäÿò ê ðàçâèòèþ ñâîåîáðàçíîãî

íàñëåäñòâåííîãî çàáîëåâàíèÿ ñ àóòîñîìíî-ðåöåñ-

ñèâíûì ïóòåì ïåðåäà÷è – ñåìåéíîé ãèïîìàãíèåìèè

ñ ãèïåðêàëüöèéóðèåé è íåôðîêàëüöèíîçîì [31].

Ñëîæíåå ïîíÿòü ìåõàíèçì ðàçâèòèÿ ãèïîêàëü-

öèéóðèè ïðè ñèíäðîìå Ãèòåëüìàíà èëè ïðè èñïîëü-

çîâàíèè òèàçèäîâ. Ðàññìàòðèâàåòñÿ íåñêîëüêî

ìåõàíèçìîâ:

• Íàðàñòàíèå ïàññèâíîé ðåàáñîðáöèè êàëüöèÿ

â ïðîêñèìàëüíîì êàíàëüöå âñëåäñòâèå óñèëåíèÿ

îáðàòíîãî âñàñûâàíèÿ òàì íàòðèÿ èç-çà ñîêðàùå-

íèÿ ýôôåêòèâíîãî îáúåìà âíåêëåòî÷íîé æèäêîñòè.

• Óìåíüøåíèå âõîäà íàòðèÿ ÷åðåç àïèêàëüíûå

ìåìáðàíû ýïèòåëèÿ ÄÈÊ, ïðèâîäÿùåå ê èõ ãèïåð-

ïîëÿðèçàöèè ñ ïîñëåäóþùåé àêòèâàöèåé ïîòåíöè-

àë-çàâèñèìûõ êàëüöèåâûõ êàíà-

ëîâ è óâåëè÷åíèåì âõîäà êàëüöèÿ

â êëåòêè. Â äàëüíåéøåì – ñ íà-

ðàñòàíèåì âûõîäà êàëüöèÿ ÷åðåç

áàçîëàòåðàëüíóþ ìåìáðàíó. Îä-

íàêî íå ÿñíî, çà ñ÷åò êàêîãî ìå-

õàíèçìà.

• Îäíî èç àëüòåðíàòèâíûõ

îáúÿñíåíèé ïðåäïîëàãàåò, ÷òî

óìåíüøåíèå âõîäà íàòðèÿ ÷åðåç

ëþìåíàëüíóþ ìåìáðàíó êëåòîê

ÄÈÊ ïðèâîäèò ê êîìïåíñàòîðíî-

ìó íàðàñòàíèþ âõîäà äàííîãî

êàòèîíà ñî ñòîðîíû áàçîëàòå-

ðàëüíîãî ïîëþñà êëåòêè ñ ïîìî-

ùüþ Na/Ca-îáìåííèêà. Â äàííîé

ñèòóàöèè óâåëè÷åíèå âûõîäà

êàëüöèÿ â èíòåðñòèöèé âûçûâàåò

íàðàñòàíèå åãî âñàñûâàíèÿ èç òóáóëÿðíîé æèäêîñòè.

Äàííûå ïðåäñòàâëåíèÿ â ñõåìàòè÷åñêîé ôîð-

ìå ñóììèðîâàíû íà ðèñ. 4. Îäíàêî âîïðîñ î òîì,

íàñêîëüêî îíè ñïðàâåäëèâû, îñòàåòñÿ îòêðûòûì.

Ãèïîìàãíèåìèÿ (íîðìàëüíàÿ êîíöåíòðàöèÿ ìàã-

íèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè 0,7–1,05 ììîëü/ë) ñ÷èòàåò-

ñÿ îäíèì èç íàèáîëåå õàðàêòåðíûõ ïðîÿâëåíèé ÑÃ.

Â ïîíèìàíèè ïàòîãåíåçà äàííîãî ðàññòðîéñòâà â

ïîñëåäíèå ãîäû äîñòèãíóò îïðåäåëåííûé ïðîãðåññ.

Îí, ïðåæäå âñåãî, ñâÿçàí ñ îòêðûòèåì î÷åíü áîëü-

øîãî ñóïåðñåìåéñòâà ñïåöèàëüíûõ ìåìáðàííûõ

êàíàëîâ, òðàíñïîðòèðóþùèõ êàëüöèé è ìàãíèé –

transient receptor potential cation channel (TRP). Ïî

êðàéíåé ìåðå, îäèí èç ïðåäñòàâèòåëåé äàííîé ãðóï-

ïû êàíàëîâ (TRPM6) ëîêàëèçîâàí íà àïèêàëüíûõ

ìåìáðàíàõ êëåòîê ÄÈÊ (ñì. ðèñ. 2) è ýïèòåëèÿ

òîíêîãî êèøå÷íèêà. Íå èñêëþ÷åíî, ÷òî åãî àêòèâ-

íîñòü (êîòîðàÿ, ïî-âèäèìîìó, â çíà÷èòåëüíîé ìåðå

ðåãóëèðóåòñÿ ýïèäåðìàëüíûì ôàêòîðîì ðîñòà) â

ñèëó íåóñòàíîâëåííûõ ïðè÷èí ñíèæàåòñÿ ó ïàöè-

åíòîâ ñ ÑÃ. Ïîñëåäíåå ïðèâîäèò ê ïî÷å÷íûì ïî-

òåðÿì ìàãíèÿ è ðàçâèòèþ ãèïîìàãíèåìèè. Îïèñà-

íû è èçîëèðîâàííûå ìóòàöèè ãåíà, êîíòðîëèðóþ-

ùåãî TRPM6, âåäóùèå ê ôîðìèðîâàíèþ

ãèïîìàãíèåìèè ñ âòîðè÷íîé ãèïîêàëüöèåìèåé – ðåä-

êîãî çàáîëåâàíèÿ, íàñëåäóþùåãîñÿ ïî àóòîñîìíî-

ðåöåññèâíîìó òèïó [31].

Ñåé÷àñ àêòèâíî èçó÷àåòñÿ ðîëü â òóáóëÿðíîì

òðàíñïîðòå ìàãíèÿ è äðóãèõ ïðîòåèíîâ/òðàíñïîð-

òåðîâ, â ÷àñòíîñòè, êëàóäèíà-19 (â ÒëÂÏÃ), TRPM7

(â ÄÈÊ). Íå èñêëþ÷åíî, ÷òî èçìåíåíèÿ ýòèõ áåë-

êîâ ìîãóò èìåòü çíà÷åíèå â ïàòîãåíåçå ðàññòðîéñòâ

ãîìåîñòàçà ìàãíèÿ ïðè ÑÁ è ÑÃ [31].

Íàêîíåö, ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ïðè àíòåíà-

òàëüíûõ èëè êëàññè÷åñêîì âàðèàíòàõ ñèíäðîìà

Áàðòòåðà ïîÿâëåíèå ãèïîìàãíèåìè è ãèïåðìàãíèé-

Ψ



91

óðèè âîçìîæíî, íî íå ÿâëÿåòñÿ èõ îòëè÷èòåëüíîé

÷åðòîé, íåñìîòðÿ íà ñíèæåíèå òðàíñöåëëþëÿðíîé

ðåàáñîðáöèè ýòîãî êàòèîíà â ÒëÂÏÃ (ñì. âûøå).

Ýòîò ôåíîìåí îáúÿñíÿþò êîìïåíñàòîðíûì íàðà-

ñòàíèåì îáðàòíîãî âñàñûâàíèÿ ìàãíèÿ â íèæåëå-

æàùèõ îòäåëàõ íåôðîíà.

Íàðàñòàíèå ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè ïðî-

ñòàãëàíäèíà E
2
 – âàæíåéøàÿ îòëè÷èòåëüíàÿ ÷åð-

òà àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ. Ïàòîãåíåç äàí-

íûõ íàðóøåíèé íå èçâåñòåí. Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî

îíè ñâÿçàíû ñ èçìåíåíèÿìè äîñòàâêè õëîðà ê îá-

ëàñòè ïëîòíîãî ïÿòíà, ÷òî â ñèëó íåóñòàíîâëåííûõ

ìåõàíèçìîâ óñèëèâàåò ýêñïðåññèþ öèêëîîêñèãåíà-

çû òèïà II (ÖÎÃ II) – îäíîãî èç êëþ÷åâûõ ýíçèìîâ

â áèîñèíòåçå ïî÷å÷íûõ ïðîñòàãëàíäèíîâ [32].

Ñóùåñòâåííî, ÷òî óñèëåíèå ýêñïðåññèè ïðî-

ñòàãëàíäèíîâ, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ ôèçèîëîãè÷åñêè-

ìè àíòàãîíèñòàìè àíòèäèóðåòè÷åñêîãî ãîðìîíà, ïî

êðàéíåé ìåðå, îò÷àñòè, îòâåòñòâåííî çà ðàçâèòèå

ïîëèóðèè ó òàêèõ áîëüíûõ. Ïîñëåäíåå ñîçäàåò

îñíîâû äëÿ íàçíà÷åíèÿ êàê íåñåëåêòèâíûõ (îáû÷-

íî – èíäîìåòàöèí), òàê è ñåëåêòèâíûõ (ÖÎÃ II)

èíãèáèòîðîâ öèêëîîêñèãåíàç â òåðàïèè ýòèõ ñîñòî-

ÿíèé. Ñëåäóåò èìåòü â âèäó, ÷òî àêòèâàöèÿ áèî-

ñèíòåçà ïðîñòàãëàíäèíîâ òåñíî àññîöèèðîâàíà ñ

óñèëåíèåì ïðîäóêöèè ðåíèíà. Ïîýòîìó èñïîëüçî-

âàíèå íåñòåðîèäíûõ ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíûõ

ñðåäñòâ ìîæåò ñëóæèòü îäíèì èç ïîäõîäîâ ê êîð-

ðåêöèè ãèïîêàëèåìèè, ïî êðàéíåé ìåðå, ïðè àíòå-

íàòàëüíûõ âàðèàíòàõ ÑÁ.

Îäíàêî ñ÷èòàòü àêòèâàöèþ áèîñèíòåçà ïî÷å÷-

íûõ ïðîñòàãëàíäèíîâ åäèíñòâåííîé ïðè÷èíîé óâå-

ëè÷åíèÿ ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè âîäû, î÷åâèäíî, íå

ñòîèò. Òåì áîëåå, ÷òî îíà íàáëþäàåòñÿ íå ïðè âñåõ

âàðèàíòàõ ÑÁ, òîãäà êàê òå èëè èíûå ñòåïåíè ïî-

ëèóðèè îòìå÷àþòñÿ ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ñ

ýòèìè òóáóëîïàòèÿìè. Ïî-âèäèìîìó, âàæíåéøèì

êîìïîíåíòîì â íàðàñòàíèè ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè

âîäû ÿâëÿåòñÿ ñàëóðåç. Êîòîðûé, â ñâîþ î÷åðåäü,

ðàçâèâàåòñÿ èç-çà íàðóøåíèé ðåàáñîðáöèè ñîëåé

âñëåäñòâèå äåôåêòîâ ñîîòâåòñòâóþùèõ òóáóëÿð-

íûõ òðàíñïîðòåðîâ. Íåîáõîäèìî òàêæå èìåòü â

âèäó, ÷òî íàðóøåíèÿ òðàíñïîðòà ýëåêòðîëèòîâ â

ÒëÂÏÃ (îñîáåííî èç-çà äåôåêòà NKCC2) ïðèâî-

äÿò ê ðàçðóøåíèþ ãèïåðîñìîëÿëüíîñòè èíòåðñòè-

öèÿ ìîçãîâîãî âåùåñòâà ïî÷êè – âàæíåéøåãî äå-

òåðìèíàíòà ïàññèâíîé ðåàáñîðáöèè âîäû â ñîáèðà-

òåëüíûõ òðóáêàõ ïîä âëèÿíèåì àíòèäèóðåòè÷åñêîãî

ãîðìîíà. Îãðàíè÷èâàåòñÿ â äàííîé ñèòóàöèè è ñïî-

ñîáíîñòü ê ãåíåðàöèè îñìîòè÷åñêè ñâîáîäíîé

âîäû. Âñå ýòî ñíèæàåò ñïîñîáíîñòü ïî÷åê ê êîí-

öåíòðèðîâàíèþ è ðàçâåäåíèþ ìî÷è, ÷òî îñîáåííî

õàðàêòåðíî äëÿ àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ. Êðî-

ìå òîãî, äåôåêòû áàðòòèíà, êàê ñîñòàâíîé ÷àñòè

CLC-Ka-êàíàëîâ â òîíêîì âîñõîäÿùåì îòäåëå ïåò-

ëè, îïðåäåëÿþò çíà÷èòåëüíîå ñíèæåíèå ñïîñîáíî-

ñòè ê îñìîòè÷åñêîìó êîíöåíòðèðîâàíèþ ìî÷è

(âñëåäñòâèå íàðóøåíèé ôîðìèðîâàíèÿ ãèïåðîñìî-

ëÿðíîñòè èíòåðñòèöèÿ âíóòðåííåãî ìîçãîâîãî âå-

ùåñòâà ïî÷åê). Ýòî, â ñâîþ î÷åðåäü, ñïîñîáñòâó-

åò ðàçâèòèþ âûðàæåííîé ïîëèóðèè ó ïàöèåíòîâ ñ

ÑÁ òèïà IV.

Òàê èëè èíà÷å óãíåòåíèå àêòèâíîñòè NKCC2,

CLC-Kb èëè ROMK-êàíàëîâ, ðàñïîëîæåííûõ â ýïè-

òåëèè êëåòîê òîëñòîãî âîñõîäÿùåãî îòäåëà ïåòëè

Ãåíëå, â êîíå÷íîì èòîãå íàðóøàåò ñëîæíóþ ñèñ-

òåìó òðàíñïîðòà èîíîâ â äàííîì îòäåëå íåôðîíà.

Ýòî ïðèâîäèò ê ñàëóðåçó è äèóðåçó è öåëîìó ðÿäó

ïîñëåäóþùèõ ðàññòðîéñòâ, î÷åíü íàïîìèíàþùèõ

òå, êîòîðûå âîçíèêàþò ïðè äëèòåëüíîì ïðèìåíå-

íèè ïåòëåâûõ äèóðåòèêîâ (ïñåâäî-Áàðòòåðîâñêèé

ñèíäðîì). Íàïîìíèì, ÷òî äàííûå ïðåïàðàòû ÿâ-

ëÿþòñÿ ñïåöèôè÷åñêèìè èíãèáèòîðàìè Na,K,2Cl-

êîòðàíñïîðòåðà, ðàñïîëîæåííîãî íà àïèêàëüíûõ

ìåìáðàíàõ êëåòîê ÒëÂÏÃ (ñì. ðèñ.1).

Åñëè ñòðàäàåò Na,Cl-êîòðàíñïîðòåð, íàõîäÿ-

ùèéñÿ íà ëþìåíàëüíûõ ìåìáðàíàõ êëåòîê äèñ-

òàëüíîãî èçâèòîãî êàíàëüöà, òî ó ïàöèåíòà ðàçâè-

âàåòñÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÑÃ, ïîõîæàÿ íà ñîñòî-

ÿíèå, âîçíèêàþùåå ïðè ïðîäîëæèòåëüíîì ïðèåìå

òèàçèäîâûõ äèóðåòèêîâ (ñì. ðèñ. 2).

Õîíäðîêàëüöèíîç ìîæåò íàáëþäàòüñÿ ó íåêî-

òîðûõ ïðåäñòàâèòåëåé ñåìåé, â êîòîðûõ ïðîñëå-

æèâàþòñÿ ñëó÷àè ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà. Ïàòîãå-

íåòè÷åñêîé îñíîâîé äàííîãî ñîñòîÿíèÿ â íàñòîÿ-

ùåå âðåìÿ ñ÷èòàåòñÿ äåôèöèò ìàãíèÿ, ïîñêîëüêó

çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ ñîëÿìè ýòîãî êàòèîíà

ìîæåò ëèáî ïðåäîòâðàòèòü, ëèáî êóïèðîâàòü òà-

êèå ïðîÿâëåíèÿ.

