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Â 1962 F.C. Bartter è ñîàâò. [1] 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 ãîäó H.J.Gitelman è ñîàâò. ïðåäñòà-

âèëè 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 [2]. Çàáîëåâàíèå òàêæå ïðîòåêàëî íà ôîíå

ãèïåðàëüäîñòåðîíèçìà è ãèïåððåíèíåìèè. Îïèñàí-

íîå ñîñòîÿíèå, ïîëó÷èâøåå íàèìåíîâàíèå «Ñèíä-

ðîì Ãèòåëüìàíà» (ÑÃ), âêëþ÷àëî ÿâíûå ïðèçíàêè

ñõîäñòâà ñ ñèíäðîìîì, îïèñàííûì F.C.Bartter è

ñîàâò. â 1962.

Ýòè íàáëþäåíèÿ ëåãëè â îñíîâó îòêðûòèÿ öåëîé

ãðóïïû íàñëåäñòâåííûõ òóáóëîïàòèé, ïîëó÷èâøèõ â

êà÷åñòâå îäíîãî èç íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ íà-

çâàíèå «Ñèíäðîì Áàðòòåðà» (ÑÁ) [3].

Äîâîëüíî äîëãîå âðåìÿ ñèíäðîìû Áàðòòåðà è

Ãèòåëüìàíà ñïðàâåäëèâî îñòàâàëèñü ïðåðîãàòèâîé

ïåäèàòðîâ. Îäíàêî íàêîïëåíèå îïûòà â äèàãíîñòè-

êå è ëå÷åíèè ýòèõ ñîñòîÿíèé ïðèâåëî ê òîìó, ÷òî

ñòàëè âîçðàñòàòü âåðîÿòíîñòü è ñòîëêíîâåíèÿ ñ

íèìè è «âçðîñëûõ» ñïåöèàëèñòîâ. Ýòî áûëî ñâÿçà-

íî ñ òåì, ÷òî ìíîãèå ïàöèåíòû, ó êîòîðûõ òå èëè

èíûå âàðèàíòû ÑÁ âûÿâëÿëèñü â äåòñòâå è äàæå â

àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå, äîæèâàëè äî âçðîñëîãî

âîçðàñòà è, ñëåäîâàòåëüíî, ïåðåõîäèëè ïîä íàáëþ-

äåíèå «âçðîñëûõ» íåôðîëîãîâ. Ñ äðóãîé ñòîðîíû,

íàêîïëåíèå êëèíè÷åñêîãî îïûòà ïîêàçàëî, ÷òî íå-

êîòîðûå âàðèàíòû äàííûõ íåôðîïàòèé âïåðâûå ìà-

íèôåñòèðóþò ó âçðîñëûõ, ìîëîäûõ èëè äàæå

ïîæèëûõ ëþäåé. Îñîáåííî çíà÷èìûì äàííîå ïî-

ëîæåíèå îêàçàëîñü ñïðàâåäëèâûì äëÿ ñèíäðîìà

Ãèòåëüìàíà [4].

Â ñâîå âðåìÿ áûëà ñîçäàíà êëèíè÷åñêàÿ êëàñ-

ñèôèêàöèÿ ýòèõ íàñëåäñòâåííûõ àóòîñîìíûõ, â

áîëüøèíñòâå ñâîåì ðåöåññèâíûõ, òóáóëîïàòèé, êî-

òîðóþ ñ íåçíà÷èòåëüíûìè èçìåíåíèÿìè, ïðåäëà-

ãàþò ïðèìåíÿòü è â íàñòîÿùåå âðåìÿ [3]. Ñîãëàñíî

ýòîé êëàññèôèêàöèè, ÑÁ ïîäðàçäåëÿåòñÿ íà ñëåäó-

þùèå ïîäãðóïïû:

1. Àíòåíàòàëüíûé ÑÁ (ãèïåðïðîñòàãëàíäèí Å
2

ñèíäðîì).

2. Êëàññè÷åñêèé ÑÁ.

3. Ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà.

4. Ïñåâäî-Áàðòòåðîâñêèé ñèíäðîì.

Îäíàêî äîñòèæåíèÿ ñîâðåìåííîé ãåíåòèêè è ìî-

ëåêóëÿðíîé áèîëîãèè ïîçâîëèëè íå òîëüêî ðàñêðûòü

ïåðâîïðè÷èíû ýòèõ ñîñòîÿíèé (ìóòàöèè ãåíîâ, êî-

äèðóþùèõ ñîîòâåòñòâóþùèå èîííûå òðàíñïîðòåðû

èëè ðåöåïòîðû), íî è ïðîâåñòè êëèíèêî-ïàòîôèçèî-

ëîãè÷åñêèå ïàðàëëåëè.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò ñëåäóþùèå âà-

ðèàíòû ñèíäðîìà Áàðòòåðà (òàáë. 1) [5].

