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Актуальность: bartter синдром (bs) — наследственная тубулопатия с ведущим синдромом ги-

покалиемического алкалоза, редкое орфанное заболевание, обусловленное мутациями генов, коди-
рующих белки-транспортеры, котранспортеры и обмениватели, учавствующие в реабсорбции ка-
лия, натрия, хлора в толстой восходящей петле Генле. Y.sardani et ai.(2003) выделили первичный, 
генетически обусловленный, и вторичный в структуре других семейных заболеваний почек:при-
обретенный, индуцированный лекарствами, атипичная соль-теряющая нефропатия [1,2,3].

цель исследования: выявить особенности первичного и вторичного bartter синдрома у детей.
Материалы и методы: изучен катамнез bs у 12 пациентов. Из них 9 девочек, 3 мальчиков. 

Средний возраст составил 6,5-+1,5 лет. Врожденный bs первичный — антенатальный I–II тип 
диагностирован у 3, III тип у 4, Iv тип у 1, приобретённый у 4 пациентов.

Результаты: врожденный bs у детей клинически характеризуется рвотой, диарей, полиу-
рией, полидипсией, обезвоживанием, гипокальцимическими судорогами, гипокалиемически-
ми парезами. Выявлены: повышение ренина (25,95±3,69), альдостерона (550,33±44,72), гипо-
калиемия (3,44±0,17 ммоль/л), метаболический алкалоз, задержка физического развития отме-
чались в 100% детей с раннего возраста. У 3 пациентов выявлена гиперкальциурия более 5мг/
кг в сут. объем почек по УЗИ-биометрии снижен. У 3 пациентов (I тип, Iv тип) установлен 
нефрокальциноз. отношение мКРФ/СКФ снижено 0,83 (1,15-2,44), скорость клубочковой 
фильтрации (СКФ) снижена у 2 пациентов ХБП С1-2. Генетическое исследование проведено у 
2 пациентов: у мальчика выявлена мутация гена slc12A1/d 26 с.1942g A p. Asp648 Asn 
(cm961282) диагностирован bs тип I антенатальный; у девочки выявлена мутация гена bsnd, 
диагностирован bs Ivа тип с нейросенсорной глухотой. Приобретённый bs у 4 пациентов: у 
девочки 10 лет при феохромоцитоме, у мальчика 6 лет при рабдомиолизе, у девочки 17 лет 
лекарственно индуцированный bs (прием фуросемида). Гипокалиемия (2,7 ммоль/л), метабо-
лический алкалоз, судороги и лекарственно индуцированный (плаквинилом), на фоне нервной 
анорексии развился у девочки 15 лет. Клиника: жалобы на потерю веса, периодическую субфе-
брильную температуру, отмечено снижение эмоционального тонуса, вялость, алкалоз, креати-
нин 0.116 ммоль/л; гипомагниемия 0,74 ммоль/л, СКФ по формуле schwartz 40,77 мл/мин 
1,73м2, гипокалиемия (2.5ммоль/л). Диагноз: bs, III тип, приобретенный, лекарственно инду-
цированный (плаквинилом), на фоне нервной анорексии. ХБП С2-3.Нервная анорексия.

Выводы: врожденный bs диагностирован у 8 пациентов, приобретённый у 4. Выявлены 
особенности клинических проявлений первичного (наследственного) и вторичного (приоб-
ретённого) bs у детей.
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