Íåéðîñåíñîðíàÿ ãëóõîòà – îòëè÷èòåëüíàÿ

÷åðòà ÑÁ òèïà IV. Äàííîå çàáîëåâàíèå, ïî-âèäè-

ìîìó, âñòðå÷àåòñÿ î÷åíü ðåäêî. Ïàòîãåíåç åãî îï-

ðåäåëÿåòñÿ äåôåêòîì áàðòòèíà – áåëêà, èãðàþùåãî

ðîëü îáùåé β-ñóáúåäèíèöû, êàê CLC-Ka (â îñíîâ-

íîì ïðåäñòàâëåíû â òîíêîì âîñõîäÿùåì îòäåëå

ïåòëè Ãåíëå è âíóòðåííåì óõå), òàê è CLC-Kb-êà-

íàëîâ (â îñíîâíîì ïðåäñòàâëåíû â òîëñòîì âîñõî-

äÿùåì îòäåëå ïåòëè Ãåíëå è äèñòàëüíîì èçâèòîì

êàíàëüöå). Äåòàëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà òðàíñïîðòà

èîíîâ âî âíóòðåííåì óõå äàíà, íàïðèìåð, â îáçîðå

B. K. Kramer è ñîàâò. [2], ïîýòîìó íà äàííîé ïðî-

áëåìå çäåñü ìû îñòàíàâëèâàòüñÿ íå áóäåì. Çàìå-

òèì òîëüêî, ÷òî ýòè ïðîöåññû â ÷åì-òî ïîõîæè íà

ïðîèñõîäÿùèå â ÒëÂÏÃ. Ïîñëåäíåå, â êàêîé-òî

ìåðå, ìîæåò îáúÿñíèòü õîðîøî èçâåñòíûé îòîòîê-

ñè÷åñêèé ýôôåêò âûñîêèõ äîç ôóðîñåìèäà.

Êàê óæå îòìå÷àëîñü âûøå, ñèíäðîìû Áàðòòå-

ðà è Ãèòåëüìàíà â ïàòîôèçèîëîãè÷åñêîì ïëàíå
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î÷åíü èíòåðåñíûå çàáîëåâàíèÿ. Â êàêîì-òî ñìûñ-

ëå îíè ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé åñòåñòâåííûå ìîäåëè

äëÿ èçó÷åíèÿ ìíîãèõ ìåõàíèçìîâ ðàçâèòèÿ ñàìûõ

ðàçíûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé. Íàïðèìåð, ïðè

ÑÁ è ÑÃ, íåñìîòðÿ íà àêòèâàöèþ ÐÀÀÑ è, â ïåð-

âóþ î÷åðåäü, íàðàñòàíèå óðîâíÿ àíãèîòåíçèíà II,

êîòîðûé, ïîìèìî ïðî÷åãî, ÿâëÿåòñÿ ìîùíûì èí-

äóêòîðîì ýêñïðåññèè ïðîâîñïàëèòåëüíûõ è ïðîôèá-

ðîòè÷åñêèõ öèòîêèíîâ, ïðàêòè÷åñêè íå íàáëþäà-

åòñÿ óñèëåíèÿ èõ ïðîäóêöèè (çà èñêëþ÷åíèåì TNF-α)

[33]. Ýòî, ïî-âèäèìîìó, ïðåäîõðàíÿåò òàêèõ áîëü-

íûõ îò íåæåëàòåëüíîãî ðåìîäåëèðîâàíèÿ ñîñóäè-

ñòîé ñèñòåìû è ðàçâèòèÿ àòåðîñêëåðîçà, â ÷åì, ïî

ñîâðåìåííûì äàííûì, ðîëü õðîíè÷åñêîãî âîñïà-

ëèòåëüíîãî ñòðåññà î÷åíü âåëèêà. Ñ äðóãîé ñòîðî-

íû – ýòè ñâåäåíèÿ âîîáùå ïîçâîëÿþò çàäóìàòüñÿ

î ìåñòå àíãèîòåçèíà II â ïðîöåññàõ, óïîìÿíóòûõ

âûøå.

Ñëåäóþùèé èíòåðåñíûé ìîìåíò. Ó íåêîòîðûõ

ïàöèåíòîâ ñ ÑÃ âîçìîæíî ïîÿâëåíèå äåïðåññèâ-

íûõ ñîñòîÿíèé. Ïàòîãåíåç ýòèõ ïñèõè÷åñêèõ ðàñ-

ñòðîéñòâ íå èçâåñòåí, íî âîçìîæíî, ÷òî îí, ïî êðàé-

íåé ìåðå, îò÷àñòè ñâÿçàí ñ äåôèöèòîì ìàãíèÿ. Âî

âñÿêîì ñëó÷àå îïèñàíû íàáëþäåíèÿ, êîãäà èíôó-

çèè ñóëüôàòà ìàãíèÿ áûñòðî è ïîëíîñòüþ èçëå÷è-

âàëè äåïðåññèþ ó áîëüíûõ ñ ÑÃ [34].

Ðàññìîòðåíèå ïàòîãåíåãåòè÷åñêèõ îñíîâ ðÿäà

äðóãèõ íàðóøåíèé, âîçíèêàþùèõ ïðè òåõ èëè èíûõ

âàðèàíòàõ ÑÁ è ÑÃ, ìîæíî ïðîäîëæèòü.

Îäíàêî, èñõîäÿ èç öåëè äàííîãî ñîîáùåíèÿ, ìû

âñå æå ïåðåéäåì ê êëèíè÷åñêèì àñïåêòàì ýòîé

ïðîáëåìû.

Êëàññèôèêàöèÿ. Íåêîòîðûå êëàññèôèêàöèîí-

íûå ïðîáëåìû ÑÁ è ÑÃ óæå áûëè çàòðîíóòû ðà-

íåå (ñì. òàáë. 1).

Â ñâîå âðåìÿ áûëà ñîçäàíà êëèíè÷åñêàÿ êëàñ-

ñèôèêàöèÿ ñîñòîÿíèé, õàðàêòåðèçóþùèõñÿ â îñíîâ-

íûõ ÷åðòàõ ãèïîêàëèåìèåé, àêòèâàöèåé ðåíèí-àí-

ãèîòåíçèí-àëüäîñòåðîíîâîé ñèñòåìû (ÐÀÀÑ), ìå-

òàáîëè÷åñêèì àëêàëîçîì è íîðìàëüíûìè èëè ñíè-

æåííûìè óðîâíÿìè àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ (ÀÄ)

[11]. Äàííóþ êëàññèôèêàöèþ ñ äîïîëíåíèÿìè (êà-

ñàþùèìèñÿ, ïðåæäå âñåãî, îïèñàíèÿ ñèíäðîìà Áàð-

òòåðà, ñîïðîâîæäàþùåãîñÿ íåéðîñåíñîðíîé ãëóõî-

òîé), ïî-âèäèìîìó, ìîæíî ïðèìåíÿòü è â íàñòîÿùåå

âðåìÿ. Ñîãëàñíî òàêîé ãðóïïèðîâêå, ýòè ñîñòîÿíèÿ

ìîæíî ïîäðàçäåëèòü íà ñëåäóþùèå âàðèàíòû:

1) àíòåíàòàëüíûé ÑÁ (ãèïåðïðîñòàãëàíäèí Å
2

ñèíäðîì);

2) êëàññè÷åñêèé ÑÁ;

3) ñèíäðîì Áàðòåðà ñ íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé;

4) ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà;

5) àóòîñîìíî-äîìèíàíòíàÿ ãèïîêàëüöèåìèÿ (?);

6) ïñåâäîáàðòòåðîâñêèé ñèíäðîì.

Ñ ó÷åòîì ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé ïðèðîäû

äàííûõ çàáîëåâàíèé, â íàñòîÿùåå âðåìÿ ÷àùå âñå-

ãî âûäåëÿþò ñëåäóþùèå âàðèàíòû ÑÁ (òàáë. 1) [1].

Çàìåòèì, ÷òî àáñîëþòíîãî ñîãëàñèÿ â îòíîøå-

íèè êëàññèôèêàöèè ÑÁ íåò. Íàïðèìåð, íåêîòîðûå

àâòîðû ðàññìàòðèâàþò ÑÃ êàê ÑÁ òèïà IV, à ÑÁ ñ

íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé êàê ÑÁ òèïà V [11]. Êðî-

ìå òîãî, àóòîñîìíî-äîìèíàíòíóþ ãèïîêàëüöèåìèþ

èíîãäà âîîáùå íå îòíîñÿò ê âàðèàíòàì ÑÁ. Ýòî

çàáîëåâàíèå ìîæåò ïðîòåêàòü ñ êëèíè÷åñêèìè ïðî-

ÿâëåíèÿìè è áåç êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ñèíäðî-

ìà Áàðòòåðà. Ïîýòîìó â äàííîì ñîîáùåíèè ïðî-

áëåìó äàííîãî ñîñòîÿíèÿ ïîäðîáíî ìû ðàññìàò-

ðèâàòü íå áóäåì.

Êëèíèêà. Êàê óæå îòìå÷àëîñü âûøå, íàñëåä-

ñòâåííûå òóáóëîïàòèè, ñâÿçàííûå ñ âîâëå÷åíèåì

èîííûõ òðàíñïîðòåðîâ, íàõîäÿùèõñÿ â ÒîëÂÏÃ èëè

ÄÈÊ (ñì. òàáë. 1), â ñâîåé êëèíè÷åñêîé êàðòèíå

èìåþò ðÿä ñõîäíûõ ÷åðò. Âñå îíè ïðîÿâëÿþòñÿ:

• ãèïîêàëèåìèåé;

• ãèïîõëîðåìè÷åñêèì (ãèïîêàëèåìè÷åñêèì)

ìåòàáîëè÷åñêèì àëêàëîçîì;

Варианты синдрома Барттера (I. Zelikovic и соавт. [1])

β

β
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• òîé èëè èíîé ñòåïåíüþ àêòèâàöèè ÐÀÀÑ;

• íîðìàëüíûìè èëè ñíèæåííûìè óðîâíÿìè ÀÄ.

×àñòî (íî íå âñåãäà) îíè ñîïðîâîæäàþòñÿ

 • ïîëèóðèåé è ïîëèäèïñèåé.

Ôèëüòðàöèîííàÿ ñïîñîáíîñòü ïî÷åê äëèòåëüíîå

âðåìÿ ñîõðàíÿåòñÿ íà ïðèåìëåìîì óðîâíå, õîòÿ èç

ýòîãî ïðàâèëà áûâàþò è èñêëþ÷åíèÿ.

Â òî æå âðåìÿ ñóùåñòâóþò è ðÿä ñïåöèôè÷åñ-

êèõ ïðèçíàêîâ, â òîé èëè èíîé ìåðå õàðàêòåðíûõ

äëÿ ðàçëè÷íûõ âàðèàíòîâ ðàññìàòðèâàåìûõ òóáó-

ëîïàòèé (ñì. òàáë. 1), êîòîðûå â îñíîâíîì, íî íå

îêîí÷àòåëüíî îïðåäåëÿþòñÿ ãåíîòèïîì çàáîëåâà-

íèÿ (òàáë. 2).

Ðàññìàòðèâàÿ êëèíèêó ÑÁ è ÑÃ, ñëåäóåò èìåòü

â âèäó, ÷òî ïðè ýòèõ çàáîëåâàíèÿõ ìîãóò îòìå÷àòü-

ñÿ è äðóãèå ïðîÿâëåíèÿ, íå ïðåäñòàâëåííûå â òàáë.

2. Òàê ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ ìîãóò íàáëþäàòüñÿ

ëèõîðàäêà è ðàçëè÷íûå íàðóøåíèÿ ñî ñòîðîíû æå-

ëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà. Ïðè÷èíîé ýòèõ ñèìï-

òîìîâ ñ÷èòàþò àêòèâàöèþ áèîñèíòåçà ïðîñòàãëàí-

äèíîâ. Êàê óæå óêàçûâàëîñü ðàíåå, ïðè ÑÁ òèïà II

â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå ìîæåò âñòðå÷àòüñÿ íå

ãèïî- à ãèïåðêàëèåìèÿ. Â ðÿäå ñåìåé ñ íîñèòåëü-

ñòâîì äåôåêòíîãî ãåíà òèàçèä÷óâñòâèòåëüíîãî

òðàíñïîðòåðà (ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà) âåäóùèìè

êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè ìîãóò áûòü ïîñëåä-

ñòâèÿ ãèïîìàãíèéåìèè: àòàêñèÿ, ãîëîâîêðóæåíèå,

íàðóøåíèÿ çðåíèÿ.

Íàêîíåö, â çàâèñèìîñòè îò êëèíèêî-ãåíåòè÷åñêî-

ãî âàðèàíòà çàáîëåâàíèÿ ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÁ èëè ÑÃ

â êëèíèêå ìîãóò, ïðåæäå âñåãî, ïðåîáëàäàòü ñèìï-

òîìû, ñâÿçàííûå ñ íàëè÷èåì ðàññòðîéñòâ èîííîãî

ãîìåîñòàçà: ãèïîêàëèåìèè, ãèïîêàëüöèåìèè, ãèïî-

ìàãíèåìèè. Îíè ïîä÷àñ ñêëàäûâàþòñÿ â âåñüìà

ïåñòðóþ êàðòèíó, ÷òî òðåáóåò îò âðà÷à áîëüøîãî

âíèìàíèÿ ïðè åå àíàëèçå è õîðîøåãî çíàíèÿ êëèíè-

÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé äèçýëåêòðîëèòåìèé. Íà ïðàê-

òèêå ó âçðîñëûõ ê íàèáîëåå ÿðêèì, êëèíè÷åñêè çíà-

÷èìûì è îïàñíûì ñîñòîÿíèÿì îòíîñèòñÿ ãèïîêà-

ëèåìèÿ, êîòîðàÿ ìîæåò ñòàòü ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ

òåòðàïàðåçà ñ óãðîæàþùåé îñòàíîâêîé äûõàíèÿ èëè

ôèáðèëëÿöèè æåëóäî÷êîâ.

Äèàãíîç è äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç. Ïî-

ñòàíîâêà äèàãíîçà ñèíäðîìà Áàðòòåðà èëè ñèí-

äðîìà Ãèòåëüìàíà áàçèðóåòñÿ, ïðåæäå âñåãî, íà

âûÿâëåíèè òåõ êëèíèêî-áèîõèìè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ,

êîòîðûå áûëè ïðèâåäåíû âûøå. Íåîáõîäèì òùà-

òåëüíûé ñáîð ñåìåéíîãî (íàñëåäñòâåííîãî) àíàì-

íåçà. Â äèàãíîñòèêå äàííûõ ñîñòîÿíèé, êàê òîëüêî

÷òî îòìå÷àëîñü âûøå, î÷åíü âàæíîå çíà÷åíèå èìå-

åò îñâåäîìëåííîñòü âðà÷à î ÑÁ è ÑÃ.

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà íàïðàâëåíà â

îñíîâíîì íà ðàçãðàíè÷åíèå ÑÃ è ÑÁ è îòäåëüíûõ

âàðèàíòîâ ñèíäðîìà Áàðòòåðà ìåæäó ñîáîé. Äèô-

ôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç, â ïåðâóþ î÷åðåäü, îñíî-

âàí íà õàðàêòåðíûõ êëèíèêî-áèîõèìè÷åñêèõ ïðî-

ÿâëåíèÿõ. Ñëåäóåò îáðàùàòü âíèìàíèå íà îáúåì

äèóðåçà (âûðàæåííàÿ ïîëèóðèÿ áîëåå õàðàêòåðíà

äëÿ àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ – ñì. òàáë. 2).

Óðîâåíü ýêñêðåöèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé (ñóòî÷íàÿ ýê-

ñêðåöèÿ êàëüöèÿ ìåíåå 2,0 ììîëü/ñóò – ïðèçíàê ÑÃ;

áîëåå 6,0–6,5 ììîëü/ñóò – àíòåíàòàëüíûõ âàðèàí-

òîâ ÑÁ). Ïàòîãíîìîíè÷íûì ïðîÿâëåíèåì ÑÃ ÿâ-

ëÿåòñÿ ãèïîìàãíèåìèÿ. Íåîáõîäèìî òîëüêî èìåòü

Клинические проявления основных вариантов синдрома Барттера
(по Я.Ф. Звереву и соавт. [11], B.K. Kramer и соавт.[2] и др.)