Äåòàëüíîå îïèñàíèå ïðîáëåì íåêîòîðûõ íàñëåä-

ñòâåííûõ òóáóëîïàòèé íåäàâíî áûëî äàíî íà ñòðà-

íèöàõ æóðíàëà «Íåôðîëîãèÿ» â âåëèêîëåïíîì îáçîðå

ß.Ô. Çâåðåâà è ñîàâò. [3]. Ê äàííîé ñòàòüå ìû íà-

ñòîÿòåëüíî ðåêîìåíäóåì îáðàòèòüñÿ è íàøèì ÷è-

òàòåëÿì. Ïîýòîìó çäåñü ìû òîëüêî âåñüìà êðàòêî

îñòàíîâèìñÿ ëèøü íà íåêîòîðûõ îñíîâíûõ ÷åðòàõ

ñèíäðîìîâ Áàðòòåðà è Ãèòåëüìàíà.

Óãíåòåíèå àêòèâíîñòè NKCC2, CLC-Kb èëè

ROMK-êàíàëîâ, ðàñïîëîæåííûõ â ýïèòåëèè êëåòîê

òîëñòîãî âîñõîäÿùåãî îòäåëà ïåòëè Ãåíëå

(ÒîëÂÏÃ), â êîíå÷íîì èòîãå íàðóøàåò ñëîæíóþ
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ñèñòåìó òðàíñïîðòà èîíîâ â äàííîì îòäåëå íåôðî-

íà. Ýòî ïðèâîäèò ê ñàëóðåçó è äèóðåçó è öåëîìó

ðÿäó ïîñëåäóþùèõ ðàññòðîéñòâ, î÷åíü íàïîìèíàþ-

ùèõ òå, êîòîðûå âîçíèêàþò ïðè äëèòåëüíîì ïðèìå-

íåíèè ïåòëåâûõ äèóðåòèêîâ (ïñåâäî-Áàðòòåðîâñêèé

ñèíäðîì). Íàïîìíèì, ÷òî äàííûå ïðåïàðàòû ÿâëÿ-

þòñÿ ñïåöèôè÷åñêèìè èíãèáèòîðàìè Na,K,2Cl-êîò-

ðàíñïîðòåðà (NKCC2), ðàñïîëîæåííîãî íà

àïèêàëüíûõ ìåìáðàíàõ êëåòîê ÒîëÂÏÃ.

Åñëè ñòðàäàåò Na,Cl-êîòðàíñïîðòåð (òèàçèä-÷óâ-

ñòâèòåëüíûé òðàíñïîðòåð – NCCT; TSC), íàõîäÿ-

ùèéñÿ íà ëþìåíàëüíûõ ìåìáðàíàõ êëåòîê

äèñòàëüíîãî èçâèòîãî êàíàëüöà (ÄÈÊ), òî ó ïàöèåí-

òà ðàçâèâàåòñÿ êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ÑÃ, ïîõîæàÿ íà

ñîñòîÿíèå, âîçíèêàþùåå ïðè ïðîäîëæèòåëüíîì ïðè-

åìå òèàçèäîâûõ äèóðåòèêîâ.

Â ëþáîì ñëó÷àå, íàñëåäñòâåííûå 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, ãèïîõ-

ëîðåìè÷åñêèì (ãèïîêàëèåìè÷åñêèì) ìåòàáîëè÷åñ-

êèì àëêàëîçîì, òîé èëè èíîé ñòåïåíüþ àêòèâàöèè

ðåíèí-àíãèîòåíçèí-àëüäîñòåðîíîâîé ñèñòåìû

(ÐÀÀÑ). ×àñòî (íî íå âñåãäà) îíè ñîïðîâîæäàþòñÿ

ïîëèóðèåé è ïîëèäèïñèåé. Àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå

ó ïàöèåíòîâ ñ ýòèìè çàáîëåâàíèÿìè îáû÷íî îñòà-

åòñÿ íîðìàëüíûì èëè äàæå ïîíèæåííûì. Ôèëüòðà-

öèîííàÿ ñïîñîáíîñòü ïî÷åê äëèòåëüíîå âðåìÿ ñî-

õðàíÿåòñÿ íà ïðèåìëåìîì óðîâíå.

Â òî æå âðåìÿ ñóùåñòâóåò 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).

Ðàñêðûòèå ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé ïðèðîäû

ÑÁ ïåðâîíà÷àëüíî ïðèâåëî ê ïðåäñòàâëåíèþ î òîì,

÷òî åãî ôåíîòèï (êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà òîãî èëè

