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THE ARTICLE PROVIDES A SUBSTANTIATION FOR THE DIFFERENTIAL DIAGB
NOSTICS OF THE SYMPTOMATIC ARTERIAL HYPERTENSION OF A 4 YEARB
OLD CHILD, SUFFERING FROM THE ARTERIAL HYPERTENSION OF THE PREB
SUMABLY RENOPARENCHYMAL ORIGIN. IN THE COURSE OF THE CLINICAL
EXAMINATION, THE RESEARCHERS FOUND OUT COARCTATION OF AORTA
AND HYPOPLASIA OF THE RIGHT RENAL ARTERY AS A PART OF SHEREB
SHEVSKYBTERNER SYNDROME.
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В СТАТЬЕ ОБОСНОВЫВАЕТСЯ ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА СИМПТОМАТИЧЕСКОЙ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРB
ТЕНЗИИ У РЕБЕНКА 4 ЛЕТ С ПОВЫШЕНИЕМ АРТЕРИАЛЬНОГО ДАВЛЕНИЯ, ПРЕДПОЛОЖИТЕЛЬНО РЕНОПАРЕНХИМАB
ТОЗНОГО ПРОИСХОЖДЕНИЯ. В ХОДЕ КЛИНИЧЕСКОГО ОБСЛЕДОВАНИЯ БЫЛИ ОБНАРУЖЕНЫ КОАРКТАЦИЯ АОРТЫ И
ГИПОПЛАЗИЯ ПРАВОЙ ПОЧЕЧНОЙ АРТЕРИИ В СОСТАВЕ СИНДРОМА ШЕРЕШЕВСКОГО–ТЕРНЕРА.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: АРТЕРИАЛЬНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ, СИНДРОМ ШЕРЕШЕВСКОГО–ТЕРНЕРА, КОАРКТАЦИЯ
АОРТЫ, РЕНОВАСКУЛЯРНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ.

Стойкое повышение артериального давления (АД) у детей раннего возраста в преB
обладающем большинстве случаев является признаком почечных, эндокринных,
неврологических или сосудистых форм патологии. Программа обследования
пациентов с симптоматической артериальной гипертензией (АГ) должна быть наB
правлена на выявление всех возможных причин повышения АД, поскольку ранB
няя диагностика позволяет не только своевременно обнаружить основное забоB
левание, но и в ряде случаев, устранив причину путем, добиться излечения от АГ.
Основой диагностики симптоматической АГ является правильная интерпретация
данных анамнеза и физического обследования, что позволяет выявить сопутствуB
ющие повышению АД симптомы соматических заболеваний и целенаправленно
использовать специальные лабораторные исследования и дорогостоящие метоB
ды неинвазивной визуализации для их обнаружения [1–3].
СердечноBсосудистые аномалии, сопровождающиеся повышением АД, нередки у
больных с хромосомными аберрациями, в частности при синдроме ШерешевскоB
го–Тернера. Указанная нозологическая форма характеризуется изменениями



половых хромосом и количества телец полового хроматина.
Несмотря на наличие у больных наружных женских половых
органов, в клетках обнаруживается только одна половая
хромосома Х, а другая — отсутствует (кариотип Х0). Половой
хроматин, как и у мужчин, не обнаруживается. В тех немногоB
численных случаях, когда имеется половой хроматин
«женского типа», выявляется мозаика половых хромосом —
наряду с Х0 встречается нормальный женский кариотип ХХ.
Помимо характерного внешнего вида (низкорослость, крыB
ловидная складка шеи, деформированный локтевой сустав,
широкая и глубокая щитообразная грудная клетка), нередки
пороки сердечноBсосудистой системы, встречающиеся, по
данным разных авторов, у 15–25% больных. Наиболее часB
тый среди них — коарктация аорты. Пороки мочевыделиB
тельной системы встречаются в 38% случаев, АГ — в 27%
[4, 5]. Несмотря на достаточно типичную клиническую картиB
ну, дети с синдромом Шерешевского–Тернера долгое время
могут оставаться вне медицинского наблюдения.
Приводим клиническое наблюдение, в котором был диагносB
тирован синдром Шерешевского–Тернера с врожденными
пороками развития аорты и почечной артерии у ребенка
4 лет с тяжелой АГ.
Девочка К. до 4 лет считалась практически здоровой. В янваB
ре 2005 г. при плановой подготовке к аденотомии обнаружеB
ны изменения в анализах мочи в виде протеинурии (от 1 до
9 г/л) и стойкого повышения АД (до 140/80 мм рт. ст.). В облаB
стной детской клинической больнице проводилась антибактеB
риальная, антикоагулянтная, антиагрегантная, диуретическая
и антигипертензивная терапия. При контрольном обследоваB
нии в марте 2005 г. изменений в анализах мочи не обнаружеB
но, однако стойкая АГ сохранялась, несмотря на терапию
каптоприлом и нифедипином. Девочка была направлена в отB
деление нефрологии Научного центра здоровья детей РАМН с
диагнозом: неполный нефротический синдром с АГ (для доB
полнительного обследования и решения вопроса о целесообB
разности проведения пункционной нефробиопсии). 
При визуальном осмотре обращали на себя внимание низB
кие показатели физического развития ребенка (масса тела в
возрасте 4 лет 11,5 кг, рост — 88,5 см), нарушение осанки и
стигмы дизэмбриогенеза — короткая шея с крыловидными
складками, антимонголоидный разрез глаз и гипермобильB
ный синдром. 
Уровень АД на руках составил 130/80 мм рт. ст., на ногах —
90/40 мм рт. ст. При сравнительной пальпации артерий верхB
них и нижних конечностей обнаружены ослабление пульсаB
ции и задержка пульсовой волны на ногах. При аускультации
выявлен грубый систолический шум в межлопаточном простB
ранстве. Половые органы сформированы по женскому типу,
отмечаются синехии малых половых губ. 
В анализах мочи протеинурия — 0,06 г/сут, гематурия и лейкоB
цитурия не выявлены, относительная плотность мочи
1,020–1,030. Диурез соответствовал нормальным возрастным
значениям. Скорость клубочковой фильтрации — 87 мл/мин.
Результаты клинических, биохимических и иммунологических
исследований крови соответствовали нормальным значениям
(гемоглобин — 130 г/л, эритроциты — 4,82�1012/л, лейкоциB
ты — 9,9�109/л, СОЭ — 7 мм/ч, общий белок — 69 г/л, креаB
тинин — 51 мкмоль/л, мочевина — 3,3 ммоль/л, холестерин —
4,3 ммоль/л, натрий — 142 ммоль/л, калий — 4,9 ммоль/л,
СBреактивный белок — 0,205 мг%).

