
Муковисцидоз  — системное, наследуемое 
по аутосомно-рецессивному типу заболевание, 

обусловленное мутациями в  гене CFTR (трансмем-
бранный регулятор проводимости муковисцидоза) 

и  характеризующееся поражением желез внешней 
секреции. В  настоящее время с  целью ранней диаг- 
ностики заболевания используется неонатальный 
скрининг [1]. В  нашем наблюдении муковисцидоз 
у  ребенка первых месяцев жизни манифестировал 
синдромом псевдо-Барттера и острым повреждением 
почек. Диагностический поиск причины острого 
повреждения почек обусловил необходимость 
исключения различных состояний, в том числе такой 
тубулопатии, как синдрома Барттера.

Согласно данным статистики в  40–79% случаев 
острая почечная недостаточность у  детей обуслов-
лена преренальными причинами. Уменьшение объ-
ема жидкости в  организме (гиповолемия) служит 
важным фактором риска острого повреждения почек. 
Уменьшение эффективного объема артериальной 
крови приводит к снижению артериального давления 
и  нарушению перфузии жизненно важных органов, 
централизации кровообращения, снижению почеч-
ного кровотока с  шунтированием крови на  уровне 
кортико-медуллярной зоны. При  этом в  результате 
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Ранняя диагностика муковисцидоза остается актуальной проблемой, несмотря на проводимый всеобщий неонатальный скри-
нинг. Уникальность представленного клинического случая заключается в нетипичном дебюте муковисцидоза у ребенка раннего 
возраста с проявлений острого повреждения почек. Внезапно развившееся тяжелое общее состояние у ребенка было обуслов-
лено острым повреждением почек III стадии по тяжести (выраженная вялость, анурия на протяжении 14 ч, повышение кон-
центрации креатинина в крови до 121 мкмоль/л, снижение скорости клубочковой фильтрации до 17,4 мл/мин), декомпенси-
рованным метаболическим алкалозом с гипокалиемией, гипонатриемией, гипокальциемией (pH 7,6, К+ 2,6 ммоль/л, Na+ 
118  ммоль/л, Са2+ 0,96 ммоль/л, HCO3

– 35,5 ммоль/л). Наблюдаемые нарушения кислотно-основного состояния и элек-
тролитного обмена были обусловлены развитием у ребенка синдрома псевдо-Барттера. Для профилактики острого повреж-
дения почек у пациента с муковисцидозом важно своевременное возмещение электролитов и воды в целях предупреждения 
развития синдрома псевдо-Барттера, эксикоза и гиповолемии.
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Early diagnosis of  the  cystic fibrosis remains an urgent problem, despite ongoing nationwide neonatal screening. The  unique-
ness of the presented clinical case lies in the atypical onset of cystic fibrosis in a young child with clinical manifestations of acute 
kidney injury. The suddenly developed severe general condition in a child was due to manifestations of acute renal injury of the third 
stage (severe lethargy, anuria for 14 hours, an increase in blood creatinine to 121 µmol/L, a decrease in glomerular filtration rate 
to 17.4 mL/min), decompensated metabolic alkalosis with hypokalemia, hyponatremia, hypocalcemia (pH 7.6, K+ 2.6 mmol/L, Na+ 
118 mmol/L, Ca2+ 0.96 mmol/L, HCO3

– 35.5 mmol/L). The observed disturbances in acid-base status and electrolyte metabolism 
were manifestations of the pseudo-Bartter syndrome. For the prevention of acute kidney injury in a patient with cystic fibrosis, timely 
electrolyte and fluid management is important to prevent the development of pseudo-Bartter’s syndrome, exsicosis and hypovolemia.
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ишемии и гипоксии кортикального слоя происходит 
отек интерстициальной ткани и  некроз канальцев 
почек. Выраженность острого повреждения почек 
зависит от  тяжести и  длительности состояния деги-
дратации, своевременности восполнения объема 
циркулирующей крови и  нормализации почечного 
кровотока [2]. Состояние гиповолемии и электролит-
ные нарушения с  метаболическим алкалозом могут 
наблюдаться у пациентов с синдромом Барттера.