èíîãî âàðèàíòà ñèíäðîìà) ðåøàþùèì îáðàçîì çà-

âèñèò îò åãî ãåíîòèïà. Îäíàêî, îñòàâàÿñü â îñíîâ-

íîì ñïðàâåäëèâûì, ýòî ïîëîæåíèå â ðÿäå äåòàëåé

âñêîðå ñòàëî ïîäâåðãàòüñÿ ðåâèçèè. Âî-ïåðâûõ, âû-

ÿâëåíèå òàêîãî òèïà ÑÁ, êàê ñèíäðîì Áàðòòåðà, ñî-

÷åòàþùèéñÿ ñ íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé (òèï IV ÑÁ

– ñì. òàáë. 1), êîòîðûé ñîãëàñíî ìîëåêóëÿðíî-ãå-

íåòè÷åñêîé ïðèðîäå îòíîñèòñÿ ê ïàòîëîãèè CLC-

Kb-êàíàëîâ è ñâÿçàí ñ èçìåíåíèÿìè ñïåöèàëüíîãî

áåëêà – áàðòòèíà, âûïîëíÿþùåãî ïî ñóòè ðîëü

áåòà-ñóáúåäèíèöû êàíàëà, îáû÷íî ïðèâîäèò ê ôîð-

ìèðîâàíèþ êëèíè÷åñêîé êàðòèíû íå êëàññè÷åñêî-

ãî, à ôàêòè÷åñêè àíòåíàòàëüíîãî ñèíäðîìà

Áàðòòåðà [6]. Âî-âòîðûõ, îïèñàíû ñëó÷àè, êîãäà

ìóòàöèè ãåíà, êîäèðóþùåãî ÑLC-Kb-êàíàëû, ñî-

Таблица 1

Варианты синдрома Барттера (I. Zelikovic и соавт. [5])
Фенотип

Антенатальный СБ

Классический СБ
СГ

СБ с нейросенсор�
ной глухотой
Аутосомно�доминан�
тная гипокальциемия

Генотип

SLC12A1 (тип I)
KCNJ1(тип II)
CLCNKB (тип III)
SLC12A3
CLCNKB
BSND(тип IV)

CASR

Локус

15q15�21
11q24�25
1p36
16q13
1p36
1p31

3q13.3�q21

Транспортер/протеин

NKCC2
ROMK
CLC�Kb
NCCT (TSC)
CLC�Kb
Барттин (β�субъединица
CLC�Ka/CLC�Kb
CaSR

Локализация

ТолВПГ
ТолВПГ
ТолВПГ
ДИК
ТолВПГ
ТолВПГ/Внутренне ухо

ТолВПГ

N OMIM

241200
601678
602023
263800
602023
602522

601198

Примечание. OMIM � Online Mendelian Inberitance in Man. СБ�синдром Барттера, СГ � синдром Гительмана. Некоторые
авторы рассматривают СГ как СБ тип IV, а СБ с нейросенсорной глухотой как СБ типа V (Я.Ф. Зверев и соавт. [3]).

Таблица 2

Проявления основных вариантов синдрома Барттера

Антенатальный СБ
(может выявляться до рождения)

Полигидроамниоз
Преждевременные роды
Задержка развития
Полиурия/полидипсия
Тетания
Хондрокальциноз
Большие глаза
Оттопыренные уши
Выступающий лоб
Опущенные углы рта
Возможно косоглазие
Гиперкальцийурия
Снижение концентрирования и разведения мочи
Повышение экскрециии ПГЕ

2
с мочой

Классический СБ(чаще выявля�
ется в раннем детстве)

Задержка роста
Задержка развития
Полиурия/полидипсия
Рвоты
Запоры
Тенденция к дегидратации
Обычно нет: нефрокальциноза
хондрокальциноза тетании
Экскреция кальция с мочой
нормальна или увеличена
Концентрирование мочи обыч�
но не нарушено

СГ(у детей с 6 лет или у взрослых)

Часто клиники нет (появляется при
провоцирующих обстоятельствах)
�утомляемость
�мышечная слабость
�эпизоды тетании  (спазмы кистей
и стоп)
В некоторых семьях – хондрокаль�
циноз (боли, припухлость, тугопод�
вижность суставов)
Депрессия и другие нарушения
психики
Гипомагниемия
Гипокальцийурия
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îòâåòñòâîâàëè êëèíèêå, èìåþùåé ïðèçíà-

êè ëèáî àíòåíàòàëüíîãî ÑÁ, ëèáî ÑÃ [5].

Â-òðåòüèõ, ïðåäñòàâëåíû íàáëþäåíèÿ, êîã-

äà ñ òå÷åíèåì âðåìåíè ïðè ìîëåêóëÿðíî-

ãåíåòè÷åñêè äîêàçàííîé ïðèðîäå

ïàòîëîãèè CLC-Kb-êàíàëîâ ñ òå÷åíèåì

âðåìåíè ïðîèñõîäèëà òðàíñôîðìàöèÿ êëè-

íè÷åñêîé êàðòèíû îò êëàññè÷åñêîãî ÑÁ ê

ñèíäðîìó Ãèòåëüìàíà [5].