2
с мочой
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â âèäó, ÷òî íå âñå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ ìîãóò

âñåãäà ïðèñóòñòâîâàòü â ÿâíîì âèäå. Íàïðèìåð,

òà æå ãèïîìàãíèåìèÿ ïðè ÑÃ ìîæåò ïðîÿâëÿòüñÿ

òîëüêî ïðè ïðîâîöèðóþùèõ îáñòîÿòåëüñòâàõ. Êðî-

ìå òîãî, âîçìîæíî íàëè÷èå çàáîëåâàíèé ñ àòèïè÷-

íûì ôåíîòèïîì. Íàïðèìåð, S.H. Lin è ñîàâò. [35]

îïèñàëè ñåìüþ ñ ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêè äîêà-

çàííûì ÑÃ, ó ïðåäñòàâèòåëåé êîòîðîé îòìå÷àëèñü

íîðìàëüíûå óðîâíè ìàãíèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè è

ýêñêðåöèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé. Íàêîíåö, êàê ìû óæå

îòìå÷àëè ðàíåå, ó ÷àñòè áîëüíûõ ñ ÑÁ â òå÷åíèå

æèçíè ìîæåò ïðîèñõîäèòü òðàíñôîðìàöèÿ êëèíè-

÷åñêîé êàðòèíû (ôåíîòèïà).

Äîïîëíèòåëüíóþ èíôîðìàöèþ â ïëàíå äèôôå-

ðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå ìîæåò äàòü èññëåäîâà-

íèå ïàðàìåòðîâ, êîòîðûå íå ÿâëÿþòñÿ ðóòèííûìè

(ïî êðàéíåé ìåðå, äëÿ ðîññèéñêèõ íåôðîëîãîâ) íà-

ïðèìåð, ýêñêðåöèè ïðîñòàãëàíäèíà E
2
 (ïîâûøåíèå

âûâåäåíèÿ ýòîãî áèîëîãè÷åñêè àêòèâíîãî âåùåñòâà

õàðàêòåðíî äëÿ àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ, íî

íå òèïè÷íî äëÿ êëàññè÷åñêîé ôîðìû ýòîãî çàáîëå-

âàíèÿ èëè ÑÃ).

Îïðåäåëåííûé ñâåò íà âûÿâëåíèå òîãî èëè èíî-

ãî âàðèàíòà ÑÁ èëè ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà ìîæåò

äàòü ôóíêöèîíàëüíîå èññëåäîâàíèå ïî÷åê. Â öå-

ëîì, ïðèíÿòî ñ÷èòàòü, ÷òî äëÿ àíòåíàòàëüíûõ âà-

ðèàíòîâ õàðàêòåðíî ñíèæåíèå ñïîñîáíîñòè êàê ê

îñìîòè÷åñêîìó êîíöåíòðèðîâàíèþ, òàê è ðàçâåäå-

íèþ ìî÷è. Ïðè êëàññè÷åñêîì òèïå ÑÁ èëè ñèíäðî-

ìå Ãèòåëüìàíà îñìîòè÷åñêîå êîíöåíòðèðîâàíèå íå

íàðóøàåòñÿ èëè íàðóøàåòñÿ â óìåðåííîé ñòåïåíè,

íî, ïî-âèäèìîìó, ìîæåò îòìå÷àòüñÿ ñíèæåíèå ñïî-

ñîáíîñòè ê îñìîòè÷åñêîìó ðàçâåäåíèþ è ãåíåðà-

öèè ñâîáîäíîé âîäû. Â ðåàëüíîñòè, îäíàêî, îïðå-

äåëåííîå äèôôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêîå çíà-

÷åíèå, ïî-âèäèìîìó, ìîæåò èìåòü òîëüêî ïðîáà ñ

âîäíîé äåïðèâàöèåé. Ïðèáåãàòü ê åå ïðèìåíåíèþ,

ñêîðåå âñåãî, ñòîèò ïðè íàëè÷èè îò÷åòëèâîé ïîëè-

óðèè (äèóðåç áîëåå 2,0 ë/ñóò). Íîðìàëüíûå èëè

ñóáíîðìàëüíûå ðåçóëüòàòû òåñòà õàðàêòåðíû äëÿ

ÑÃ èëè ÑÁ òèïà III, òîãäà, êàê óæå íåîäíîêðàòíî

óêàçûâàëîñü âûøå, ïðè àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòàõ

ÑÁ îñìîòè÷åñêîå êîíöåíòðèðîâàíèå ñóùåñòâåííî

êîìïðîìåòèðóåòñÿ.

Âîçìîæíî, áîëåå èíôîðìàòèâíûìè ôóíêöèî-

íàëüíûìè äèôôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèìè òå-

ñòàìè ÿâëÿþòñÿ ïðîáû ñ ïðèìåíåíèåì òèàçèäîâûõ

èëè ïåòëåâûõ ìî÷åãîííûõ. Ëîãèêà èñïîëüçîâàíèÿ

ýòèõ ïðîá ïðè ÑÁ èëè ÑÃ ïðåäïîëàãàåò, ÷òî óæå

ñêîìïðîìåòèðîâàííàÿ ñèñòåìà òðàíñïîðòà èîíîâ

â ÒëÂÏÃ èëè ÄÈÊ íå îòðåàãèðóåò (èëè õóæå îòðå-

àãèðóåò) íà íàçíà÷åíèå ïåòëåâûõ èëè òèàçèäîâûõ

äèóðåòèêîâ. Íàïðèìåð, G. Golussi è ñîàâò. ïîêàçà-

ëè î÷åíü âûñîêóþ ñïåöèôè÷íîñòü è ÷óâñòâèòåëü-

íîñòü òèàçèäîâîãî òåñòà (îäíîêðàòíîå íàçíà÷åíèå

ãèäðîõëîðòèàçèäà per os ïîñëå ïðåäâàðèòåëüíîé

ïåðîðàëüíîé ãèäðàòàöèè (10 ìë/êã ìàññû òåëà);

50 ìã – âçðîñëûì, 1 ìã/êã ìàññû òåëà –äåòÿì è

ïîäðîñòêàì). Ñîãëàñíî ïîëó÷åííûì èìè äàííûì,

â óñëîâèÿõ äàííîé ïðîáû íàèáîëåå èíôîðìàòèâ-

íûì ïîêàçàòåëåì ÿâëÿåòñÿ ôðàêöèîííàÿ ýêñêðåöèÿ

õëîðà. Íàðàñòàíèå EF
Cl 

íà 2,3% è áîëåå îò áàçàëü-

íîãî óðîâíÿ â òàêîé ñèòóàöèè ïî÷òè îäíîçíà÷íî ïî-

çâîëÿåò îòêàçàòüñÿ îò äèàãíîçà ÑÃ â ïîëüçó ÑÁ

èëè ïñåâäîáàðòòåðîâñêîãî ñèíäðîìà (ÏÑÁ) [36].

Ñëåäóþùèì ñîñòîÿíèåì, òðåáóþùèì äèôôå-

ðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà ñ ÑÁ èëè ÑÃ, ÿâëÿåòñÿ ïñåâ-

äîáàðòòåðîâñêèé ñèíäðîì. ÏÑÁ ÷àùå âñåãî âîç-

íèêàåò ó ëèö (îáû÷íî æåíùèí), çëîóïîòðåáëÿþùèõ

ìî÷åãîííûìè (÷àùå âñåãî ôóðîñåìèä) ñ öåëüþ

ñíèæåíèÿ ìàññû òåëà. Âîçìîæíî âîçíèêíîâåíèå

ýòîãî ñèíäðîìà ïðè ðâîòå èëè äèàðåå, â ÷àñòíîñòè,

âûçâàííîé ïðèåìîì ñëàáèòåëüíûõ. Ïîñëåäíèå

îïÿòü æå ìîãóò èñïîëüçîâàòüñÿ ïðåäñòàâèòåëüíè-

öàìè ïðåêðàñíîé ïîëîâèíû ÷åëîâå÷åñòâà äëÿ ïî-

õóäàíèÿ. Â ñëó÷àå ïîäîçðåíèÿ íà ÏÑÁ íåîáõîäèì

î÷åíü òùàòåëüíûé ñáîð àíàìíåçà. Î÷åíü âàæíî

çàâîåâàòü äîâåðèå ïàöèåíòêè, ïîñêîëüêó ìíîãèå èç

íèõ ñêëîííû ñêðûâàòü çëîóïîòðåáëåíèå äèóðåòè-

êàìè èëè ñëàáèòåëüíûìè. Èç ëàáîðàòîðíûõ èññëå-

äîâàíèé ìîæåò ïîìî÷ü îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè

ôóðîñåìèäà â ñûâîðîòêå êðîâè èëè ìî÷å. Ê ñîæà-

ëåíèþ, â Ðîññèè ïîñëåäíåå îòíþäü íå ÿâëÿåòñÿ

ðóòèííîé ïðàêòèêîé. Ìîæåò òàêæå ïîìî÷ü èññëå-

äîâàíèå êîíöåíòðàöèè èëè ýêñêðåöèè õëîðà â ìî÷å.

Äëÿ ÏÑÁ, âûçâàííîãî ýêñòðàðåíàëüíûìè ïîòåðÿ-

ìè æèäêîñòè è èîíîâ (ðâîòà, äèàðåÿ), õàðàêòåðíû

íèçêèå êîíöåíòðàöèè õëîðà â ìî÷å (ìåíåå 15–20

ììîëü/ë). Ñëåäóåò èìåòü â âèäó, ÷òî ïðè çëî-

óïîòðåáëåíèè ôóðîñåìèäîì óðîâåíü õëîðà â ìî÷å

îáû÷íî ïîâûøåí èëè íîðìàëåí. Îäíàêî î÷åíü äëè-

òåëüíûé ïðèåì ïðåïàðàòà, â êîíå÷íîì èòîãå, ìî-

æåò ïðèâåñòè ê ñîëåâîìó èñòîùåíèþ è ñíèæåíèþ

ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè õëîðà.

Â ëþáîì ñëó÷àå åäèíñòâåííûì àáñîëþòíûì

ïîäòâåðæäåíèåì äèàãíîçà ÑÁ èëè ÑÃ ñëóæàò ðå-

çóëüòàòû ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâà-

íèÿ. Õîòÿ â äàííîé ñèòóàöèè ïðèõîäèòñÿ èçó÷àòü

îãðàíè÷åííîå ÷èñëî ãåíîâ (ñì. òàáë. 1), âûïîëíå-

íèå äàííîãî âèäà àíàëèçà ñîïðÿæåíî ñ áîëüøèìè

òðóäíîñòÿìè. Îíè îáóñëîâëåíû î÷åíü áîëüøèì

÷èñëîì ìóòàöèé ðàçëè÷íûõ âèäîâ, âûçûâàþùèõ

ýòè çàáîëåâàíèÿ, è îòñóòñòâèåì òàê íàçûâàåìûõ

«ãîðÿ÷èõ òî÷åê» – ó÷àñòêîâ ãåíîìà, â êîòîðûõ ðàç-

âèòèå òåõ èëè èíûõ ïîâðåæäåíèé êîíêðåòíîãî ãåíà

íàèáîëåå âåðîÿòíî. Ïîýòîìó ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè-

÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ òðåáóþò ìíîãî âðåìåíè,

áîëüøèõ ðàñõîäîâ è òðóäîçàòðàò. Íàñêîëüêî íàì



95

èçâåñòíî, â Ðîññèè ïîêà íåò öåíòðîâ, âëàäåþùèõ

ìåòîäàìè ìîëåêóëÿðíîé äèàãíîñòèêè ÑÁ è ÑÃ.

Ëå÷åíèå. Ëå÷åíèå ÑÁ è ÑÃ, â ïåðâóþ î÷åðåäü,

îïðåäåëÿåòñÿ êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé çàáîëåâàíèÿ,

êîòîðàÿ, â ñâîþ î÷åðåäü, âî ìíîãîì îïðåäåëÿåòñÿ

ãåíîòèïîì [4,5,8].

Àíòåíàíàòàëüíûå/íåîíàòàëüíûå âàðèàíòû ÑÁ

îáû÷íî òðåáóþò óðãåíòíîé èíôóçèîííîé òåðàïèè

äëÿ êîððåêöèè íàðóøåíèé âîäíîãî è èîííîãî ãîìåî-

ñòàçà ñðàçó ïîñëå ðîæäåíèÿ ðåáåíêà.

Äàëüíåéøåå ëå÷åíèå òàêæå íàïðàâëåíî íà ïîä-

äåðæàíèå ïðèåìëåìûõ óðîâíåé êîíöåíòðàöèé âàæ-

íåéøèõ èîíîâ âî âíåêëåòî÷íîé æèäêîñòè. Ïîíÿò-

íî, ÷òî â äëèòåëüíîé ïåðñïåêòèâå èíôóçèîííàÿ òå-

ðàïèÿ ñîëåâûìè ðàñòâîðàìè íåâîçìîæíà, ïîýòîìó

çàìåñòèòåëüíîå ëå÷åíèå ñîëÿìè ïðîâîäèòñÿ per os.

Áîëüíûì, êàê ïðàâèëî, íåîáõîäèìî íàçíà÷åíèå

âûñîêîñîëåâîé äèåòû è ïîòðåáëåíèå ïðîäóêòîâ ñ

áîëüøèì ñîäåðæàíèåì êàëèÿ è ìàãíèÿ. Îäíàêî

òîëüêî çà ñ÷åò äèåòè÷åñêèõ âîçäåéñòâèé äîñòè÷ü

íåîáõîäèìîãî ýôôåêòà íå óäàåòñÿ. ×àùå âñåãî

ïàöèåíòó ïðèõîäèòñÿ ðåãóëÿðíî ïðèíèìàòü ñîëè

êàëèÿ, à èíîãäà è íàòðèÿ, ïðè ýòîì äîçû âñåãäà ïðè-

õîäèòñÿ ïîäáèðàòü èíäèâèäóàëüíî. Çàðóáåæíûå

íåôðîëîãè îáû÷íî ðåêîìåíäóþò 15-ïðîöåíòíûå

ðàñòâîðû KCl è NaCl. Ïðåïàðàòû èñïîëüçóþò â

òðè–÷åòûðå ïðèåìà â ñóòêè. Â îòå÷åñòâåííîé ïðàê-

òèêå 15-ïðîöåíòíûå ðàñòâîðû ìàëî ðàñïðîñòðàíå-

íû, ïîýòîìó èõ îáû÷íî çàìåíÿþò, áîëåå ïðèâû÷-

íûìè íàì, 10-ïðîöåíòíûìè, ñ ñîîòâåòñòâóþùåé

êîððåêòèðîâêîé äîçû. Ïðè íå î÷åíü âûðàæåííûõ

ðàññòðîéñòâàõ èîííîãî ãîìåîñòàçà, íàïðèìåð, ãè-

ïîêàëèåìèè â êà÷åñòâå ñðåäñòâà ïîääåðæèâàþùåé

çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè ìîæíî ïîïðîáîâàòü èìå-

þùèåñÿ íà ðûíêå îôèöèíàëüíûå ñîëåâûå ñìåñè.

Äîïîëíèòåëüíî ê òåðàïèè ñîëÿìè êàëèÿ íåðåä-

êî öåëåñîîáðàçíî èëè íåîáõîäèìî äîáàâëÿòü êà-

ëèéñáåðåãàþùèå äèóðåòèêè. Åñòü äàííûå î ïîïûò-

êàõ èñïîëüçîâàíèÿ âñåãî ñïåêòðà ïðåïàðàòîâ ýòî-

ãî ðÿäà: ñïèðîíîëàêòîíà, àìèëîðèäà, òðèàìòåðåíà.

