
172

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Я
/

2
0

1
4

/
Т

о
м

 9
3

/
№

 4

зов и наличием перибронхиальных мелкоузелковых 

уплотнений в верхних отделах легких. Исследование 

функции внешнего дыхания: умеренно выраженное 

нарушение вентиляции легких по обструктивному 

типу, генерализованное умеренное снижение про-

водимости бронхов. Панкреатическая эластаза кала 

менее 15 мкг/г кала.

В лечении: проведен курс противосинегнойной 

терапии (ципробай 21 день, брамитоб 300 мг/4 мл 

2 раза в день 28 дней), креон, пульмозим, 5% NaCl в 

ингаляциях постоянно, беродуал, урсосан, а также 

ежедневные занятия кинезитерапией. После начато-

го лечения состояние девочки значительно улучши-

лось: кашель стал реже, количество мокроты значи-

тельно уменьшилось, цвет стал более светлым. ИМТ 

19,91 кг/м2. В повторных посевах мокроты синегной-

ная палочка не высевается, отмечается рост золоти-

стого стафилококка. Отмечается улучшение показате-

лей функции внешнего дыхания.

Данный клинический пример интересен тем, 

что подозрение на МВ у врачей возникло только на 

13-м году жизни ребенка, хотя клиническая мани-

фестация была уже в первые месяцы жизни ребенка. 

Заболевание имело типичное течение, у девочки были 

характерные симптомы (стеаторея с рождения, рек-

тальный пролапс, рецидивирующие бронхиты, затем 

билиарный цирроз, портальная гипертензия с 7 лет, 

синусит и назальный полипоз с 11 лет, бронхоэктазы 

с 13 лет, высев синегнойной палочки с 13 лет) [3], по 

которым диагноз можно было поставить значитель-

но раньше. Следует отметить, что ребенок родился 

раньше срока введения неонатального скрининга на 

МВ и диагностика при рождении не была проведена. 

В дальнейшем клинические симптомы были не адек-

ватно оценены врачами различных специальностей 

на этапах их возникновения, начиная с ректального 

пролапса до формированием цирроза. Случай демон-

стрирует необходимость проведения дифференциаль-

ной диагностики с МВ при циррозе печени у детей. 

В школьном возрасте у ребенка формируются харак-

терные проявления заболевания как со стороны верх-

них дыхательных путей – пансинусит и полипы, так и 

нижних – бронхоэктазы. Данные проявления входят в 

алгоритм диагностического поиска МВ у детей.

Особое значение приобретает наличие синегной-

ной инфекции у пациентки. Данная инфекция харак-

терна для больных МВ, и, по данным отечественных и 

зарубежных авторов, значительно возрастает к перио-

ду пубертата [1–4].

Таким образом, настороженность медицинских 

сотрудников по выявлению МВ по клиническим при-

знакам должна сохраняться, несмотря на введение 

в РФ неонатального скрининга на МВ, особенно это 

касается пациентов, рожденных до 2007 г. Необходимо 

продолжать улучшение освещения проблемы МВ в 

программах обучения студентов медицинских универ-

ситетов и ввести обязательное ознакомление с пробле-

мой на курсах повышения последипломного образова-

ния педиатров, неонатологов, пульмонологов, гастро-

энтерологов и хирургов.
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СЛУЧАЙ  ПОЗДНЕЙ  ДИАГНОСТИКИ  ПСЕВДО-БАРТТЕР  СИНДРОМА 
У  РЕБЕНКА  6  МЕСЯЦЕВ  С  МУКОВИСЦИДОЗОМ 

ГБУЗ «ДГКБ № 13 им. Н.Ф. Филатова ДЗМ», отделение муковисцидоза КДЦ
ФГБУ «МГНЦ РАМН», научно-консультативный отдел муковисцидоза, Москва

Псевдо-Барттер синдром (ПБС) манифестирует преимущественно на первом году жизни у паци-
ентов с муковисцидозом (МВ) и является жизнеугрожающим состоянием, поэтому рассматри-
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Псевдо-Барттер синдром (ПБС) манифестирует 

преимущественно на первом году жизни у пациентов с 

муковисцидозом (МВ) и является жизнеугрожающим 

состоянием, поэтому рассматривается с точки зрения 

тяжелого и опасного осложнения МВ [1], требующего 

в определенных случаях экстренного вмешательства. 

С синдромом Барттера его роднит только наличие 

характерных электролитных нарушений: гипокали-

емия и метаболический алкалоз. Барттер-синдром 

обусловлен нарушением Na+–К+–2Сl-котранспорта 

в толстом сегменте восходящей части петли Генле. 