Òàê èëè èíà÷å, «âçðîñëûå» âðà÷è âñå

÷àùå è ÷àùå ñòàëè íàáëþäàòü ïàöèåíòîâ ñ

îïèñàííûìè âûøå âàðèàíòàìè íàñëåä-

ñòâåííûõ òóáóëîïàòèé. Ñëåäóåò, îäíàêî,

ïðèçíàòü, ÷òî áîëüøèíñòâî èç íàñ (ðîññèé-

ñêèõ «âçðîñëûõ» íåôðîëîãîâ) îêàçàëîñü íå

ãîòîâûìè ê ñëîæèâøåéñÿ ñèòóàöèè â ñèëó

íåäîñòàòî÷íîãî çíàêîìñòâà ñ ýòîé äîâîëü-

íî ðåäêîé, íî âåñüìà èíòåðåñíîé ïàòîëîãè-

åé. Ïðåäñòàâëÿåòñÿ, ÷òî ïðèâåäåííîå íèæå

îïèñàíèå êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ìîæåò

â êàêîé-òî ìåðå âîñïîëíèòü äàííûé ïðîáåë.

Áîëüíàÿ, Ñ., 27 ëåò ïîñòóïèëà â 1-å íåôðîëî-

ãè÷åñêîå îòäåëåíèå êëèíèêè ïðîïåäåâòèêè âíóò-

ðåííèõ áîëåçíåé Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî

ìåäèöèíñêîãî óíèâåðñèòåòà èì. àêàä. È.Ï. Ïàâëîâà

(ÑÏáÃÌÓ) â ïëàíîâîì ïîðÿäêå ïî íàïðàâëåíèþ ãîðîäñ-

êîãî êîíñóëüòàòèâíîãî íåôðîëîãè÷åñêîãî öåíòðà Ñàíêò-

Ïåòåðáóðãà (ÃÍÖ), ñ æàëîáàìè íà âûðàæåííóþ îáùóþ

ñëàáîñòü, ñóäîðîãè íèæíèõ è âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé, ñîíëè-

âîñòü, Èç àíàìíåçà èçâåñòíî, ÷òî äî 1998 ãîäà (âîçðàñò 20

ëåò) ñ÷èòàëà ñåáÿ çäîðîâîé, î íàëè÷èè çàáîëåâàíèé ïî÷åê

è ìî÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé, èçìåíåíèé â àíàëèçàõ ìî÷è íè-

÷åãî íå çíàëà. Ïîâûøåíèÿ öèôð ÀÄ íå ðåãèñòðèðîâàëîñü.

Â 1998 ïîñëå âûðàæåííîãî ïñèõîýìîöèîíàëüíîãî ñòðåññà

ðåçêî ïîõóäåëà íà 14 êã ñ 45 êã äî 31 êã. Ê âðà÷àì íå îáðàùà-

ëàñü âïëîòü äî 2003 ãîäà. Â 2003 ãîäó (â âîçðàñòå 25 ëåò) â

ñâÿçè ñ ìàëûì âåñîì 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) íà

íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå Ëåíèíãðàäñêîé Îáëàñòíîé

Êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû (ÎÊÁ), ãäå áîëüíîé âûïîëíåíî

âñåñòîðîííåå îáñëåäîâàíèå: êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè:

Ýð. – 4.3, Íb – 140, Ëåéê. – 6.8, ÑÎÝ – 15; 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); îïðåäåëåíà êîíöåíòðàöèÿ àëüäîñòåðîíà â ïëàç-

ìå (ÊÀÏ): 500 íã/ìë (íîðìà – 8 – 355 íã/ìë); ÓÇÈ ïî÷åê è

íàäïî÷å÷íèêîâ: ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,4 × 3,5 ñì, ïà-

ðåíõèìà 1,3 – 0,9, êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìå-

íåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå d = 0,9 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì

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

ïðîåêöèè ïî÷êè: áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îïó-

ùåíà íèæíèì ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè;

ëåâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,2 × 3,5 ñì, ïàðåíõèìà 1,4 – 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, ðàñïîëîæåíà îáû÷íî. Îáëàñòü íàä-

ïî÷å÷íèêîâ áåç îñîáåííîñòåé; ýêñêðåòîðíàÿ óðîãðàôèÿ.

Çàêëþ÷åíèå: âûäåëèòåëüíàÿ ôóíêöèÿ ïî÷åê ñîõðàíåíà,

ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç 1 ñò.; äóïëåêñíîå ñêàíèðî-

âàíèå è äîïëåðîãðàôèÿ ñîñóäîâ ïî÷åê. Çàêëþ÷åíèå: ãå-

ìîäèíàìè÷åñêè çíà÷èìûõ íàðóøåíèé êðîâîòîêà ïî

ïî÷å÷íûì àðòåðèÿì íà âñåõ óðîâíÿõ íå ïîëó÷åíî. Äàí-

íûõ çà ïîâûøåíèå âíóòðèïî÷å÷íîãî ñîñóäèñòîãî ñî-

ïðîòèâëåíèÿ íå âûÿâëåíî; êîíñóëüòàöèÿ ýíäîêðèíîëîãà:

ãèïîêàëèåìèÿ, âåðîÿòíî, îáóñëîâëåíà ïàòîëîãèåé ïî÷åê,

äàííûõ çà àëüäîñòåðîìó 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, ãèïîêà-

ëèåìè÷åñêàÿ ïî÷êà, èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì,

ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç 1 ñò. Ñîõðàííàÿ ôóíêöèÿ

ïî÷åê.