Ê ñîæàëåíèþ, â íàøåé ñòðàíå (è â ðÿäå äðóãèõ)

÷èñòûå ëåêàðñòâåííûå ôîðìû äâóõ ïîñëåäíèõ ïðå-

ïàðàòîâ ïðàêòè÷åñêè îòñóòñòâóþò. Îíè ïîñòóïà-

þò íà ðûíîê â âèäå êîìïîçèòîâ (íàïðèìåð, òðèàì-

ïóð), êîòîðûå âêëþ÷àþò è ôàðìàêîëîãè÷åñêèå

ñðåäñòâà, ïðèìåíåíèå êîòîðûõ ïðè ÑÁ èëè ÑÃ íå-

æåëàòåëüíî, â ÷àñòíîñòè, òèàçèäû. Ïîýòîìó, â ðå-

àëüíîñòè åäèíñòâåííûì êàëèéáåðåãàþùèì äèóðå-

òèêîì, êîòîðûé ó íàñ ìîæíî èñïîëüçîâàòü ïðè ÑÁ

èëè ÑÃ, ÿâëÿåòñÿ áëîêàòîð ìèíåðàëêîðòèêîèäíûõ

ðåöåïòîðîâ – ñïèðîíîëàêòîí (âåðîøï ðèðîí). Ñ ó÷å-

òîì ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ ýòîãî ïðåïàðàòà (îñîáåííî

ïðè äëèòåëüíîì ïðèìåíåíèè) ïîääåðæèâàþùóþ äîçó

âåðîøïèðîíà ñëåäóåò ñòðåìèòüñÿ ìèíèìèçèðîâàòü.

Íàçíà÷åíèå ñîëåé ìàãíèÿ áûâàåò íåîáõîäèìûì

ïðè ÑÃ è, èçðåäêà, ïðè ÑÁ. Ïðåïàðàòîì âûáîðà äëÿ

ýòèõ öåëåé ñ÷èòàåòñÿ ìàãíèÿ õëîðèä. Îäíàêî îí

íå âêëþ÷åí â ïåðå÷åíü ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ,

ðàçðåøåííûõ ê ïðèìåíåíèþ â ÐÔ. Ïîýòîìó, ïðàê-

òè÷åñêè åäèíñòâåííîé àëüòåðíàòèâîé îñòàåòñÿ

ìàãíèÿ ñóëüôàò, ïîáî÷íûå ýôôåêòû êîòîðîãî ïðè

ïåðîðàëüíîì íàçíà÷åíèè âñåì õîðîøî èçâåñòíû. Â

öåëîì, ôàêòè÷åñêè âñå ñîëè ìàãíèÿ ìîãóò ïðîâî-

öèðîâàòü äèàðåþ, ïîýòîìó äëèòåëüíûé èõ ïðèåì

îêàçûâàåòñÿ íåâîçìîæíûì. Â äàííîé ñâÿçè ê ïðè-

ìåíåíèþ ýòèõ ñðåäñòâ ïðèõîäèòñÿ ïðèáåãàòü äëÿ

êóïèðîâàíèÿ ïðîÿâëåíèé ãèïîìàãíèåìèè.

Â ñëó÷àå ðàçâèòèÿ âûðàæåííûõ êëèíè÷åñêèõ

ïðîÿâëåíèé ãèïîêàëèåìèè, ãèïîìàãíèåìèè, ãèïî-

êàëüöèåìèè íåîáõîäèìî íà÷èíàòü íåîòëîæíóþ èí-

ôóçèîííóþ òåðàïèþ ñîëÿìè äàííûõ êàòèîíîâ, êî-

òîðàÿ ïðîâîäèòñÿ ïî îáùèì ïðàâèëàì ñ ïîñëåäó-

þùèì ïåðåõîäîì íà ïåðîðàëüíûé ïðèåì.

Ðàñïðîñòðàíåííîé ïðàêòèêîé â ëå÷åíèè, â ïåð-

âóþ î÷åðåäü, àíòåíàòàëüíûõ âàðèàíòîâ ÑÁ ÿâëÿ-

åòñÿ èñïîëüçîâàíèå íåñòåðîèäíûõ ïðîòèâîâîñïà-

ëèòåëüíûõ ñðåäñòâ (ÍÑÏÂÑ). Ñìûñë íàçíà÷åíèÿ

ýòèõ ïðåïàðàòîâ ñâîäèòñÿ ê ïîäàâëåíèþ ïîâûøåí-

íîé ïðîäóêöèè ïî÷å÷íûõ ïðîñòàãëàíäèíîâ, ÷òî, â

÷àñòíîñòè, ìîæåò äàòü àíòèäèóðåòè÷åñêèé ýôôåêò.

Äðóãèì îñíîâàíèåì äëÿ ïðèìåíåíèÿ ÍÑÏÂÑ ìî-

æåò ñ÷èòàòüñÿ ïîäàâëåíèå àêòèâíîñòè ÐÀÀÑ, ÷òî,

â êîíå÷íîì èòîãå, äîëæíî ïðîòèâîäåéñòâîâàòü ãè-

ïîêàëèåìèè. Ñðåäè âñåõ ÍÑÏÂÑ â òåðàïèè ÑÁ

ñâîåãî ðîäà «çîëîòûì ñòàíäàðòîì» ñ÷èòàåòñÿ èí-

äîìåòàöèí, âîçìîæíî ïîòîìó, ÷òî îí íà÷àë ïðèìå-

íÿòüñÿ ðàíüøå âñåõ è ëó÷øå âñåãî èçó÷åí â äàí-

íîì ïëàíå. Â äåòñêîé ïðàêòèêå ðåêîìåíäîâàííàÿ

äîçà èíäîìåòàöèíà ñîñòàâëÿåò 1,5–2,5 ìã/êã ìàñ-

ñû òåëà, ðàçäåëåííàÿ íà äâà ïðèåìà [8]. Äîçèðîâ-

êè ïðåïàðàòà ó âçðîñëûõ íå îòðàáîòàíû. Íà íàø

âçãëÿä, èíäîìåòàöèí (èëè äðóãèå ÍÑÏÂÑ) âçðîñ-

ëûì ïàöèåíòàì ñ ÑÁ äîëæíû íàçíà÷àòüñÿ òîëüêî

ïðè âûðàæåííîé ïîëèóðèè (äèóðåç áîëåå 2,0 ë/ñóò)

è/èëè ïðè ãèïîêàëèåìèè, íå êîððèãèðóåìîé èñïîëü-

çîâàíèåì çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè ñîëÿìè è êàëèé-

ñáåðåãàþùèìè äèóðåòèêàìè. Ïðè ýòîì ïîääåðæè-

âàþùàÿ äîçà ïðåïàðàòà (ñ ó÷åòîì åãî óëüöåðîãåí-

íîãî è íåôðîòîêñè÷åñêîãî äåéñòâèÿ) äîëæíà áûòü

ìèíèìèçèðîâàíà.

Ïîìèìî èíäîìåòàöèíà, â òåðàïèè ÑÁ ïûòàþò-

ñÿ èñïîëüçîâàòü èáóïðîôåí èëè ñåëåêòèâíûå èíãè-

áèòîðû ÖÎÃ II. Ìåñòî ýòèõ ñðåäñòâ, êàê, âïðî÷åì,

è äðóãèõ ïðåïàðàòîâ, äåéñòâèå êîòîðûõ â òîé èëè

èíîé ìåðå íàïðàâëåíî íà ïîäàâëåíèå ÐÀÀÑ (áåòà-

áëîêàòîðû, èíãèáèòîðû àíãèîòåíçèí I-ïðåâðàùàþ-

ùåãî ôåðìåíòà), â ëå÷åíèè äàííîãî çàáîëåâàíèÿ

íå îïðåäåëåíî. Íåäàâíî áûëà îïóáëèêîâàíà ðàáî-



96

òà, â êîòîðîé äëÿ óãíåòåíèÿ àêòèâíîñòè ðåíèíà ïðè

ñèíäðîìå Áàðòòåðà áûë óñïåøíî èñïîëüçîâàí àëèñ-

êèðåí [37]. Íàñêîëüêî ýôôåêòèâíûì îêàæåòñÿ òà-

êîé ïîäõîä ïîêàæåò áóäóùåå.

Ïðîãíîç. Åñëè ÑÁ ïðîÿâëÿåòñÿ â ðàííåì íåî-

íàòàëüíîì ïåðèîäå, ïðîãíîç åãî êðàéíå ñåðüåçåí.

Êîãäà çàáîëåâàíèå ñâîåâðåìåííî íå äèàãíîñòèðî-

âàíî è íå ïðèíÿòû ìåðû ïî ëå÷åíèþ, òî âåëèê ðèñê

ñìåðòè íîâîðîæäåííîãî îò íàðóøåíèé â âîäíî-ñî-

ëåâîãî ãîìåîñòàçà. Åñëè íåîíàòàëüíûé ïåðèîä ïðîé-

äåí áëàãîïîëó÷íî è ñîñòîÿíèå ïàöèåíòà ñòàáèëè-

çèðîâàíî, òî îòäàëåííûé ïðîãíîç ïðè àäåêâàòíûõ

ìåðàõ ïî ëå÷åíèþ è ïðîôèëàêòèêå îáû÷íî âïîëíå

óäîâëåòâîðèòåëåí, ïî êðàéíåé ìåðå ïðè ÑÁ òèïîâ

I–II. Îòñòàâàíèå â ðîñòå è óìñòâåííîì ðàçâèòèè,

êîòîðîå îòìå÷àåòñÿ ó íåêîòîðûõ äåòåé ñ ÑÁ, ñ

òå÷åíèåì âðåìåíè íåðåäêî óäàåòñÿ ïðåîäîëåòü íà

ôîíå àäåêâàòíîé çàìåñòèòåëüíîé òåðàïèè ñîëÿìè

êàëèÿ, èñïîëüçîâàíèè êàëèéñáåðåãàþùèõ äèóðåòè-

êîâ è èíäîìåòàöèíà. Äåòè â ðàçâèòèè äîãîíÿþò

ñâîèõ ñâåðñòíèêîâ. Ñèíäðîì Áàðòòåðà òèïà III òå-

÷åò áîëåå áëàãîïðèÿòíî, è îáû÷íî àäåêâàòíûé

ìîíèòîðèíã äàííîãî ñîñòîÿíèÿ îáåñïå÷èâàåò âïîë-

íå ïðèåìëåìîå êà÷åñòâî æèçíè. Ñèíäðîì Ãèòåëü-

ìàíà âîîáùå íåðåäêî ïðîòåêàåò ñóáêëèíè÷åñêè, åãî

ïðîÿâëåíèÿ ìîãóò âîçíèêàòü òîëüêî ïðè ïðèñîåäè-

íåíèè èíòåðêóððåíòíûõ çàáîëåâàíèé (íàïðèìåð

ðåñïèðàòîðíûå èíôåêöèè) è, â öåëîì, õàðàêòåðèçó-

åòñÿ õîðîøèì ïðîãíîçîì.

Îòäåëüíóþ ïðîáëåìó ïðè ÑÁ è ÑÃ ïðåäñòàâ-

ëÿåò «ïî÷å÷íûé» ïðîãíîç. Íàèáîëåå òÿæåë îí ïðè

ÑÁ òèïà IV, êîòîðûé õàðàêòåðèçóåòñÿ ðàííèì ðàç-

âèòèåì òåðìèíàëüíîé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè

(ÒÏÍ – ñì. òàáë. 2). Ñëåäóåò èìåòü â âèäó âîç-

ìîæíîñòü ðàçâèòèÿ íåôðîêàëüöèíîçà, â îñíîâíîì

ïðè ÑÁ òèïîâ I è II, êîòîðûé ìîæåò ñòàòü ïðè÷èíîé

ÒÏÍ. Ñ äðóãîé ñòîðîíû – ñîâðåìåííûå äàííûå

ñâèäåòåëüñòâóþò, ÷òî ó îòäåëüíûõ áîëüíûõ ñ ÑÁ

òèïîâ I–III âîçìîæíî ôîðìèðîâàíèå ÒÏÍ è áåç íå-

ôðîêàëüöèíîçà [28]. Èíòåðåñíî òàêæå, ÷òî â ëèòå-

ðàòóðå îïèñàí, ïî êðàéíåé ìåðå, îäèí ñëó÷àé ðàçâè-

òèÿ ÒÏÍ ïðè ñèíäðîìå Ãèòåëüìàíà [5]. Íàêîíåö,

ïðè âåäåíèè ïàöèåíòîâ ñ ÑÁ è ÑÃ âñåãäà ïðèõîäèò-

ñÿ ñ÷èòàòüñÿ ñ âîçìîæíîñòüþ ðàçâèòèÿ òÿæåëûõ

äèçýëåêòðîëèòåìèé (îñîáåííî ãèïîêàëèåìèè), èíîã-

äà ïðèâîäÿùèõ ê ôàòàëüíûì ïîñëåäñòâèÿì.

Òàê èëè èíà÷å, «âçðîñëûå» âðà÷è âñå ÷àùå è

÷àùå ñòàëè íàáëþäàòü ïàöèåíòîâ ñ îïèñàííûìè

âûøå âàðèàíòàìè íàñëåäñòâåííûõ òóáóëîïàòèé.

Ñëåäóåò, îäíàêî, ïðèçíàòü, ÷òî áîëüøèíñòâî èç íàñ

(ðîññèéñêèõ «âçðîñëûõ» íåôðîëîãîâ) îêàçàëèñü íå

ãîòîâûìè ê ñëîæèâøåéñÿ ñèòóàöèè â ñèëó íåäî-

ñòàòî÷íîãî çíàêîìñòâà ñ ýòîé äîâîëüíî ðåäêîé, íî

âåñüìà èíòåðåñíîé ïàòîëîãèåé. Ïðåäñòàâëÿåòñÿ,

÷òî ïðèâåäåííûå íèæå îïèñàíèÿ êëèíè÷åñêèõ íà-

áëþäåíèé, èìåâøèå ìåñòî â íàøåé ïðàêòèêå, ïî-

ìîãóò êàêîé-òî ìåðå âîñïîëíèòü äàííûé ïðîáåë.

Áîëüíàÿ Ñ., 27 ëåò, ïîñòóïèëà â 1-å íåôðîëîãè÷åñêîå

îòäåëåíèå êëèíèêè ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé

Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî ìåäèöèíñêîãî

óíèâåðñèòåòà èì. àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà (ÑÏáÃÌÓ) â ïëàíî-

âîì ïîðÿäêå ïî íàïðàâëåíèþ ãîðîäñêîãî êîíñóëüòàòèâ-

íîãî íåôðîëîãè÷åñêîãî öåíòðà Ñàíêò-Ïåòåðáóðãà (ÃÍÖ)

ñ æàëîáàìè íà âûðàæåííóþ îáùóþ ñëàáîñòü, ñóäîðîãè

íèæíèõ è âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, ñîíëèâîñòü, Èç àíàìíåçà

èçâåñòíî, ÷òî äî 1998 ã. (âîçðàñò 20 ëåò) ñ÷èòàëà ñåáÿ çäî-

ðîâîé, î çàáîëåâàíèè ïî÷åê è ìî÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé,

èçìåíåíèé â àíàëèçàõ ìî÷è íè÷åãî íå çíàëà. Ïîâûøåíèÿ

óðîâíÿ ÀÄ íå ðåãèñòðèðîâàëîñü. Â 1998 ã. ïîñëå âûðà-

æåííîãî ïñèõîýìîöèîíàëüíîãî ñòðåññà ðåçêî ïîõóäåëà

íà 12 êã ñ 45 êã äî 31 êã. Ê âðà÷àì íå îáðàùàëàñü âïëîòü äî

2003 ã. Â 2003 ã. (â âîçðàñòå 25 ëåò) â ñâÿçè ñ ìàëîé ìàññîé

òåëà îáñëåäîâàëîñü ó òåðàïåâòà ïî ìåñòó æèòåëüñòâà, ãäå

âïåðâûå ïî ÓÇÈ ïî÷åê âûÿâëåí ñèìïòîì ïîä÷åðêíóòûõ

ïèðàìèä (ãóá÷àòàÿ ïî÷êà?).

Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà íàïðàâëåíà (15.12.2003 ã.) íà

íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå Ëåíèíãðàäñêîé îáëàñòíîé

êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû (ÎÊÁ), ãäå áîëüíîé âûïîëíåíî

âñåñòîðîííåå îáñëåäîâàíèå. Êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè:

ýðèòðîöèòû – 4,3×1012/ë, ãåìîãëîáèí – 140 ã/ë, ëåéêîöèòû

– 6,8×109/ë, ÑÎÝ – 15 ìì/÷. Îáùèé àíàëèç ìî÷è (òàáë. 3).

Áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè (òàáë.

4). Ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1003 – 1026, Ä > Í. Ïðîâåäåíà

îöåíêà ôóíêöèîíàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ ïî÷åê (òàáë. 5). Îï-

ðåäåëåíà êîíöåíòðàöèÿ àëüäîñòåðîíà â ïëàçìå (ÊÀÏ): 500

íã/ìë (íîðìà – 8 – 355 íã/ìë). ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íè-

êîâ: ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,4×3,5 ñì, ïàðåíõèìà 1,3–

0,9, êîíòóðû ðîâíûå, ýõîãåííîñòü íå èçìåíåíà, ïèðàìè-

äû îâàëüíûå d = 0,9 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷à-

øå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè

ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îïóùåíà íèæ-

íèì ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷-

êà ðàçìåðîì 9,2×3,5 ñì, ïàðåíõèìà 1,4–0,9, êîíòóðû ðîâ-

íûå, ýõîãåííîñòü íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû îâàëüíûå d =

0,9 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé

êîìïëåêñ íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷êè: áåç îñîáåííîñ-

òåé, ðàñïîëîæåíà îáû÷íî. Îáëàñòü íàäïî÷å÷íèêîâ áåç

îñîáåííîñòåé. Ýêñêðåòîðíàÿ óðîãðàôèÿ, çàêëþ÷åíèå:

âûäåëèòåëüíàÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê ñîõðàíåíà, ïðàâîñòîðîí-

íèé íåôðîïòîç I ñò. Äóïëåêñíîå ñêàíèðîâàíèå è äîïïëå-

ðîãðàôèÿ ñîñóäîâ ïî÷åê. Çàêëþ÷åíèå: ãåìîäèíàìè÷åñ-

êè çíà÷èìûõ íàðóøåíèé êðîâîòîêà ïî ïî÷å÷íûì àðòå-

ðèÿì íà âñåõ óðîâíÿõ íå ïîëó÷åíî. Äàííûõ çà ïîâûøåíèå

âíóòðèïî÷å÷íîãî ñîñóäèñòîãî ñîïðîòèâëåíèÿ íå âûÿâ-

ëåíî. Êîíñóëüòàöèÿ ýíäîêðèíîëîãà: ãèïîêàëèåìèÿ, âå-

ðîÿòíî, îáóñëîâëåíà ïàòîëîãèåé ïî÷åê, äàííûõ çà àëüäî-

ñòåðîìó íåò.

Â õîäå ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ äàííûõ â ïîëüçó

ãóá÷àòîé ïî÷êè íå ïîëó÷åíî, àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ

íå çàðåãèñòðèðîâàíà, ýíäîêðèííàÿ ïàòîëîãèÿ èñêëþ÷å-

íà. Âûñòàâëÿëñÿ äèàãíîç: àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ìî÷åâîé

ñèñòåìû: ãèïîïëàñòè÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ ïî÷åê. Õðîíè÷åñ-

êèé èíòåðñòèöèàëüíûé íåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ. Ãèïîêàëè-

åìè÷åñêàÿ ïî÷êà. Èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì. Ïðà-

âîñòîðîííèé íåôðîïòîç I ñò. Ñîõðàííàÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê.

Â õîäå ãîñïèòàëèçàöèè ïðîâîäèëàñü àëèìåíòàðíàÿ è
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ìåäèêàìåíòîçíàÿ êîððåêöèÿ âûÿâëåííîé ãèïîêàëèåìèè.

Â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè âûïèñàëàñü (30.12.2003 ã.)

ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðîëîãà ÃÍÖ ñ ðåêîìåíäàöèåé ïðè-

åìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ.

Âïëîòü äî 11.2004 ã. ó íåôðîëîãà íå íàáëþäàëàñü, ýïè-

çîäè÷åñêè ïðèíèìàëà ïðåïàðàòû êàëèÿ, êîíòðîëü êàëèÿ

ñûâîðîòêè êðîâè íå ïðîâîäèëñÿ. 09.11.2004 ã. â ñâÿçè ñ

ïîÿâëåíèåì ñóäîðîã íèæíèõ è âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ïî-

âòîðíî áûëà ãîñïèòàëèçèðîâàíà íà íåôðîëîãè÷åñêîå îò-

äåëåíèÿ ÎÊÁ äëÿ îáñëåäîâàíèÿ è óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà.

Â ïðîöåññå ãîñïèòàëèçàöèè âíîâü ïðåäïðèíÿòî ðàç-

âåðíóòîå îáñëåäîâàíèå. Êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ýðèò-

ðîöèòû – 3,9×1012/ë, ãåìîãëîáèí – 132 ã/ë, ëåéêîöèòû –

4,1×109/ë, ÑÎÝ – 9 ìì/÷. Îáùèé àíàëèç ìî÷è (ñì. òàáë.

3). Áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè (ñì.

òàáë. 4). Ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1007 – 1028, Ä > Í. Ïðîâåäå-

íà îöåíêà ôóíêöèîíàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ ïî÷åê (ñì. òàáë.

4). Îïðåäåëåíû ïàðàìåòðû êèñëîòíî-îñíîâíîãî ñîñòîÿ-

íèÿ (ÊÎÑ) êðîâè (òàáë. 6). ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íèêîâ:

ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,3×3,6 ñì, ïàðåíõèìà 1,3–0,9,

êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû:

îâàëüíûå d = 0,9 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì,

÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ: íå èçìåíåí. Â

ïðîåêöèè ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæå-

íà: îïóùåíà íèæíèì ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîä-

âçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,2×3,5

ñì, ïàðåíõèìà 1,4–0,9, êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåí-

íîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå d = 0,9

ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõà-

íî÷íûé êîìïëåêñ: íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷-

êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îáû÷íî. Îá-

ëàñòü íàäïî÷å÷íèêîâ áåç îñîáåííîñòåé.

Kîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ (ÊÒ) îðãàíîâ

áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðî-

ñòðàíñòâà. Çàêëþ÷åíèå: îðãàíû áðþø-

íîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðîñòðàí-

ñòâà áåç îñîáåííîñòåé; ðåíòãåíîãðàììà

òóðåöêîãî ñåäëà: òóðåöêîå ñåäëî îáû÷-

íîé ôîðìû è ðàçìåðîâ. Êîíñóëüòàöèÿ

ýíäîêðèíîëîãà: ãèïîêàëèåìèÿ, âåðîÿòíî,

îáóñëîâëåíà ïàòîëîãèåé ïî÷åê, äàííûõ çà

ýíäîêðèííóþ ïàòîëîãèþ íåò. Â õîäå ïðî-

âåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ äèàãíîç íå ïå-

ðåñìàòðèâàëñÿ: àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ìî÷å-

âîé ñèñòåìû: ãèïîïëàñòè÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ

ïî÷åê. Õðîíè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé

íåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ. Ãèïîêàëèåìè-

÷åñêàÿ ïî÷êà. Èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé

ñèíäðîì. Âòîðè÷íûé äåêîìïåíñèðîâàííûé ìåòàáîëè÷åñ-

êèé àëêàëîç. Ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç I ñò. Ñîõðàííàÿ

ôóíêöèÿ ïî÷åê.

Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ íå çàðåãèñòðèðîâàíà. Â õîäå

ãîñïèòàëèçàöèè ïðîâîäèëàñü àëèìåíòàðíàÿ è ìåäèêàìåí-

òîçíàÿ êîððåêöèÿ âûÿâëåííîé ãèïîêàëèåìèè è ìåòàáîëè-

÷åñêîãî àëêàëîçà. Â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè âûïè-

ñàëàñü (03.12.2004 ã.) ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðîëîãà â ÃÍÖ ñ

ðåêîìåíäàöèåé ïðèåìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ, âåðîøïèðîíà,

äèàêàðáà. Â äàëüíåéøåì ó íåôðîëîãà íå íàáëþäàëàñü, ðå-

êîìåíäîâàííóþ òåðàïèþ ïðèíèìàëà íå ïîñòîÿííî, êîíò-

ðîëü êàëèÿ êðîâè, ÊÎÑ êðîâè íå èññëåäîâàëñÿ.

21.07.2005 ã. êîíòðîëüíàÿ ãîñïèòàëèçàöèÿ íà íåôðî-

ëîãè÷åñêîå îòäåëåíèÿ ÎÊÁ. Ïî äàííûì îáñëåäîâàíèÿ:

êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: Ýð – 3,99×1012/ë, Íb – 137,

Ëåéê. – 4,8×109/ë, ÑÎÝ – 15; îáùèé àíàëèç ìî÷è: ñì. òàáë.

3; áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðîâè: ñì.

òàáë. 4; ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1005 – 1015, Ä > Í; ôóíêöèî-

íàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê: ñì. òàáë. 5; ÊÎÑ êðîâè: ñì.

òàáë. 6; ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íèêîâ: ïðàâàÿ ïî÷êà ðàç-

ìåðîì 8,9 × 3,1 ñì, ïàðåíõèìà 1,3 – 0,9, êîíòóðû: ðîâíûå,

ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïè-

ðàìèäû: îâàëüíûå d = 1,0 ñì ñ

ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷à-

øå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ:

íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷-

êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëî-

æåíà: îïóùåíà íèæíèì ïîëþ-

ñîì äî ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé

êîñòè; ëåâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì

9,2 × 3,2 ñì, ïàðåíõèìà 1,4 – 0,9,

êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü:

íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëü-

íûå d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåí-

íûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõà-

íî÷íûé êîìïëåêñ: íå èçìåíåí.

Таблица 4

Результаты биохимического исследования сыворотки крови

Показатели              Дата
16.12.2003 10.11.2004 22.07.2005 16.09.2005

Общий белок, г/л 86 79,0 85 69
Холестерин общий, ммоль/л 5,07 4,26 � 4,03
Щелочная фосфатаза, Е/л � � � 47,0
Кальций ионизированный, ммоль/л 1,25 1,26 1,21 1,12
Натрий, ммоль/л 139,6 138,0 136,3 138,6
Калий, ммоль/л 2,52 2,8 2,23 3,0
Мочевина, ммоль/л 6,62 4,18 5,03 1,1
Креатинин, ммоль/л 0,092 0,092 0,119 0,116

Таблица 5

Показатели функционального состояния почек
Показатели Дата

18.12.2003 14.11.2004 25.07.2005 19.09.2005 29.09.2005

Креатинин сыворотки, ммоль/л 0,082 0,092 0,109 0,112 0,111
Мочевина сыворотки, ммоль/л 6,62 4,18 4,01 1,4 1,1
Натрий сыворотки, ммоль/л 139 138,0 132,1 135,5 138,8
Калий сыворотки, ммоль/л 2,75 3,23 2,55 3,5 3,0
Кальций сыворотки, общий, ммоль/л � 2,6 2,5 2,34 2,4
Суточная. экскреция Са с мочой,
ммоль/24 ч 1,55 � � 2,99 3,7
СПБ, г/24 ч 0,031 � � следы 0,2
СКФ, мл/мин 59,9 49,3 50,3 68,8 73,6

Примечание. СПБ – суточная потеря белка.

Таблица 3

Показатели общего анализа мочи

Показатели Дата
16.12.2003 10.11.2004 22.07.2005 16.09.2005

Относительная
плотность 1016 1015 1010 1006
Реакция щелочная щелочная щелочная щелочная
Белок нет нет нет нет
Сахар нет нет нет нет
Лейкоциты 1 – 3 в п/зр 2 – 5 в п/зр 2 – 3 в п/зр ед. в п/зр
Эритроциты ед. в п/зр ед. в п/зр ед. в п/зр ед. в п/зр
Цилиндры ед. в п/зр ед. в п/зр ед. в п/зр ед. в п/зр
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Â ïðîåêöèè ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îáû÷-

íî. Îáëàñòü íàäïî÷å÷íèêîâ áåç îñîáåííîñòåé.

Â õîäå ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ äèàãíîç íå ïåðå-

ñìàòðèâàëñÿ: àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ìî÷åâîé ñèñòåìû: ãè-

ïîïëàñòè÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ ïî÷åê. Õðîíè÷åñêèé èíòåð-

ñòèöèàëüíûé íåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ. Ãèïîêàëèåìè÷åñ-

êàÿ ïî÷êà. Èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì. Âòîðè÷íûé

äåêîìïåíñèðîâàííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç. Ïðàâî-

ñòîðîííèé íåôðîïòîç I ñò. Ñîõðàííàÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê.

Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ íå çàðåãèñòðèðîâàíà. Â

õîäå ãîñïèòàëèçàöèè ïðîâîäèëàñü àëèìåíòàðíàÿ è ìåäè-

êàìåíòîçíàÿ êîððåêöèÿ âûÿâëåííîé ãèïîêàëèåìèè è

ìåòàáîëè÷åñêîãî àëêàëîçà. Â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòî-

ÿíèè âûïèñàëàñü (12.08.2005 ã.) ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðî-

ëîãà â ÃÍÖ ñ ðåêîìåíäàöèåé ïðèåìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ,

âåðîøïèðîíà, äèàêàðáà è ãîñïèòàëèçàöèè äëÿ äîîáñëå-

äîâàíèÿ íà íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèÿ ÑÏáÃÌÓ.

05.09.2005 ã. ïîñòóïèëà íà 1-å íåôðîëîãè÷åñêîå îòäå-

ëåíèÿ ÑÏáÃÌÓ. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå óäîâëåòâî-

ðèòåëüíîå, ñîçíàíèå ÿñíîå, êîæà è âèäèìûå ñëèçèñòûå

îáîëî÷êè ÷èñòûå, îáû÷íîãî öâåòà, ÈÌÒ – 13,06 êã/ì2,

îòåêîâ íåò, ÀÄ – 110/70 ìì ðò. ñò., ×ÑÑ – 68 óä/ìèí, òîíû

ñåðäöà ÿñíûå, ÷èñòûå, øóìîâ íåò, ×ÄÄ – 16 â 1 ìèí, äû-

õàíèå æåñòêîå, õðèïîâ íåò, æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåçíåí-

íûé, ïî÷êè íå ïàëüïèðóþòñÿ, ïîêîëà÷èâàíèå ïî ïîÿñíè-

öå áåçáîëåçíåííîå.

Â äîïîëíåíèå ê àíàìíåçó áûëî âûÿñíåíî, ÷òî ïàöè-

åíòêà ðîäèëàñü îò ïåðâîé áåðåìåííîñòè â ñðîê. Áåðå-

ìåííîñòü ó ìàòåðè ïðîòåêàëà áåç îñëîæíåíèé. Âåñ è ðîñò

ïðè ðîæäåíèè íå ïîìíèò. Äàííûõ î íàëè÷èè ïàòîëîãèè

ïî÷åê, ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé ñèñòåìû èëè íàðóøåíèé

âîäíî-ñîëåâîãî ãîìåîñòàçà ó ðîäñòâåííèêîâ íåò. Èç ïå-

ðåíåñåííûõ çàáîëåâàíèé îòìå÷àåò òîëüêî ÎÐÂÈ.

Ëàáîðàòîðíî: êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: Ýð –

4,0×1012/ë, Íb – 132, Ëåéê. – 3,9×109/ë, ÑÎÝ – 4; îáùèé

àíàëèç ìî÷è: ñì. òàáë. 3; áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå

ñûâîðîòêè êðîâè: ñì. òàáë. 4; ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1007 –

1017, Ä > Í; ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê: ñì. òàáë.