Это ведет к снижению реабсорбции хлорида и натрия, 

увеличению секреции калия в дистальном извитом 

канальце петли Генле, что, в свою очередь, приво-

дит к повышению выработки ренина и вторичному 

гиперальдестеронизму [2]. В отличие от истинного 

синдрома Барттера, к группе ПБС относятся заболе-

вания, в которых есть гипокалиемия и метаболиче-

ский алкалоз без какой-либо патологии почечных 

канальцев. ПБС развивается при МВ, неконтроли-

руемом использовании мочегонных средств, при диете 

с низким содержанием хлоридов, при булимии и 

повторной неукротимой рвоте, поносе и злоупотре-

блении слабительными. Низкое содержание хлорида 

в моче в этих случаях позволяет исключить истин-

ный Барттер-синдром [3, 4]. Развитие ПБС при МВ, 

по-видимому, происходит при потере солей при повы-

шенном потоотделении, которое может возрастать 

в условиях жары, при лихорадочных состояниях, 

при недостаточном поступлении соли с пищей, усугу-

бляться потерей электролитов при рвоте, диарее [5–7]. 

В ответ на возрастающую потерю натрия повышается 

уровень альдостерона, что ведет к увеличению реаб-

сорбции натрия в дистальных почечных канальцах 

в обмен на повышенную секрецию ионов водорода 

и калия. Развиваются гипокалиемия и метаболиче-

ский алкалоз. Одновременно происходит снижение 

натрия и хлора, а алкалоз способствует развитию 

гипокальциемии [3, 8–11]. Очень быстро формируется 

порочный круг – гипокалиемия усугубляет алкалоз, 

а алкалоз, в свою очередь, усиливает гипокалиемию. 

Гипокалиемия снижает выработку инсулина, необ-

ходимого для потребления калия клетками. Частота 

ПБС при МВ, по данным разных авторов, колеблется 

от 12 до 20% [1, 12–14]. 

Диагностика состояния достаточно проста – 

характерная клиническая картина гипокалиемии – 

нарастающая гипотония, анорексия, задержка при-

бавки или потеря веса, повторные срыгивания и/или 

рвота, диарея или задержка стула, связанная с паре-

зом кишечника. Лабораторно определяются любое 

сочетание электролитных нарушений (гипонатрие-

мия, гипокалиемия, гипохлоремия) и метаболический 

алкалоз. Необходимо исключать ПБС у всех вновь 

диагностированных больных МВ младенческого воз-

раста, особенно на фоне интеркуррентных заболева-

ний. Важно своевременно возмещать потерю электро-

литов у пациентов с желудочно-кишечными расстрой-

ствами, особенно в жаркое время года. Пищу больного 

МВ нужно обязательно подсаливать. Лечение ПБС 

заключается во введении солевых растворов. В случае 

тяжелого дефицита препараты вводятся внутривенно 

с переходом на пероральный прием. Для коррекции 

гипокалиемии используется калия хлорид. Для вну-

тривенного введения используется 4–7,5% раствор, 

для перорального приема – 4, 7,5 или 10% раствор 

калия хлорида. Коррекция гипокалиемии осущест-

вляется с учетом суточной потребности организма здо-

рового ребенка в калии и дефицита этого электролита 

у больного. Оптимально сочетание приема калия хло-

рида и калийсберегающего диуретика верошпирона. 

Продолжительность лечения очень индивидуальна, 

может составлять от 1 мес до года и более. Критерием 

отмены является способность удерживать нормаль-

ную концентрацию электролитов в плазме без допол-

нительного их введения, а также нормальная весовая 

вается с точки зрения тяжелого и опасного осложнения МВ. С синдромом Барттера его роднит 
только наличие характерных электролитных нарушений: гипокалиемия и метаболический 
алкалоз. В качестве иллюстрации ПБС, как тяжелого осложнения МВ, приводящего к летально-
му исходу, при отсутствии необходимой терапии приводится описание истории болезни ребенка 
6 месяцев с МВ. Благодаря внедрению программы массового скрининга новорожденных на МВ, 
диагностика электролитных нарушений возможна уже в первые месяцы жизни. Это исследова-
ние должно быть включено в протокол ведения пациентов с МВ. Терапию ПСБ надо начинать 
сразу же при первых признаках, в тяжелых случаях, в случае длительного страдания показана 
немедленная госпитализация для экстренной коррекции электролитных расстройств. 

Ключевые слова: муковисцидоз, псевдо-Барттер синдром, электролитные нарушения, гипока-
лиемия, метаболический алкалоз.

The Pseudo-Bartter’s syndrome (PBS) manifests in the first year of life in patients with cystic fibro-
sis. Being a life-threatening condition, PBS is considered as a severe and dangerous CF complication. 
PBS is akin to Bartter’s syndrome with specific electrolyte disorders only, such are hypokalemia and 
metabolic alkalosis. The case study of a 6-months-old baby with CF is given to illustrate PBS as a 
severe CF complication, which can be fatal without appropriate treatment. Due to implementation 
of the CF newborn screening the electrolyte imbalance may be diagnosed in the first months of life. 
This test should be included in guidelines for management of infants with CF. Early treatment is 
essential in the first signs of PBS. In severe cases and long-lasting suffering, immediate hospitaliza-
tion for urgent correction of electrolyte imbalance is required.

Key words: cystic fibrosis, Pseudo-Bartter’s syndrome, electrolyte disorders, hypokalemia, metabolic 
alkalosis.