Â õîäå ãîñïèòàëèçàöèè ïðîâîäèëàñü àëèìåíòàðíàÿ è

ìåäèêàìåíòîçíàÿ êîððåêöèÿ âûÿâëåííîé ãèïîêàëèåìèè.

Â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè âûïèñàëàñü (30.12.2003)

ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðîëîãà ÃÍÖ ñ ðåêîìåíäàöèåé ïðè-

åìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ.

Âïëîòü äî 11.2004 ãîäà ó íåôðîëîãà íå íàáëþäàëàñü,

ýïèçîäè÷åñêè ïðèíèìàëà ïðåïàðàòû êàëèÿ, êîíòðîëü êà-

ëèÿ êðîâè íå ïðîâîäèëñÿ. 09.11.2004 â ñâÿçè ñ ïîÿâëåíè-

åì ñóäîðîã íèæíèõ è âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé ïîâòîðíî áûëà

ãîñïèòàëèçèðîâàíà íà íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèÿ ÎÊÁ

äëÿ îáñëåäîâàíèÿ è óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà.

Â ïðîöåññå ãîñïèòàëèçàöèè âíîâü ïðåäïðèíÿòî ðàç-

âåðíóòîå îáñëåäîâàíèå. Êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: Ýð

– 3.9, Íb – 132, Ëåéê. – 4.1, ÑÎÝ – 9; îáùèé àíàëèç ìî÷è:

cì. òàáë. 3; áèîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè

êðîâè: ñì. òàáë. 4; ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1007 – 1028, Ä > Í;

ïðîâåäåíà îöåíêà ôóíêöèîíàëüíîãî ñîñòîÿíèÿ ïî÷åê: ñì.

Таблица 3

Показатели общего анализа мочи
Покзатели         Дата

16.12.03 10.11.04 22.07.05 16.09.05

Отн. 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.

Таблица 4

Результаты биохимического исследования
сыворотки крови

Показатели                             Дата

16.12.03 10.11.04 22.07.05 16.09.05

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, 1.25 1.26 1.21 1.12
ммоль/л
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
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òàáë. 4; Îïðåäåëåíû ïàðàìåòðû êèñëîòíî-îñíîâíîãî ñî-

ñòîÿíèÿ (ÊÎÑ) êðîâè (òàáë. 6); ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íè-

êîâ: ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,3 × 3,6 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 íèæíèì

ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷êà ðàç-

ìåðîì 9,2 × 3,5 ñì, ïàðåíõèìà 1,4 – 0,9, êîíòóðû: ðîâíûå,

ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå d = 0,9 ñì

ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìï-

ëåêñ íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷êè áåç îñîáåííîñòåé,

ðàñïîëîæåíà îáû÷íî. Îáëàñòü íàäïî÷å÷íèêîâ áåç îñî-

áåííîñòåé; êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ (ÊÒ) îðãàíîâ

áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðîñòðàíñòâà. Çàê-

ëþ÷åíèå: îðãàíû áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî

ïðîñòðàíñòâà áåç îñîáåííîñòåé; ðåíòãåíîãðàììà òóðåö-

êîãî ñåäëà: òóðåöêîå ñåäëî îáû÷íîé ôîðìû è ðàçìå-

ðîâ; êîíñóëüòàöèÿ ýíäîêðèíîëîãà: ãèïîêàëèåìèÿ,

âåðîÿòíî, îáóñëîâëåíà ïàòîëîãèåé ïî÷åê, äàííûõ çà ýí-

äîêðèííóþ ïàòîëîãèþ íåò. Â õîäå ïðîâåäåííîãî îáñëåäî-

âàíèÿ äèàãíîç íå ïåðåñìàòðèâàëñÿ: Àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ

ìî÷åâîé ñèñòåìû: ãèïîïëàñòè÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ ïî÷åê. Õðî-

íè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé íåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ. Ãè-

ïîêàëèåìè÷åñêàÿ ïî÷êà. Èçîëèðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì.

Âòîðè÷íûé äåêîìïåíñèðîâàííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç.

Ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç 1 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

âûïèñàëàñü (03.12.2004) ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðîëîãà â ÃÍÖ

ñ ðåêîìåíäàöèåé ïðèåìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ, âåðîøïèðî-

íà, äèàêàðáà. Â äàëüíåéøåì ó íåôðîëîãà íå íàáëþäàëàñü,

ðåêîìåíäîâàííóþ òåðàïèþ ïðèíèìàëà íå ïîñòîÿííî, êîí-

òðîëü êàëèÿ êðîâè, ÊÎÑ êðîâè íå èññëåäîâàëñÿ.