5; ÊÎÑ êðîâè: ñì. òàáë. 6; ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íèêîâ:

ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,5 × 3,1 × 4,0 ñì, ïàðåíõèìà 1,5 –

0,9, êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìè-

äû: îâàëüíûå d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷à-

øå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ: íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè

ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îïóùåíà íèæ-

íèì ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷-

êà ðàçìåðîì 9,2 × 3,5 × 3,7 ñì, ïàðåíõèìà 1,5 – 0,9, êîíòó-

ðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëü-

íûå d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì,

÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ: íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè

ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îáû÷íî. Îáëàñòü

íàäïî÷å÷íèêîâ áåç îñîáåííîñòåé. Ñ ó÷åòîì äàííûõ àíàì-

íåçà è ðåçóëüòàòîâ îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé áûë âûñòàâëåí

ïðåäâàðèòåëüíûé äèàãíîç: ñèíäðîì êàíàëüöåâîé äèñôóí-

êöèè. Êëàññè÷åñêèé ñèíäðîì Áàðòòåðà? Ñèíäðîì Ãèòåëü-

ìàíà? Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà äîïîëíèòåëüíî âûïîëíå-

íî: îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè ìàãíèÿ â ñûâîðîòêå êðî-

âè: 0,9 ììîëü/ë (íîðìà – 0,7 – 1,05 ììîëü/ë); ÊÀÏ: 419,6

ïã/ìë (íîðìà – 70 – 300 ïã/ìë).

Òàêèì îáðàçîì, ðåçóëüòàòû äëèòåëüíîãî íà-

áëþäåíèÿ ïàöèåíòêè ïîêàçàëè íàëè÷èå ó íåå ñòîé-

êîé ãèïîêàëèåìèè ñ êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè

(òåòàíèÿ, ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü) ñ ó÷åòîì îòñóò-

ñòâèÿ â àíàìíåçå óêàçàíèé íà ïðèåì äèóðåòèêîâ è

àëèìåíòàðíóþ íåäîñòà÷ó ïðîäóêòîâ, ñîäåðæàùèõ

êàëèé.

Íàáëþäàþòñÿ òàêæå âûðàæåííûé ìåòàáîëè-

÷åñêèé àëêàëîç, íîðìàëüíûé óðîâåíü ÀÄ, îòíîñè-

òåëüíàÿ ñîõðàííîñòü ôèëüòðàöèîííîé ñïîñîáíîñ-

òè ïî÷åê è òåíäåíöèÿ ê óìåðåííîìó íàðàñòàíèþ

ÊÀÏ ïëàçìû. Òàêàÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàñòàâ-

ëÿåò, â ïåðâóþ î÷åðåäü, çàïîäîçðèòü îäèí èç âàðè-

àíòîâ ñèíäðîìà Áàðòòåðà. Âåðîÿòíîñòü äðóãèõ

ñîñòîÿíèé, ñ íàëè÷èåì ãèïîêàëèåìèè è àëêàëîçà, â

÷àñòíîñòè ñèíäðîìà Êîííà, ñèíäðîìà Ëèäëÿ, ñèí-

äðîìà êàæóùåãîñÿ èçáûòêà ìèíåðàëêîðòèêîèäîâ

(äåôèöèò 11-áåòà-ãèäðîêñèñòåðèääåãèäðîãåíàçû

òèïà II) èëè ðàçëè÷íûõ òèïîâ âòîðè÷íîãî (ãèïåððå-

íèíåìè÷åñêîãî) àëüäîñòåðîíèçìà êðàéíå ìàëà.

Ïðàêòè÷åñêè âñå ýòè çàáîëåâàíèÿ ñîïðîâîæäàþò-

ñÿ ñòîéêîé è âûñîêîé àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé,

êîòîðàÿ íèêîãäà íå ðåãèñòðèðîâàëàñü ó îáñóæäàå-

ìîé ïàöèåíòêè. Ïðîòèâ ñèíäðîìà Êîííà ñâèäåòåëü-

ñòâóåò è îòñóòñòâèå èçìåíåíèé ÓÇÈ-êàðòèíû íàä-

ïî÷å÷íèêîâ (ïðè íåîäíîêðàòíûõ èññëåäîâàíèÿõ),

äàííûå ÊÒ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèí-

íîãî ïðîñòðàíñòâà, à òàêæå îòíîñèòåëüíûî íåçíà-

÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå ÊÀÏ [419,6 ïã/ìë (íîðìà –

70 – 300 ïã/ìë)]. Äàííûå äóïëåêñíîãî ñêàíèðîâà-

íèå è äîïïëåðîãðàôèè ñîñóäîâ ïî÷åê (çàêëþ÷åíèå:

ãåìîäèíàìè÷åñêè çíà÷èìûõ íàðóøåíèé êðîâîòî-

êà ïî ïî÷å÷íûì àðòåðèÿì íà âñåõ óðîâíÿõ íå ïî-

ëó÷åíî. Äàííûõ çà ïîâûøåíèå âíóòðèïî÷å÷íîãî

ñîñóäèñòîãî ñîïðîòèâëåíèÿ íå âûÿâëåíî) òàêæå

ñëóæàò äîïîëíèòåëüíûì àðãóìåíòîì ïðîòèâ âòî-

ðè÷íîãî àëüäîñòåðîíèçìà.

Íà îñíîâå èìåþùèõñÿ äàííûõ, ãîðàçäî ñëîæ-

íåå ðåøèòü âîïðîñ, î êàêîì êîíêðåòíî âàðèàíòå

ñèíäðîìà Áàðòåðà èäåò ðå÷ü. Âûÿâëåíèå çàáîëå-

âàíèÿ â ñðàâíèòåëüíî ïîçäíåì âîçðàñòå, îòñóòñòâèå

âûðàæåííîé ïîëèóðèè è ïîëèäèïñèè, ïîâûøåíèÿ

ýêñêðåöèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé ñðàçó ñòàâÿò ïîä ñî-

ìíåíèå àíòåíàòàëüíûå âàðèàíòû ñèíäðîìà (òèïû

ÑÁ I è II). Â ñèëó îáúåêòèâíûõ ïðè÷èí åùå ìåíåå

âåðîÿòíûìè ïðåäñòàâëÿþòñÿ ÑÁ, ñî÷åòàþùèéñÿ

ñ íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé, èëè àóòîñîìíî-äîìè-

íàíòíàÿ ãèïîêàëüöèåìèÿ (ñì. òàáë. 1). Íà îñíîâå

Таблица 6

Показатели кислотно�основного
состояния крови

Показатели Дата
17.11.2004 22.07.2005 08.08.2005 28.09.2005

рH 7,44 7,4 7,42 7,46
pCO

2
, мм рт. ст. 61,5 78,5 65,4 70,0

BE, ммоль/л 14,4 18,8 14,2 25,9
BB, ммоль/л 62,4 37,1 62,2 21,7
HCO

3
�, ммоль/л 41,6 48,6 42,0 49,6

pO
2
, мм рт. ст. 13,6 12 20,4 12
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îòìå÷åííîãî âûøå, íàèáîëåå âåðîÿòíûìè çàáîëå-

âàíèÿìè â ðàññìàòðèâàåìîì ñëó÷àå ñëåäóåò ïðè-

çíàòü ëèáî ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà, ëèáî ñèíäðîì

Áàðòòåðà òèïà III (ïàòîëîãèÿ CLC-Kb õëîðíûõ êà-

íàëîâ). Ïðè ýòîì, ïåðâàÿ ìàíèôåñòàöèÿ çàáîëåâà-

íèÿ âî âçðîñëîì âîçðàñòå ñêîðåå ïîçâîëÿåò çàïî-

äîçðèòü ÑÃ. Îäíàêî íàèáîëåå õàðàêòåðíûìè îòëè-

÷èòåëüíûìè ÷åðòàìè ïîñëåäíåãî ñîñòîÿíèÿ

ñ÷èòàþòñÿ ñòîéêàÿ ãèïîêàëüöèóðèÿ è íàëè÷èå ãè-

ïîìàãíèåìèè. Ïðè òðåõ îïðåäåëåíèÿõ ñóòî÷íîé

ýêñêðåöèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé (ñì. òàáë. 5) òîëüêî â

îäíîì ñëó÷àå ýòîò ïàðàìåòð ñîñòàâèë 1,55 ììîëü/

ñóò, à â äâóõ äðóãèõ ïðåâûøàë 2,0 ììîëü/ñóò. Êîí-

öåíòðàöèÿ ìàãíèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè ó ðàññìàòðè-

âàåìîé áîëüíîé îêàçàëàñü íîðìàëüíîé (0,9 ììîëü/

ë; íîðìà: 0,7 – 1,05 ììîëü/ë). Â ñâÿçè ñ ýòèì ìû

âñå æå ðåøèëè îñòàíîâèòüñÿ íà äèàãíîçå: Êëàññè-

÷åñêèé ñèíäðîì Áàðòòåðà (ñèíäðîì Áàðòòå-

ðà, òèï III).

Îïèñàííûé ñëó÷àé â ÷åì-òî ïîõîæ íà ïðåäñòàâ-

ëåííûé èòàëüÿíñêèìè íåôðîëîãàìè [20]. Ïîä èõ

íàáëþäåíèåì îêàçàëñÿ 28-ëåòíèé ìóæ÷èíà, êîòîðûé

áûë îáñëåäîâàí â ñâÿçè ñ ïðèçûâîì íà âîåííóþ

ñëóæáó. Òî÷íûé àíàìíåç íå èçâåñòåí, êðîìå òîãî,

÷òî ãèïîêàëèåìèÿ áûëà âïåðâûå âûÿâëåíà â 25 ëåò,

íî äåòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ â òî âðåìÿ íå ïðîâåëè.

Ó ïàöèåíòà, êàê è ó íàøåé áîëüíîé, îòìå÷àëàñü íîð-

ìîìàãíèåìèÿ, èìåëè ìåñòî ïîâûøåíèå ÊÀÏ è óìå-

ðåííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç ïðè íîðìàëüíûõ

óðîâíÿõ ÀÄ. Ïðàâäà, â îòëè÷èå îò íàáëþäàåìîé

íàìè ïàöèåíòêè, ó áîëüíîãî, îïèñàííîãî èòàëüÿíñêè-

ìè êîëëåãàìè, îòìå÷àëàñü íèêòóðèÿ (2 ìî÷åèñïóñ-

êàíèÿ çà íî÷ü). Íåçàäîëãî äî îáñëåäîâàíèÿ èìåë

ìåñòî ýïèçîä ëåâîñòîðîííåé ïî÷å÷íîé êîëèêè ñ îò-

õîæäåíèåì êàìíÿ. Êðîìå òîãî, ó ýòîãî ïàöèåíòà íà-

áëþäàëàñü íîðìîêàëüöèåìè÷åñêàÿ ãèïåðêàëüöèéó-

ðèÿ, ÷åãî íå áûëî ó íàøåé áîëüíîé. Ñóùåñòâåííî,

÷òî ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç, ïðîâåäåííûé

èòàëüÿíñêèìè ñïåöèàëèñòàìè, âûÿâèë ìóòàöèþ

(çíà÷èòåëüíóþ äåëåöèþ) CLCNKB-ãåíà, ÷òî ñîîò-

âåòñòâóåò ñèíäðîìó Áàðòòåðà òèïà III.

Ïîíÿòíî, ÷òî â ñèëó ïðè÷èí, îïèñàííûõ âûøå,

äèàãíîñòèêà òî÷íîãî âàðèàíòà ÑÁ íà îñíîâå êëè-

íèêî-ôóíêöèîíàëüíûõ äàííûõ íå ìîæåò ñ÷èòàòü-

ñÿ äîñòîâåðíîé. Ê ñîæàëåíèþ, ìîëåêóëÿðíî-ãåíå-

òè÷åñêèé àíàëèç ó íàøåé ïàöèåíòêè íå áûë âûïîë-

íåí ïî òåõíè÷åñêèì ïðè÷èíàì. Îäíàêî îíà îñòàåòñÿ

ïîä íàáëþäåíèåì êëèíèêè è, âîçìîæíî, ÷åðåç íå-

êîòîðîå âðåìÿ äèàãíîç áóäåò óòî÷íåí.

Â ëþáîì ñëó÷àå, íà íàø âçãëÿä, ïðåäñòàâëåí-

íîå íàáëþäåíèå èëëþñòðèðóåò èíòåðåñíûé âàðè-

àíò êàíàëüöåâîé äèñôóíêöèè, êîòîðûé ìîãóò

âñòðåòèòü íå òîëüêî ïåäèàòðû, íî è «âçðîñëûå»

íåôðîëîãè.

Ñëåäóþùèé êëèíè÷åñêîé ñëó÷àé, êîòîðûé íà-

áëþäàëñÿ â íàøåé êëèíèêå, òîæå ïðåäñòàâëÿåò

îïðåäåëåííûé èíòåðåñ.

Áîëüíàÿ Ê., 34 ëåò, ïîñòóïèëà íà 1-å íåôðîëîãè÷åñêîå

îòäåëåíèå êëèíèêè ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé,

Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî ìåäèöèíñêîãî

óíèâåðñèòåòà èì. àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà (ÑÏáÃÌÓ) â ïëàíî-

âîì ïîðÿäêå ïî íàïðàâëåíèþ ãîðîäñêîãî êîíñóëüòàòèâ-

íîãî íåôðîëîãè÷åñêîãî öåíòðà Ñàíêò-Ïåòåðáóðãà (ÃÍÖ)

23.09.2008 ã.. Ïðè ïîñòóïëåíèè æàëîâàëàñü íà âûðàæåí-

íóþ îáùóþ ñëàáîñòü, óìåðåííûå îòåêè ñòîï è ãîëåíåé,

ïîÿâëÿþùèåñÿ â âå÷åðíåå âðåìÿ, ãîëîâîêðóæåíèå, ïå-

ðèîäè÷åñêè ïîòåðþ ñîçíàíèÿ. Íà ìîìåíò îñìîòðà â ñî-

çíàíèè, ãîëîâîêðóæåíèÿ íåò. Òàêæå îòìå÷àåò îòåêè ñòîï,

ãîëåíåé, ïðåèìóùåñòâåííî â âå÷åðíåå âðåìÿ. Íà ìîìåíò

îñìîòðà îòåêîâ íåò. Â òå÷åíèå ãîäà ïîõóäåëà ñ 45 äî 43 êã.

Òàêæå â òå÷åíèå 4 ëåò àìåíîðåÿ.

Àíàìíåç çàáîëåâàíèÿ: Äî 1994 ã. ñ÷èòàëà ñåáÿ ïðàê-

òè÷åñêè çäîðîâîé, ê âðà÷àì íå îáðàùàëàñü, íå îáñëåäî-

âàëàñü. Â 1994 ã. âî âðåìÿ áåðåìåííîñòè (7-é ìåñÿö) ñî

ñëîâ áîëüíîé îòìå÷åíî ïîÿâëåíèå îòåêîâ, âïëîòü äî àíà-

ñàðêè. Îïÿòü æå ñî ñëîâ ïàöèåíòêè (ìåäèöèíñêîé äîêó-

ìåíòàöèè íå ïðåäñòàâëåíî) äèàãíîç íåôðîïàòèè áåðå-

ìåííûõ íå âûñòàâëÿëñÿ, ïðîòåèíóðèè, àðòåðèàëüíîé ãè-

ïåðòåíçèè íå áûëî (ÀÄ 110/70 ìì ðò. ñò.). Ðîäû íà 38-é

íåäåëå áåç îñëîæíåíèé.

Èç ñåìåéíîãî àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî ó áðàòà ïàöè-

åíòêè, ïðîæèâàþùåãî â äðóãîì ãîðîäå, âûÿâëÿëàñü ãè-

ïîêàëèåìèÿ è ñòàâèëñÿ äèàãíîç ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà.

Â äàëüíåéøåì äî 2004 ã. íå îáñëåäîâàëàñü. ÀÄ â 1996 ã.