При проведении ультразвукового исследования (УЗИ) измеB
нений паренхимы, положения и смещаемости почек не выB
явлено. При допплеровском сканировании почечных сосуB
дов обнаружен рассыпной тип строения почечных артерий —
по 3 магистральных почечных сосудистых пучка (артерия +
вена) с обеих сторон: по 1 — в проекции нижнего полюса и
по 2 — в проекции ворот со снижением скорости кровотока
и индекса резистентности в магистральных, сегментарных и
междольковых артериях. Результаты статической сцинтиграB
фии почек показали умеренно выраженные очаговые измеB
нения обеих почек без снижения общего объема функциониB
рующей паренхимы.
С учетом асимметрии пульса и АД на верхних и нижних конечB
ностях было заподозрено наличие коарктации аорты. РентгеB
носкопическое исследование грудной клетки с контрастироваB
нием пищевода выявило косвенные признаки коарктации
аорты — отклонение контрастированного пищевода в средней
и нижней трети вправо в виде перевернутой «тройки», обусловB
ленное расширением аорты выше и ниже участка сужения. 
Для визуализации коарктации аорты проведено эходопплерB
кардиографическое исследование; при картировании дуги
аорты из супрастернальной позиции обнаружено сужение
нисходящей части дуги (~ 0,6 см) с градиентом давления окоB
ло 60 мм рт. ст.
В связи с задержкой физического развития, фенотипическиB
ми особенностями и наличием коарктации аорты девочка
осмотрена генетиком и эндокринологом. Проведены исслеB
дование генотипа, УЗИ щитовидной железы и надпочечниB
ков, определен уровень в плазме крови кортизола, инсулиB
ноподобного фактора роста I, тиреотропного и тиреоидных
гормонов. В результате проведенных исследований установB
лен синдром Шерешевского–Тернера (45 Х0) и диффузный
нетоксический зоб I степени.
С учетом высокого риска сердечноBсосудистых аномалий в
случае хромосомных аберраций для выявления возможных
дефектов магистральных почечных артерий больной провеB
дена мультислайсовая компьютерная томография, в резульB
тате которой обнаружено двойное кровоснабжение правой
почки 2 гипоплазированными почечными артериями.
В связи с выявленными изменениями девочка проконсульB
тирована в РНЦХ им. А.Н. Бакулева, где подтверждены устаB
новленные в ходе обследования сосудистые аномалии. 
На основании результатов обследования поставлен клиничесB
кий диагноз: Синдром Шерешевского–Тернера. Коарктация
аорты, полная форма, III тип. Гипоплазия правой почечной артеB
рии. Cимптоматическая АГ. Изолированная протеинурия. ФункB
ции почек сохранены. Диффузный нетоксический зоб I степени. 
По окончании обследования девочка направлена в РНЦХ
им. А.Н. Бакулева для хирургической коррекции сосудистых
аномалий. Была проведена успешная резекция коарктации
аорты с пластикой перешейка аорты анастомозом конец в
конец. Это привело к снижению АД до нормальных значений
и отмене антигипертензивной терапии.
Представленное наблюдение указывает на необходимость
комплексного подхода к диагностике причин АГ. Описанный
случай подтверждает существенную диагностическую роль
простых методов диагностики. Это позволяет педиатру еще
на ранних сроках заболевания заподозрить истинную причиB
ну АГ и своевременно направить ребенка на специальное
обследование.
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