21.07.2005 êîíòðîëüíàÿ ãîñ-

ïèòàëèçàöèÿ íà íåôðîëîãè÷åñ-

êîå îòäåëåíèÿ ÎÊÁ. Ïî äàííûì

îáñëåäîâàíèÿ: êëèíè÷åñêèé àíà-

ëèç êðîâè: Ýð – 3,99, Íb – 137,

Ëåéê. – 4,8, ÑÎÝ – 15; îáùèé àíà-

ëèç ìî÷è: ñì. òàáë. 3; áèîõèìè-

÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè

êðîâè: ñì. òàáë. 4; ïðîáà Çèìíèö-

êîãî: 1005 – 1015, Ä > Í; ôóíêöè-

îíàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê: ñì.

òàáë. 5.; ÊÎÑ êðîâè: ñì. òàáë. 6.;

ÓÇÈ ïî÷åê è íàäïî÷å÷íèêîâ:

ïðàâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 8,9 × 3,1

ñì, ïàðåíõèìà 1,3 – 0,9, êîíòóðû:

ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå

d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷-

íûé êîìïëåêñ íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷êè áåç îñîáåí-

íîñòåé, ðàñïîëîæåíà: îïóùåíà íèæíèì ïîëþñîì äî

ãðåáíÿ ïîäâçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,2 ×

3,2 ñì, ïàðåíõèìà 1,4 – 0,9, êîíòóðû: ðîâíûå, ýõîãåííîñòü:

íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõî-

ãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé êîìïëåêñ íå èç-

ìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷êè áåç îñîáåííîñòåé, ðàñïîëîæåíà

îáû÷íî. Îáëàñòü íàäïî÷å÷íèêîâ áåç îñîáåííîñòåé.

Â õîäå ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ äèàãíîç íå ïåðåñìàò-

ðèâàëñÿ: Àíîìàëèÿ ðàçâèòèÿ ìî÷åâîé ñèñòåìû: ãèïîïëàñòè-

÷åñêàÿ äèñïëàçèÿ ïî÷åê. Õðîíè÷åñêèé èíòåðñòèöèàëüíûé

íåôðèò âíå îáîñòðåíèÿ. Ãèïîêàëèåìè÷åñêàÿ ïî÷êà. Èçîëè-

ðîâàííûé ìî÷åâîé ñèíäðîì. Âòîðè÷íûé äåêîìïåíñèðîâàí-

íûé ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç. Ïðàâîñòîðîííèé íåôðîïòîç 1

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) ïîä íàáëþäåíèÿ íåôðîëîãà

â ÃÍÖ ñ ðåêîìåíäàöèåé ïðèåìà ïðåïàðàòîâ êàëèÿ, âå-

ðîøïèðîíà, äèàêàðáà è ãîñïèòàëèçàöèè äëÿ äîîáñëåäî-

âàíèÿ íà íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèÿ ÑÏáÃÌÓ.

5.09.2005 ïîñòóïèëà íà 1-å íåôðîëîãè÷åñêîå îòäåëå-

íèÿ ÑÏáÃÌÓ. Ïðè ïîñòóïëåíèè ñîñòîÿíèå óäîâëåòâîðè-

òåëüíîå, ñîçíàíèå ÿñíîå, êîæà è âèäèìûå ñëèçèñòûå

÷èñòûå, îáû÷íîãî öâåòà, ÈÌÒ – 13,06 êã/ì2, îòåêîâ íåò,

ÀÄ – 110/70 ìì ðò. ñò., ×ÑÑ – 68 óäàðà â ìèíóòó, òîíû

ñåðäöà ÿñíûå, ÷èñòûå, øóìîâ íåò, ×ÄÄ – 16 â ìèíóòó,

äûõàíèå æåñòêîå, õðèïîâ íåò, æèâîò ìÿãêèé, áåçáîëåç-

íåííûé, ïî÷êè íå ïàëüïèðóþòñÿ, ïîêîëà÷èâàíèå ïî ïî-

ÿñíèöå 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,

Íb – 132, Ëåéê. – 3,9, ÑÎÝ – 4; îáùèé àíàëèç ìî÷è: ñì.

òàáë. 3; áèîõèìè÷åñêèé èññëåäîâàíèå ñûâîðîòêè êðî-

âè: ñì. òàáë. 4; ïðîáà Çèìíèöêîãî: 1007 – 1017, Ä > Í;

ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå ïî÷åê: ñì. òàáë. 5; ÊÎÑ êðî-

âè: 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:

Таблица 5

Показатели функционального состояния почек
Показатели Дата

18.12.03 14.11.04 25.07.05 19.09.05 29.09.05

Креатинин сыворотки, ммоль/л 0.082 0.092 0.109 0.112 0.111
Мочевина сывортки, ммоль/л 6.62 4.18 4.01 1.4 1.1
Натрий сывортки, 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, 1.55 � � 2.99 3.7
ммоль/24 ч
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 6

Показатели кислотно�основного состояния
крови

Показатели            Дата

17.11.04 22.07.05 08.08.05 28.09.05

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
HCO

3
�, ммоль/л 41.6 48.6 42.0 49.6
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ðîâíûå, ýõîãåííîñòü: íå èçìåíåíà, ïèðàìèäû: îâàëüíûå d =