ïðè ðàçîâîì èçìåðåíèè 90/60 ìì ðò. ñò. Â 2004 ã. ïîñëå

ïñèõîýìîöèîíàëüíîãî ñòðåññà ïîõóäåëà çà ãîä ñ 50 äî 45

êã, òîãäà æå âíîâü ñòàëà îòìå÷àòü ïîÿâëåíèå îòåêîâ íèæ-

íèõ êîíå÷íîñòåé ê êîíöó ðàáî÷åãî äíÿ. Â 2005 ã. â ñâÿçè ñ

îòåêàìè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, ëèöà îáðàùàëàñü ê óðîëî-

ãó: â îáùåì àíàëèçå ìî÷è îò 2005 ã. ëåéêîöèòû 1–2 â ï/çð,

áåëîê 0,033 ã/ë, ýðèòðîöèòû 30–40–60 â ï/çð. Â áèîõèìè-

÷åñêîì àíàëèçå ñûâîðîòêè êðîâè êðåàòèíèí 0,121 ììîëü/

ë, ìî÷åâèíà 20,4 ììîëü/ë (!?). Âûñòàâëÿëñÿ äèàãíîç õðî-

íè÷åñêîãî ïèåëîíåôðèòà íà ôîíå ïðàâîñòîðîííåãî íå-

ôðîïòîçà. Â 2006 ã. ïîòåðÿëà â âåñå åùå 5 êã (â íàñòîÿùåå

âðåìÿ ìàññà òåëà 43 êã). Â àâãóñòå 2006 ã. îáñëåäîâàëàñü

íà 2-ì íåôðîëîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè êëèíèêè ïðîïå-

äåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåçíåé ÑÏáÃÌÓ. Âûñòàâëåí äèàã-

íîç: ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç, âòîðè÷íûé ïèåëîíåô-

ðèò, ÕÁÏ III ñò. Â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå ñûâîðîòêè êðî-

âè: êàëèé 2,5–3,7 ììîëü/ë, êðåàòèíèí 0,103 ììîëü/ë,

ìî÷åâèíà 5,7 ììîëü/ë. Â îáùåì àíàëèçå ìî÷è: ïðîòåè-

íóðèÿ 0,2–0,08 ã/ë, ëåéêîöèòû 0–1 â ï/çð. Ïî äàííûì ÓÇÈ

ïðàâàÿ ïî÷êà 9,8×4,7, ëåâàÿ – 9,2×4,6. Ïîñëå âûïèñêè ðå-

êîìåíäîâàííóþ òåðàïèþ (ïàíàíãèí 1×2) ïîëó÷àëà 6 ìåñ,

çàòåì ñàìîñòîÿòåëüíî ïðåêðàòèëà ïðèåì ïðåïàðàòà. Ñ

2007 ã. íàáëþäàåòñÿ â ÃÍÖ.

Íåîäíîêðàòíî ãîñïèòàëèçèðîâàëàñü â ðàçëè÷íûå

ñòàöèîíàðû ñ äèàãíîçîì õðîíè÷åñêèé ïèåëîíåôðèò. Ñ

2007 ã. íà ôîíå ãèïîòîíèè 80/60–70/50 ìì ðò.ñò. îòìå÷àåò

ïîÿâëåíèå ãîëîâîêðóæåíèÿ, ýïèçîäè÷åñêèå ïîòåðè ñî-

çíàíèÿ. Ïî äàííûì ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé àíãèîãðàôèè

ñîñóäîâ ãîëîâíîãî ìîçãà îò 19.04.2008 ã. âûÿâëåíà ãèïîï-

ëàçèÿ ïðàâîé ïîçâîíî÷íîé àðòåðèè, ïî äàííûì ÓÇÄÃ,

óìåðåííàÿ âåðòåáðîãåííàÿ êîìïðåññèÿ ëåâîé ïîçâîíî÷-

íîé àðòåðèè, âûðàæåíîå ñíèæåíèå êðîâîòîêà ïî ïðàâîé
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ïîçâîíî÷íîé àðòåðèè

â ïðîêñèìàëüíîì îòäå-

ëå. Â èþíå 2007 ã. ïîñ-

ëå îáìîðîêà áûëà ãîñ-

ïèòàëèçèðîâàíà â ÍÈÈ

ñêîðîé ïîìîùè èì.

È.È. Äæàíåëèäçå. Â ñû-

âîðîòêå êðîâè: êàëèé

1,3 ììîëü/ë, íàòðèé

128 ììîëü/ë, êðåàòè-

íèí 0,13 ììîëü/ë, ìî-

÷åâèíà 26,7 ììîëü/ë

(!?). Â îáùåì àíàëèçå

ìî÷è – áåëîê 0,047 ã/ë.

Çèìîé 2007–2008 ã. îò-

ìå÷àëàñü, ñî ñëîâ áîëü-

íîé, ôåáðèëüíàÿ ëèõî-

ðàäêà, ê âðà÷àì íå îá-

ðàùàëàñü. Êàøëÿ,

áîëåé â ïîÿñíè÷íîé

îáëàñòè íå áûëî. Â

2008 ã. ïðè ñëó÷àéíîì

îáñëåäîâàíèè âûÿâëåí

õðîíè÷åñêèé âèðóñíûé ãåïàòèò Ñ. Â ÃÍÖ âûñêàçàíî ïðåä-

ïîëîæåíèå î íàëè÷èè ñèíäðîìà Áàðòòåðà. Â áèîõèìè-

÷åñêîì àíàëèçå ñûâîðîòêè êðîâè îò 04.09.2007 ã.: íàòðèé

126 ììîëü/ë, êàëèé 1,6 ììîëü/ë. Ðåêîìåíäîâàí ïðèåì àñ-

ïàðêàìà (2 ò.×2 ð).

Â èþëå 2008 ã. ãîñïèòàëèçèðîâàëàñü âî ÂÖÝÐÌ Ì×Ñ.

Âûñêàçàíî âïå÷àòëåíèå î ñèíäðîìå Ãèòåëüìàíà. Â áèî-

õèìè÷åñêîì àíàëèçå ñûâîðîòêè êðîâè: êðåàòèíèí

0,123 ììîëü/ë, ìî÷åâèíà 16,8 ììîëü/ë (!?). Îáùèé õîëåñ-

òåðèí ñûâîðîòêè êðîâè 6,5 ììîëü/ë, êàëèé 1,4–2,1–2,7

ììîëü/ë, íàòðèé 129,8–132,2, ìîëü/ë, ìàãíèé 0,82 ììîëü/

ë; ÑÏÁ – 0,315 ã/ñóò. Ïðè èññëåäîâàíèè êèñëîòíî-îñíîâ-

íîãî ñîñòîÿíèÿ êðîâè: ðÍ – 7,553, pÑÎ
2 
– 37,0 – ìåòàáîëè-

÷åñêèé àëêàëîç (äðóãèå ïîêàçàòåëè ÊÎÑ íå ïðåäñòàâëå-

íû). Êîíöåíòðàöèÿ àëüäîñòåðîíà â ïëàçìå 690,8 ïã/ìë.

Ïî äàííûì ñóòî÷íîãî ÝÊÃ è ÀÄ ìîíèòîðèðîâàíèÿ

èøåìè÷åñêèõ èçìåíåíèé íåò, ÀÄ õàðàêòåðíî äëÿ ãèïî-

òåíçèè. ÊÒ ãîëîâíîãî ìîçãà – íàðóæíàÿ ãèäðîöåôàëèÿ.

Ïîñëå âûïèñêè ïðèíèìàëà âåðîøïèðîí 50 ìã/ñóò, ïà-

íàíãèí ïî 1 ò. × 3 ð.

23.09.2008 ã. ãîñïèòàëèçèðîâàíà íà 1-å íåôðîëîãè÷åñ-

êîå îòäåëåíèå êëèíèêè ïðîïåäåâòèêè âíóòðåííèõ áîëåç-

íåé ÑÏáÃÌÓ èì. àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà. Ïðè îáñëåäîâàíèè

àëüäîñòåðîí 281,0 (íîðìà 10–160 ïã/ìë), ðåíèí >2500

ìêÌÅä/ìë (íîðìà: ñòîÿ – 4,4–46,1 ìì; ëåæà – 2,8 – 39,0).

Ïðè èññëåäîâàíèè ÊÎÑ êðîâè: ðÍ 7,506, ðÑÎ
2
 39,8 ìì ðò.

ñò., HCO
3
 30,8 ììîëü/ë, ÂÅ +7,7 ììîëü/ë. Â áèîõèìè÷åñ-

êèõ àíàëèçàõ ñûâîðîòêè êðîâè: êàëèé 1,6–2,1 ììîëü/ë, íà-

òðèé 116–124,3 ììîëü/ë, êðåàòèíèí 0,131 ììîëü/ë, ìî÷å-

âèíà 25,0 ììîëü/ë, õëîð 75 ììîëü/ë, ãëþêîçà 5.9 ììîëü/ë,

ìàãíèé 1,02 ììîëü/ë. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè: ýðèò-

ðîöèòû: 4,6×1012/ë, ãåìîãëîáèí 140 ã/ë, ÖÏ 0,91, ëåéêîöè-

òû 11,6×109/ë, ÑÎÝ 50 ìì/÷.

Íåôîáèîïñèÿ. Ñâåòîâàÿ ìèêðîñêîïèÿ. Îêðàñêè: ãå-

ìàòîêñèëèí/ýîçèí, Âàí-Ãèçîí, PAS, õðîìîòðîï, ýëàñòè-

êà ïî Âåéãàðòó, ñåðåáðåíèå ïî Äæîíñó, êîíãî-ðîò.

Â ñðåçàõ êîðêîâûé ñëîé ñ ÷èñëîì êëóáî÷êîâ äî 21,

3 èç íèõ ñêëåðîçèðîâàíû ïîëíîñòüþ. Íà ïåðâûé ïëàí

âûñòóïàåò âûðàæåííûé êðóïíîî÷àãîâûé ñêëåðîç ñòðî-

ìû ñ äèôôóçíîé ëèìôîãèñòèîöèòàðíîé èíôèëüòðàöè-

åé. Êëóáî÷êè â çîíàõ ñêëåðîçà ñ óòîëùåííîé êàïñóëîé ñ

ïðîëèôåðàöèåé êëåòîê ìåçàíãèÿ è óâåëè÷åíèåì ìåçàí-

ãèàëüíîãî ìàòðèêñà ñ ñóæåííûìè ïðîñâåòàìè êàïèëëÿ-

ðîâ Îòäåëüíûå êëóáî÷êè âíå çîí ñêëåðîçà (4–5) îáû÷-

íûõ ðàçìåðîâ ñ òîíêèìè ðàçâåðíóòûìè ïåòëÿìè ñ íåçíà-

÷èòåëüíîé ïðîëèôåðàöèåé êëåòîê ìåçàíãèÿ ìàòðèêñà,

áàçàëüíûå ìåìáðàíû êàïèëëÿðîâ êëóáî÷êîâ òîíêèå,

ôóêñèíîôèëüíûå îòëîæåíèÿ íå îïðåäåëÿþòñÿ. Êàíàëü-

öû â çîíàõ ñêëåðîçà àòðîôèðîâàíû, âíå ýòèõ çîí äåôîð-

ìèðîâàíû, ðàñøèðåíû ñ óìåðåííîé çåðíèñòîé äèñòðî-

ôèåé èëè ñóáàòðîôèåé. Â ïðîñâåòå êàíàëüöåâ ýðèòðîöè-

òû è ýðèòðîöèòàðíûå öèëèíäðû. Íà ãðàíèöå ñ ïåðåõîäíîé

çîíîé â ïðîñâåòàõ êàíàëüöåâ ìíîãî îòëîæåíèé èçâåñòè ñ

ïîëíîé àòðîôèåé ýïèòåëèÿ êàíàëüöåâ. Ñîñóäû íå èçìå-

íåíû. Ðåàêöèÿ ñ êîíãî-ðîò (-).

Çàêëþ÷åíèå. Õðîíè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé íå-

ôðèò.

Èììóíîôëþîðåñöåíòíîå èññëåäîâàíèå áèîïñèè ïî÷êè.

Èñïîëüçóåìûå àíòèñûâîðîòêè: àíòèIg, àíòèIgG,

àíòèIgM, àíòèIgA, àíòèÑ1q, àíòèÑ3, àíòèêàïïà, àíòèëÿì-

áäà, àíòèôèáðèíîãåí.

Çàêëþ÷åíèå. Â ìåçàíãèè êëóáî÷êîâ îòëîæåíèÿ IgG

(2+), IgM (2+), IgA (2+), C3 (2+).

Îáùåå çàêëþ÷åíèå. Õðîíè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé

íåôðèò.

Ïî äàííûì ÓÇÈ, ïå÷åíü íå óâåëè÷åíà (êâð-11,8), äå-

ôîðìàöèÿ æåë÷íîãî ïóçûðÿ, ïðàâàÿ ïî÷êà 9,6×4,1×4,2,

ïàðåíõèìà 1,4–0,8, ýõîãåííîñòü 1, ëåâàÿ ïî÷êà 9,2×4,2×4,4,

ïàðåíõèìà 1,4–0,8, ýõîãåííîñòü –1, ïèðàìèäû îâàëüíûå ñ

ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì d=1,1 ñì, ïðàâîñòîðîííèé íå-

ôðîïòîç. Ïî äàííûì ÝÊÃ ñèíóñîâûé ðèòì ñ ×ÑÑ 90 â 1

ìèí, óâåëè÷åíèå ïðàâîãî ïðåäñåðäèÿ, èçìåíåíèÿ ðåïî-

ëÿðèçàöèè â îáëàñòè ïåðåäíåáîêîâîé è íèæíåé ñòåíêè â

âèäå ãîðèçîíòàëüíîé è êîñîíèñõîäÿùåé äåïðåññèè ST 11,

111, avf, V2–V6, D,A,I 1,–1,5 ìì. Â àíàëèçå ìî÷è: áåëîê

0,35 ã/ë, ëåéêîöèòû 0–1 â ï/çð, ýðèòðîöèòû 5–10 â ï/çð.

Ñóòî÷íàÿ ïðîòåèíóðèÿ 0,67 ã.

Ïî äàííûì ÝÕÎÊÃ, êàìåðû ñåðäöà íå ðàñøèðåíû,

ìèîêàðä ëåâîãî æåëóäî÷êà íå óòîëùåí, ñèñòîëè÷åñêàÿ

ôóíêöèÿ íå èçìåíåíà (ÔÂ 71), äèàñòîëè÷åñêàÿ ôóíêöèÿ

Показатели                 Дата
18.08.2006 07.07.2008 25.09.2008 27.10.2008

Креатинин сыворотки, ммоль/л 0,103 0,096 0,131 0,092
Мочевина сыворотки, ммоль/л 5,70 8,90 25,0 (?!) 5,40
Калий сыворотки, ммоль/л 2,50 1,80 2,10 3,10
Натрий сыворотки, ммоль/л 136,1 131,0 124,3 136,2
Кальций сыворотки, общий, ммоль/л 2,21 2,23 2,50 2,40
Хлор сыворотки, ммоль/л 88,0 87,0 75,0 93,0
Неорганический фосфор сыворотки, ммоль/л 0,94 0,77 1,27 1,01
Клиренс креатинина, мл/мин/1,73 м2 52,5 46,7 38,0 37,1
СКФ

MDRD7
,

 
мл/мин/1,73 м2 59,0 56,5 36,0 63,7

СКФ
KG

,
 
мл/мин/1,73 м2 48,7 50,1 36,7 51,8

Экскреция креатинина, ммоль/сут 6,23 5,17 5,74 3,94
Экскреция мочевины, ммоль/сут 221,5 220,9 181,5 129,8
Экскреция калия, ммоль/сут 53,5 57,1 41,2 41,4
Экскреция натрия, ммоль/сут 88,6 63,8 95,6 165,7
Экскреция кальция, ммоль/сут 3,0 3,28 1,52 3,61
Экскреция хлора, ммоль/сут 107,3 72,2 100,3 154,4
Экскреция фосфора, ммоль/сут 7,53 17,0 16,83 11,88
Диурез, л/сут 2,15 2,10 1,90 2,20
Протеинурия, г/сут 0,34 0,82 0,67 Следы

Таблица 7

Показатели функционального состояния почек больной К.
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íå íàðóøåíà, ðàñ÷åòíîå äàâëåíèå â ëåãî÷íîé àðòåðèè ïî

âåðõíåé ãðàíèöå íîðìû.

Íà îáçîðíîé ðåíòãåíîãðàììå îðãàíîâ ãðóäíîé êëåò-

êè èçìåíåíèé íå âûÿâëåíî. Ïðè îñìîòðå îêóëèñòà âûÿâ-

ëåíà àíãèîïàòèÿ ñåò÷àòêè.

Êîíñóëüòèðîâàíà íåâðîëîãîì: äèñöèðêóëÿòîðíàÿ,

äèñìåòàáîëè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïîëèíåéðîïàòèÿ, äëÿ äèô-

ôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà ñ ðàññåÿííûì ñêëåðîçîì ðå-

êîìåíäîâàíî ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà. Ïðè ÌÐÒ êàðòèíà

íàðóæíîé ãèäðîöåôàëèè, ÌÐ-ïðèçíàêè äèñöèðêóëÿòîð-

íîé ýíöåôàëîïàòèè.