Синдром Барттера  — наследуемое по  аутосомно-
рецессивному типу заболевание, обусловленное 
нарушением реабсорбции натрия, калия и  хлоридов 
в  толстом восходящем колене петли Генле, харак-
теризующееся гипокалиемией, гипонатриемией, 
гипохлоремией, метаболическим алкалозом, а также 
полиурией, полидипсией и  гиперренинемическим 
гиперальдостеронизмом [3]. При  этом важное зна-
чение для  дифференциальной диагностики син-
дрома Барттера с  внепочечным генезом электро-
литных нарушений имеет повышенная экскреция 
с  мочой электролитов и  полиурия. При  синдроме 
псевдо-Барттера, наблюдаемом у  больных с  муко-
висцидозом, изначально функция почек не  нару-
шена. Важное значение имеют хронические потери 
натрия и хлоридов с по́том, которые сопровождается 
увеличением реабсорбции натрия и  бикарбонатов 
в дистальных почечных канальцах в обмен на повы-
шенную секрецию ионов водорода и калия, что при-
водит к  развитию гипокалиемии и  метаболического 
алкалоза. Основными клиническими проявлени-
ями синдрома псевдо-Барттера служат нарастающая 
слабость, потеря аппетита, повторные срыгивания, 
рвота, диарея или задержка стула, связанные с паре-
зом кишечника, потеря массы тела. В  тяжелых слу-
чаях возможно развитие аритмии, гиповентиляции 
с  гипоксией и  гиперкапнией, церебральных нару-
шений в виде судорог, ступора. Хроническая потеря 
солей при  муковисцидозе может возрастать из-за 
повышенного потоотделения в  жаркое время года, 
при лихорадочных состояниях, недостаточном посту-
плении их с  пищей, усугубляться потерей электро-
литов при  рвоте, диарее [4–7]. В  отдельных случаях 
возможно развитие тяжелой дегидратации, артери-
альной гипотензии с развитием острого повреждения 
почек.

Клинический случай. Девочка в  возрасте 5  мес 
поступила в приемное отделение Детской городской 
больницы №1 Казани в тяжелом состоянии с клини-
ческими проявлениями эксикоза III степени, острой 
почечной недостаточности: выраженная слабость, 
отказ от  еды и  питья, отсутствие диуреза на  про-
тяжении 14  ч. При  объективном осмотре обращали 
внимание выраженная вялость, сухость и  бледность 
кожных покровов, сниженный тургор тканей, западе-
ние большого родничка, глазных яблок, тахикардия 
(частота сердечных сокращений до 150–160 уд/мин) 
при частоте дыхания 32 в минуту, дефицит массы тела 

менее 3-го перцентиля (масса тела 5,0 кг, рост 65 см). 
Подкожная жировая клетчатка развита слабо, равно-
мерно. Лимфатические узлы не  увеличены. Телос-
ложение правильное, костно-мышечная система 
без  патологии. Признаков дыхательной недоста-
точности, аускультативных изменений в  легких 
не  наблюдалось. При  исследовании сердечно-сосу-
дистой системы отмечались тахикардия, приглушен-
ность сердечных тонов. При  физикальном обследо-
вании живот правильной формы, паренхиматозные 
органы не увеличены.

Анамнез жизни. Девочка от  первой беременно-
сти, протекавшей на  фоне коронавирусной инфек-
ции COVID-19 на  сроке 27  нед, от  первых родов 
на  сроке 41  нед путем экстренного кесарева сече-
ния по поводу эклампсии у беременной. Масса тела 
при рождении 3050 г, длина 50 см. До 4 мес находи-
лась на смешанном вскармливании, грудное молоко 
составляло 2/3 суточного объема кормления, с 4 мес 
переведена на  искусственное вскармливание адап-
тированной смесью «Нестажен» в  полном объ-
еме: по 150 мл каждые 3 ч с ночным перерывом. Не 
было указаний на  наличие синдрома срыгивания 
у  ребенка. В  3-месячном возрасте перенесла острый 
бронхит, в  качестве терапии получала ингаляции 
с амброксолом с хорошим эффектом.

Из анамнеза заболевания известно, что с 2-месяч-
ного возраста у  девочки наблюдалась плохая при-
бавка массы тела (за 1-й месяц — 700 г, за 2-й месяц — 
200 г, за 3-й месяц — 500 г, за 4–5-й месяцы — 550 г), 
с рождения кашицеобразный стул до 4–6 раз в сутки 
с жирным блеском. За 3 дня до поступления в стаци-
онар у ребенка появилось резкое снижение аппетита, 
отказ от  еды, вялость, снижение диуреза, при  этом 
не  было указаний на  предшествующую диарею, 
рвоту, использование каких-либо лекарственных 
препаратов, возможное отравление.