1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîäêîì, ÷àøå÷íî-ëîõàíî÷íûé

êîìïëåêñ íå èçìåíåí. Â ïðîåêöèè ïî÷êè áåç îñîáåííîñòåé,

ðàñïîëîæåíà – îïóùåíà íèæíèì ïîëþñîì äî ãðåáíÿ ïîä-

âçäîøíîé êîñòè; ëåâàÿ ïî÷êà ðàçìåðîì 9,2 × 3,5 × 3,7 ñì,

ïàðåíõèìà 1,5 – 0,9, êîíòóðû ðîâíûå, ýõîãåííîñòü íå èçìå-

íåíà, ïèðàìèäû îâàëüíûå d = 1,0 ñì ñ ãèïåðýõîãåííûì îáîä-

êîì, ÷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 äàí-

íûõ àíàìíåçà è ðåçóëüòàòîâ îáñëåäîâàíèÿ áîëüíîé áûë

âûñòàâëåí ïðåäâàðèòåëüíûé äèàãíîç: Ñèíäðîì êàíàëü-

öåâîé äèñôóíêöèè. Êëàññè÷åñêèé ñèíäðîì Áàðòòåðà?

Ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà? Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà äîïîë-

íèòåëüíî âûïîëíåíî: îïðåäåëåíèå êîíöåíòðàöèè ìàãíèÿ

â ñûâîðîòêå êðîâè: 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 íàáëþ-

äåíèÿ ïàöèåíòêè ïîêàçàëè íàëè÷èå ó íåå ñòîéêîé

ãèïîêàëèåìèè ñ êëèíè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè (òåòà-

íèÿ, ìûøå÷íàÿ ñëàáîñòü), ñ ó÷åòîì îòñóòñòâèÿ â

àíàìíåçå óêàçàíèé íà ïðèåì äèóðåòèêîâ è àëèìåí-

òàðíóþ íåäîñòà÷ó ïðîäóêòîâ, ñîäåðæàùèõ êàëèé.

Íàáëþäàþòñÿ òàêæå ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç,

íîðìàëüíûé óðîâåíü ÀÄ, îòíîñèòåëüíàÿ ñîõðàí-

íîñòü ôèëüòðàöèîííîé ñïîñîáíîñòè ïî÷åê è òåíäåí-

öèÿ ê óìåðåííîìó íàðàñòàíèþ ÊÀÏ ïëàçìû. Òàêàÿ

êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà çàñòàâëÿåò â ïåðâóþ î÷åðåäü

çàïîäîçðèòü îäèí èç âàðèàíòîâ ñèíäðîìà Áàðòòå-

ðà. Âåðîÿòíîñòü äðóãèõ ñîñòîÿíèé, ñ íàëè÷èåì ãè-

ïîêàëèåìèè è àëêàëîçà, â ÷àñòíîñòè ñèíäðîìà

Êîííà, ñèíäðîìà Ëèäëÿ, ñèíäðîìà êàæóùåãîñÿ èç-

áûòêà ìèíåðàëêîðòèêîèäîâ (äåôèöèò 11-áåòà-ãèä-

ðîêñèñòåðèääåãèäðîãåíàçû òèïà II) èëè ðàçëè÷íûõ

òèïîâ âòîðè÷íîãî (ãèïåððåíèíåìè÷åñêîãî) àëüäî-

ñòåðîíèçìà êðàéíå ìàëà. Ïðàêòè÷åñêè âñå ýòè çà-

áîëåâàíèÿ ñîïðîâîæäàþòñÿ ñòîéêîé è âûñîêîé

àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé, êîòîðàÿ íèêîãäà íå

ðåãèñòðèðîâàëàñü ó îáñóæäàåìîé ïàöèåíòêè. Ïðî-

òèâ ñèíäðîìà Êîííà ñâèäåòåëüñòâóåò è îòñóòñòâèå

èçìåíåíèé ÓÇÈ-êàðòèíû íàäïî÷å÷íèêîâ (ïðè íåî-

äíîêðàòíûõ èññëåäîâàíèÿõ), äàííûå ÊÒ îðãàíîâ

áðþøíîé ïîëîñòè è çàáðþøèííîãî ïðîñòðàíñòâà, à

òàêæå îòíîñèòåëüíûî íåçíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå

ÊÀÏ (419,6 ïã/ìë (íîðìà – 70 – 300 ïã/ìë)). Ðåçóëü-

òàòû äóïëåêñíîãî ñêàíèðîâàíèÿ è äîïëåðîãðàôèè

ñîñóäîâ ïî÷åê (çàêëþ÷åíèå: ãåìîäèíàìè÷åñêè çíà-

÷èìûõ íàðóøåíèé êðîâîòîêà ïî ïî÷å÷íûì àðòåðè-

ÿì íà âñåõ óðîâíÿõ íå ïîëó÷åíî; äàííûõ çà

ïîâûøåíèå âíóòðèïî÷å÷íîãî ñîñóäèñòîãî ñîïðîòèâ-

ëåíèÿ íå âûÿâëåíî), òàêæå ñëóæàò äîïîëíèòåëüíûì

àðãóìåíòîì ïðîòèâ âòîðè÷íîãî àëüäîñòåðîíèçìà.