Ïðîâîäèëàñü òåðàïèÿ âåðîøïèðîíîì ñ ïîñòåïåííûì

íàðàñòàíèåì äîçû äî 200 ìã/ñóò, à òàêæå ïðåïàðàòàìè

êàëèÿ è ãèïåðòîíè÷åñêèì ðàñòâîðîì õëîðèäà íàòðèÿ, íà

ôîíå êîòîðîé îòìå÷àëîñü óìåíüøåíèå îáùåé ñëàáîñòè,

ãîëîâîêðóæåíèÿ, â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè óðî-

âåíü êàëèÿ 3,1 ììîëü/ë, íàòðèé 136,2 ììîëü/ë. Â êëèíè-

÷åñêîì àíàëèçå êðîâè: ýðèòðîöèòû 3,9×1012/ë, ãåìîãëî-

áèí 119 ã/ë, ÖÏ 0,92, ëåéêîöèòû 8,8×109/ë, ÑÎÝ 44 ìì/÷.

Ïî äàííûì êîíòðîëüíîãî ôóíêöèîíàëüíîãî èññëåäîâà-

íèÿ ñîñòîÿíèÿ ïî÷åê (òàáë. 7), êðåàòèíèí 0,092, ìî÷åâèíà

5,4 ììîëü/ë, ÑÏÁ ñëåäû, ÑÊÔ 63,67 ìë/ìèí/1,73 ì2. Âûïè-

ñàíà ñ äèàãíîçîì: ñèíäðîì Áàðòåðà òèïà III. Ðåêîìåí-

äîâàíî âûïîëíåíèå ãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ. Áûëî

ðåêîìåíäîâàíî äîáàâëåíèå ñîëè ê ïèùå, ïðèåì ñîëåé

êàëèÿ (êàëèÿ õëîðèä 10%-10,0 èëè êàëèéíîðìèí – 1,0 â

ñóòêè. Ïîâòîðíàÿ ãîñïèòàëèçàöèÿ ÷åðåç 6 ìåñ.

Â äèàãíîñòè÷åñêîì ïëàíå äàííûé ñëó÷àé, ïî-

æàëóé, ïðåäñòàâëÿåò áîëåå ñëîæíóþ ïðîáëåìó, ÷åì

ïðåäûäóùèé. Â ïðèíöèïå, ñòîéêàÿ ãèïîêàëèåìèÿ,

ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÐÀÀÑ, ãèïîõëîðåìè÷åñêèé

ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç, íàðÿäó ñ íîðìàëüíûìè

óðîâíÿìè ìàãíèÿ â ñûâîðîòêå êðîâè è îáû÷íî íîð-

ìàëüíûìè ïîêàçàòåëÿìè ïî÷å÷íîé ýêñêðåöèè êàëü-

öèÿ (ñì. òàáë. 7) è îáû÷íî ïîíèæåííûì óðîâíåì

àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ, ñîãëàñóþòñÿ ñ êëèíè÷åñêîé

êàðòèíîé ÑÁ òèïà III. Â òî æå âðåìÿ, èìåþùèåñÿ

äàííûå, íàâåðíîå, ïîëíîñòüþ íå èñêëþ÷àþò è íà-

ëè÷èå ñèíäðîìà Ãèòåëüìàíà. Ñ äðóãîé ñòîðîíû,

ðåçóëüòàòû îáñëåäîâàíèé, ïðåæäå âñåãî ñ ó÷åòîì

ðåçóëüòàòîâ ïðèæèçíåííîãî ìîðôîëîãè÷åñêîãî èñ-

ñëåäîâàíèÿ ïî÷åê, êîòîðîå âûÿâèëî îò÷åòëèâûå

ïðèçíàêè õðîíè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ òóáóëîèíòåð-

ñòèöèÿ, ìîãóò ïîëó÷èòü è äðóãóþ òðàêòîâêó.

Íåëüçÿ ïîëíîñòüþ èñêëþ÷èòü íàëè÷èÿ (ñêîðåå âñå-

ãî, èäèîïàòè÷åñêîãî) õðîíè÷åñêîãî òóáóëîèíòåðñòè-

öèàëüíîãî íåôðèòà, êîòîðûé è áåç ãåíåòè÷åñêè

îáóñëîâëåííûõ äåôåêòîâ ñîîòâåòñòâóþùèõ èîííûõ

òðàíñïîðòåðîâ ìîæåò ïðèâåñòè ê ïî÷å÷íûì ïîòå-

ðÿì ñîëåé ñ ðàçâèòèåì êëèíè÷åñêîé êàðòèíû

ñîëüòåðÿþùåé ïî÷êè (ïî ñóòè, ïñåâäîáàðòòåðîâñ-

êîãî ñèíäðîìà). Â äàííîì ñëó÷àå, åñòü è íåêîòî-

ðûå äðóãèå îñîáåííîñòè. Â ÷àñòíîñòè, ïàöèåíòêà

ïåðèîäè÷åñêè îòìå÷àëà ïîÿâëåíèå îòåêîâ, êîòîðûå

íå õàðàêòåðíû äëÿ ÑÁ è ÑÃ. Òðóäíî îáúÿñíèìî

ïåðèîäè÷åñêè ðåãèñòðèðóåìîå òðàíçèòîðíîå íàðà-

ñòàíèå êîíöåíòðàöèè ìî÷åâèíû â ñûâîðîòêå êðîâè

äî äîâîëüíî âûñîêèõ çíà÷åíèé (ýïèçîäû ïðåõîäÿ-

ùåãî ïðåðåíàëüíîãî îñòðîãî ïîâðåæäåíèÿ ïî÷åê íà

ôîíå ãèïîòîíèè è óìåíüøåíèÿ ýôôåêòèâíîãî îáúåìà

âíåêëåòî÷íîé æèäêîñòè?). Ïðîòåèíóðèÿ è ïåðèî-

äè÷åñêè âûÿâëÿåìûå èçìåíåíèÿ â ìî÷åâîì îñàä-

êå, ñêîðåå âñåãî, ìîãóò áûòü ñëåäñòâèåì òåõ ìîð-

ôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â òêàíè ïî÷åê, êîòîðûå

áûëè îáíàðóæåíû ïðè íåôðîáèîïñèè.

Â äàííîì ñëó÷àå â ïîëüçó íàñëåäñòâåííîé òó-

áóëîïàòèè íàñ ïîáóäèëè âûñêàçàòüñÿ ðåçóëüòàòû

ñåìåéíîãî àíàìíåçà: ïîäîçðåíèå íà íàëè÷èå ñèíä-

ðîìà Ãèòåëüìàíà ó áðàòà, ïîñêîëüêó ñëîæíî ïðåä-

ïîëîæèòü, ÷òî ó äâóõ áëèçêèõ ðîäñòâåííèêîâ áåç

âèäèìîé ïðè÷èíû ðàçîâüåòñÿ òóáóëîèíòåðñòèöè-

àëüíûé íåôðèò. Îäíàêî äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ äèàã-

íîçà çäåñü àáñîëþòíî íåîáõîäèìî ìîëåêóëÿðíî-

ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå, êîòîðîå â íàñòîÿùåå

âðåìÿ òåõíè÷åñêè íå âîçìîæíî.

Çàêëþ÷åíèå. Êàê ñâèäåòåëüñòâóþò äàííûå

ëèòåðàòóðû è ðåçóëüòàòû ïðèâåäåííûõ âûøå êëè-

íè÷åñêèõ íàáëþäåíèé, â íàñòîÿùåå âðåìÿ «âçðîñ-

ëûé» íåôðîëîã âïîëíå ìîæåò âñòðåòèòüñÿ ñ ïàöè-

åíòîì, ó êîòîðîãî ìîãóò íàáëþäàòüñÿ òå èëè èíûå

ïðîÿâëåíèÿ ñèíäðîìà Áàðòòåðà èëè ñèíäðîìà Ãè-

òåëüìàíà. Ïîýòîìó òàêîé âðà÷ äîëæåí áûòü îñâå-

äîìëåí îá îñíîâíûõ ñèìïòîìàõ, ïðèíöèïàõ äèàã-

íîñòèêè è ëå÷åíèÿ äàííûõ ñîñòîÿíèé.

БИБЛИОГРАФИЧЕСКИЙ СПИСОК

1. Zelicovich I. Hypokalaemic salt�losing tubulophies: an
evolving story. Nephrol Dial Transplant 2003; 18: 1696�1700

2. Krаmer BK, Bergler T, Stoelcker B, Waldegger S.
Mechanisms of Disease: the kidney�specific chloride channels
ClCKA and ClCKB, the Barttin subunit, and their clinical
relevance. Nat Clin Pract Nephrol 2008; 4(1):38�46

3. D’Souza�Li L. The calcium�sensing receptor and related
diseases. Arq Bras Endocrinol Metabol 2006; 50(4):628�639

4. Kleta R, Bockenhauer D. Bartter syndromes and other
salt�losing tubulopathies. Nephron Physiol 2006; 104(2):73�80

5. Knoers NV, Levtchenko EN. Gitelman syndrome. Orphanet
J Rare Dis 2008;3:22

6. Peters M, Konrad M, Seyberth HW. Hereditary
hypokalemic salt�losing tubular disorders. Saudi J Kidney Dis
Transpl 2003; (3):386�397

7. Jentsch TJ, Maritzen T, Zdebik AA. Chloride channel
diseases resulting from impaired transepithelial transport or
vesicular function. J Clin Invest 2005;115 (8):2039�2046

8. Amirlak I, Dawson KP. Bartter syndrome: an overview.
QJM 2000; 93(4):207�215

9. Gamba G, Friedman PA. Thick ascending limb: the Na(+):K
(+):2Cl (�) co�transporter, NKCC2, and the calcium�sensing
receptor, CaSR. Pflugers Arch 2009;458(1):61�76

10. Egbuna OI, Brown EM. Hypercalcaemic and
hypocalcaemic conditions due to calcium�sensing receptor
mutations. Best Pract Res Clin Rheumatol 2008; 22(1): 129�148

11. Зверев ЯФ, Брюханов ВМ, Лампатов ВВ. Заболева�
ния и синдромы, обусловленные генетическими нарушени�
ями почечного транспорта электролитов. Нефрология 2004;
8(4): 11�24

12. Кисина АА, Рысс ЕС, Яковенко АА, Колосова ИМ,
Каюков ИГ. Синдромы Барттера и Гительмана в практике
«взрослого» нефролога. Нефрология 2006; (1): 93�98

13. Савенкова НД, Папаян АВ, Левиашвили ЖГ. Тубуло�



102

ISSN 1561�6274. Нефрология. 2009. Том 13. №4.

патии в практике педиатра. Руководство для врачей. Лев�
ша, СПб., 2006; 144

14. Гринштейн ЮИ, Шабалин ВВ, Шалькова ИВ. Синд�
ром Гительмана с клиникой тяжелой гипокалиемии и псев�
доишемическими ЭКГ�изменениями. http://
www.consi l ium�medicum.com/magazines/magazines/
special/heartdisease/article/17485

15. Чихладзе НМ. Артериальная гипотония у больных с
вторичным альдостеронизмом: синдромы Барттера и Ги�
тельмана. Системные гипертензии 2008; (3): 24�26

16. Боровой СГ. Дискалиемии. Пособие для врачей.
Ренкор, СПб., 1998; 134

17. Monnes L, Bindels R, Grunfeld JP. Gitelman syndrome
comes of age. Nephrol Dial Transplant 1998; 13: 1617�1619

18. Schepkens H, Stubbe J, Hoeben H, Vanholder R,
Lameire N. Severe hyponatraemia and hypouricaemia in
Gitelman’s syndrome. Nephrol Dial Transplant 2001; 16: 2250�
2252

19. HayashiM. Gitelman’s Syndrome and Hypomagnesemia.
Intern Med 2004; 43(5): 351�352

20. Golussi G, De Ferrari ME, Tedeschi S et al. Bartter
syndrome type 3: a unusual cause of nephrolithiasis. Nephrol
Dial Transplant 2002; 17: 521�523

21. Brum S, Rueff J, Santos JR, Calado J. Unusual adult�
onset manifestation of an attenuated Bartter’s syndrome type
IV renal phenotype caused by a mutation in BSND. Nephrol Dial
Transplant 2007; 22(1): 288�299

22. Yamazaki H, Nozu K, Narita I et al. Atypical phenotype
of type I Bartter syndrome accompanied by focal segmental
glomerulosclerosis. Pediatr Nephrol 2009; 24(2):415�418

23. Pressler CA, Heinzinger J, Jeck N et al. Late�onset
manifestation of antenatal Bartter syndrome as a result of
residual function of the mutated renal Na+�K+�2Cl� co�
transporter. J Am Soc Nephrol 2006; 17(8):2136�2142

24. Bartter FC, Pronove P, Gill JR, MacCardle RC Hyperplasia
of juxtaglomerular complex with hyperaldosteronism and
hypokalemic alkalosis. A new syndrome. Am J Med 1962; 33:
811�828

25. Gitelman HJ, Graham JB, Welt LG. A new familial
disorder characterized by hypokalemia and hypomagnesemia.
Trans Assoc Am Physicians 1966; 79: 221�235

26. Bartter’s Syndrome. http://barttersite.org/bartters�
syndrome/

27. Shalev H, Ohali M, Kachko L, Landau D. The neonatal
variant of Bartter syndrome and deafness: Preservatin of renal
function. Pediatrics 2003; 112(3): 628�633

28. Brochard K, Boyer O, Blanchard A et al. Phenotype�
genotype correlation in antenatal and neonatal variants of Bartter
syndrome. Nephrol Dial Transplant 2009 24(5):1455�1464

29. Каюков ИГ, Смирнов АВ, Шабунин МА и др. Редкие
заболевания в практике «взрослого» нефролога: состояния,
ассоциированные с гипокалиемий. Сообщение I. Гомеостаз
калия, классификация и клиника гипокалиемий. Нефроло�
гия 2008; 12(4): 81�92

30. Каюков ИГ, Смирнов АВ, Шабунин МА и др. Редкие
заболевания в практике «взрослого» нефролога: состояния,
ассоциированные с гипокалиемий. Сообщение II. Синдром
Лиддля. Нефрология 2009; 13(1): 81�92

31. Naderi AS, Reilly RF Jr. Hereditary etiologies of
hypomagnesemia. Nat Clin Pract Nephrol 2008; 4(2):80�89

32. Kцmhoff M, Reinalter SC, Grцne HJ, Seyberth HW.
Induction of microsomal prostaglandin E2 synthase in the
macula densa in children with hypokalemic salt�losing
tubulopathies. Pediatr Res 2004;55(2):261�266

33. Davis PA, Mussap M, Pagnin E, Bertipaglia L, Savica V,
Semplicini A, Calт LA. Early markers of inflammation in a high
angiotensin II state�results of studies in Bartter’s/Gitelman’s
syndromes. Nephrol Dial Transplant 2006;21(6):1697�1701

34. Enya M, Kanoh Y, Mune T, Ishizawa M et al. Depressive
state and paresthesia dramatically improved by intravenous
MgSO4 in Gitelman’s syndrome. Intern Med 2004; 43(5): 410�
414

35. Lin SH, Cheng NL, Hsu YJ, Halperin ML. Intrafamilial
phenotype variability in patients with Gitelman syndrome having
the same mutations in their thiazide�sensitive sodium/chloride
cotransporter. Am J Kidney Dis 2004;43(2):304�312

36. Colussi G, Bettinelli A, Tedeschi S et al. A thiazide test
for the diagnosis of renal tubular hypokalemic disorders. Clin J
Am Soc Nephrol 2007; 2(3):454�460

37. Bell DS. Successful utilization of aliskiren, a direct
renin inhibitor in Bartter syndrome. South Med J 2009; 102(4):
413�415

Ïîñòóïèëà â ðåäàêöèþ 9.11.2009 ã.

Ïðèíÿòà â ïå÷àòü 23.11.2009 ã.