При поступлении в  стационар наблюдались 
клинико-лабораторные проявления острой почеч-
ной недостаточности: анурия на  протяжении 14  ч, 
выраженное повышение концентрации креатинина 
в  крови до  121 мкмоль/л (норма 18–35 мкмоль/л), 
мочевины — до 11 ммоль/л (норма 1,8–6,4 ммоль/л), 
снижение скорости клубочковой фильтрации  — 
до  17,4 мл/мин (норма 65–100 мл/мин), согласно 
критериями диагностики острого повреждения почек 
такие параметры соответствуют III стадии по  тяже-
сти [1]. По  данным исследования кислотно-основ-
ного состояния крови выявлен декомпенсирован-
ный метаболический алкалоз с  гипонатриемией, 
гипокальциемией: pH 7,5, К+ 3,5 ммоль/л, Na+ 120 
ммоль/л, Ca2+ 0,9 ммоль/л, HCO3

– 34,6  ммоль/л, 
что  не  является характерными лабораторными при-
знаками олигоанурической стадии острой почеч-
ной недостаточности. В  целях дифференциальной 
диагностики причин острого повреждения почек 
было проведено ультразвуковое исследование почек 
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и  мочевыводящих путей для  исключения призна-
ков нарушения уродинамики, окклюзии почеч-
ных сосудов, паренхиматозного заболевания почек: 
изменения размеров, структуры паренхимы почек 
не выявлены. В лабораторных анализах мочи наблю-
далась микрогематурия (по данным микроскопии — 
8–10 в  поле зрения), незначительная протеинурия 
до  0,066  г/л, в  последующем  — преходящая лейко-
цитурия (по  данным микроскопии  — 18–20 в  поле 
зрения). Скорее всего, это стало результатом дистро-
фических изменений в почках при их остром повреж-
дении. По данным общего и биохимического анали-
зов крови были исключены такие причины острого 
повреждения почек, как  гемолитическая анемия, 
системный воспалительный, в  том числе инфекци-
онный, процесс. Исследование уровня альбуминов 
крови для  выявления преренальной почечной недо-
статочности, обусловленной гипоальбуминемией, 
не  выявило отклонение от  нормы (55,6  г/л). Кроме 
того, проведены электрокардиографическое и ультра-
звуковое исследования сердца, по результатам кото-
рых исключено снижение минутного объема сердца 
как еще одна возможная причина острого поврежде-
ния почек. Убедившись, что острая почечная недоста-
точность носит преренальный характер в  результате 
эксикоза и  гиповолемии, мы  провели инфузионную 
терапию 0,9% раствором натрия хлорида до  дости-
жения нормоволемии под контролем диуреза. На 2-е 
сутки терапии общее состояние ребенка значительно 
улучшилось, появился аппетит, купированы при-
знаки эксикоза, почти полностью восстановлен диу-
рез (жидкость внутрь и  парентерально  — 1000  мл, 
суточный диурез  — 600  мл). По  лабораторным 
данным, уровень креатинина в  крови снизился 
до  77 мкмоль/л, скорость клубочковой фильтра-
ции увеличилась до  27,5 мл/мин, но  сохранялись 
изменения в  виде декомпенсированного метабо-
лического алкалоза, гипонатриемии, гипокалие-
мии и  гипокальциемии (pH 7,6, К+ 2,6  ммоль/л, 
Na+ 118 ммоль/л, Са2+ 0,96  ммоль/л, HCO–

3 
35,5 ммоль/л). Продолжена инфузионная тера-
пия 0,9%-м раствором натрия хлорида с  коррек-
цией гипокалиемии. На  5-е сутки лечения удалось 
в  значительной степени купировать электролит-
ные нарушения (К+ 4,3 ммоль/л, Na+ 135  ммоль/л,  
Ca2+ 1,04 ммоль/л), метаболический алкалоз (pH 7,47, 
HCO–

3 24,8 ммоль/л), нормализовать водный баланс 
(жидкость внутрь и парентерально — 1225 мл, суточ-
ный диурез — 877 мл). В динамике наблюдалось также 
улучшение фильтрационной функции почек (креати-
нин крови 48 мкмоль/л, мочевина 2,5 ммоль/л, ско-
рость клубочковой фильтрации 44,3 мл/мин).