Íà îñíîâå èìåþùèõñÿ äàííûõ ãîðàçäî ñëîæ-

íåå ðåøèòü âîïðîñ, î êàêîì êîíêðåòíî âàðèàíòå

ñèíäðîìà Áàðòòåðà 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 ïðåäñòàâëÿåòñÿ ÑÁ, ñî÷åòàþùèéñÿ ñ

íåéðîñåíñîðíîé ãëóõîòîé èëè àóòîñîìíî-äîìèíàíò-

íàÿ ãèïîêàëüöèåìèÿ (ñì. òàáë. 1). Íà îñíîâå îòìå-

÷åííîãî âûøå íàèáîëåå âåðîÿòíûìè çàáîëåâàíèÿìè

â ðàññìàòðèâàåìîì ñëó÷àå ñëåäóåò ïðèçíàòü ëèáî

ñèíäðîì Ãèòåëüìàíà, ëèáî ñèíäðîì Áàðòòåðà òèïà

III (ïàòîëîãèÿ CLC-Kb õëîðíûõ êàíàëîâ). Ïðè ýòîì

ïåðâàÿ ìàíèôåñòàöèÿ çàáîëåâàíèÿ âî âçðîñëîì âîç-

ðàñòå ñêîðåå ïîçâîëÿåò çàïîäîçðèòü ÑÃ. Îäíàêî

íàèáîëåå õàðàêòåðíûìè îòëè÷èòåëüíûìè ÷åðòàìè

ïîñëåäíåãî ñîñòîÿíèÿ ñ÷èòàþòñÿ ñòîéêàÿ ãèïîêàëü-

öèóðèÿ è íàëè÷èå ãèïîìàãíèåìèè. Ïðè òðåõ îïðå-

äåëåíèÿõ ñóòî÷íîé ýêñêðåöèè êàëüöèÿ ñ ìî÷îé (ñì.

òàáë. 5) òîëüêî â îäíîì ñëó÷àå ýòîò ïàðàìåòð ñî-

ñòàâèë 1,55 ììîëü/ñóò, à â äâóõ äðóãèõ ïðåâûøàë

2,0 ììîëü/ñóò. Êîíöåíòðàöèÿ ìàãíèÿ â ñûâîðîòêå

êðîâè ó ðàññìàòðèâàåìîé áîëüíîé îêàçàëàñü íîð-

ìàëüíîé (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 Áàðòòåðà, òèï III).

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

ëåííûé èòàëüÿíñêèìè íåôðîëîãàìè [7]. Ïîä èõ

íàáëþäåíèåì îêàçàëñÿ 28-ëåòíèé ìóæ÷èíà, êîòî-

ðûé áûë îáñëåäîâàí â ñâÿçè ñ ïðèçûâîì íà âîåí-

íóþ 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 íîðìîìàãíèåìèÿ, èìåëè ìåñòî ïîâûøåíèå

ÊÀÏ è óìåðåííûé ìåòàáîëè÷åñêèé àëêàëîç ïðè

íîðìàëüíûõ óðîâíÿõ ÀÄ. Ïðàâäà, â îòëè÷èå îò

íàáëþäàåìîé íàìè ïàöèåíòêè, ó áîëüíîãî, îïèñàí-

íîãî èòàëüÿíñêèìè êîëëåãàìè, îòìå÷àëàñü íèêòó-

ðèÿ (2 ìî÷åèñïóñêàíèÿ çà íî÷ü). Íåçàäîëãî äî

îáñëåäîâàíèÿ èìåë ìåñòî ýïèçîä ëåâîñòîðîííåé

ïî÷å÷íîé êîëèêè ñ îòõîæäåíèåì êàìíÿ. Êðîìå òîãî,

ó ýòîãî ïàöèåíòà íàáëþäàëàñü íîðìîêàëüöèåìè-

÷åñêàÿ ãèïåðêàëüöèéóðèÿ, ÷åãî íå áûëî ó íàøåé

áîëüíîé. Ñóùåñòâåííî, ÷òî ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè-

÷åñêèé àíàëèç, ïðîâåäåííûé èòàëüÿíñêèìè ñïåöè-

àëèñòàìè, âûÿâèë ìóòàöèþ (çíà÷èòåëüíóþ

äåëåöèþ) CLCNKB-ãåíà, ÷òî ñîîòâåòñòâóåò ñèí-

äðîìó Áàðòòåðà, òèïà III.

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

äèàãíîñòèêà òî÷íîãî âàðèàíòà ÑÁ íà îñíîâå êëèíè-

êî-ôóíêöèîíàëüíûõ äàííûõ íå ìîæåò ñ÷èòàòüñÿ

äîñòîâåðíîé. Ê ñîæàëåíèþ, ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè-

÷åñêèé àíàëèç ó íàøåé ïàöèåíòêè íå áûë âûïîë-

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