Дальнейшее обследование требовалось по  поводу 
клинических проявлений белково-энергетической 
недостаточности тяжелой степени. Несмотря на  сба-
лансированное вскармливание на протяжении первых 
месяцев жизни, девочка плохо прибавляла в  массе, 

с  рождения имелись изменения характера и  конси-
стенции стула в  виде кашицеобразного до  4–6 раз 
в сутки с примесью жира. В копрограмме обнаружено 
содержание нейтрального жира в повышенном коли-
честве, что указывало на возможную недостаточность 
функции поджелудочной железы. С целью более точ-
ной оценки экзокринной функции поджелудочной 
железы проведено исследование панкреатической 
эластазы кала, получен результат 15 мкг/г, что  соот-
ветствовало выраженной недостаточности функции 
поджелудочной железы. Ультразвуковое исследова-
ние поджелудочной железы не  выявило изменений 
формы и размеров, отмечалось нарушение структуры 
в  виде диффузного повышения эхогенности парен-
химы органа. Известно, что  у  детей наиболее частой 
причиной недостаточности функции поджелудочной 
железы служит наследственное заболевание муко-
висцидоз. Неонатальный скрининг на  муковисцидоз 
у  девочки был проведен дважды: первый результат 
показал пограничное значение, второй  — без  откло-
нений от  нормы. С  учетом клинических проявлений 
белково-энергетической недостаточности тяжелой 
степени в результате недостаточности функции подже-
лудочной железы, нарушений водно-электролитного 
баланса для исключения муковисцидоза ребенок был 
направлен в  Детскую республиканскую клиническую 
больницу МЗ РТ для  исследования хлоридов пота. 
В  результате трижды получено значительное превы-
шение нормы — 92, 102 и, 115 ммоль/л. На основании 
результатов обследования ребенку был выставлен диаг- 
ноз: муковисцидоз, легочно-кишечная форма, тяжелое 
течение. Хроническая панкреатическая недостаточ-
ность тяжелой степени. Белково-энергетическая недо-
статочность 3-й степени. Синдром псевдо-Барттера. 
Острое повреждение почек III стадии, восстанови-
тельный период. По основному диагнозу ребенку была 
назначена патогенетическая терапия: питание с повы-
шенной калорийностью из  расчета 160 ккал/кг/сут, 
дотация NaCl, с  заместительной целью недостаточ-
ности функции поджелудочной железы  — микро-
сферические ферменты в  дозе 6000 МЕ/кг/сут, 
с  желчегонной целью  — препараты урсодезоксихо-
левой кислоты из  расчета 15 мг/кг/сут, жирораство-
римые витамины А  (5000 МЕ/сут), D (1500 МЕ/сут), 
Е (25 мг/сут), К (2 мг/сут), для улучшения отхождения 
вязкой мокроты из  дыхательных путей  — ингаляции 
с дорназой альфа и кинезитерапия. На амбулаторном 
этапе оказания медицинской помощи, помимо дис-
пансерного наблюдения пульмонологом и  педиатром 
по  поводу основного заболевания, ребенок нуждался 
также в  наблюдении нефрологом с  регулярным кон-
тролем функции почек в динамике до полного их вос-
становления.

С целью профилактики синдрома псевдо-Барт-
тера пациентам с  муковисцидозом важно прово-
дить контроль уровня электролитов крови, особенно 
детям раннего возраста, профилактически назначать 
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препарат натрия из расчета 1–2 ммоль/кг/сут в виде 
поваренной соли (1/5–1/6 чайной ложки примерно 
соответствует 15 ммоль NaCl), солевых растворов, 
предназначенных для  пероральной регидратации. 
Лечебные мероприятия синдрома псевдо-Барттера 
сводятся к  регидратации, восполнению дефицита 
натрия, калия, хлоридов. Коррекция гипокалие-
мии осуществляется внутривенным введением 7,5% 
раствора хлорида калия с  последующим переходом 
на  комбинированный, а  затем пероральный путь 
введения при  стойкой нормализации уровня калия 
и  исчезновении симптомов гипокалиемии. Перо-
ральное введение хлорида калия возможно при сни-
жении концентрации калия от  3,5 до  3,0 ммоль/л, 
в  отсутствие изменений на  электрокардиограмме; 
внутривенная терапия показана при  снижении 

концентрации калия менее 2,5 ммоль/л, а  также 
при  наличии изменений на  электрокардиограмме, 
длительном нарушении состояния ребенка. Терапев-
тическая доза калия составляет 2–4 ммоль/кг и более 
в  зависимости от  уровня его в  крови. Отмена тера-
пии проводится постепенно, после полной и стойкой 
нормализации уровня электролитов в крови [7–9].

Заключение

Для профилактики острого повреждения почек 
у  пациента с  муковисцидозом важно своевременное 
возмещение электролитов и  воды для  предупрежде-
ния развития синдрома псевдо-Барттера, недопуще-
ние нарастания эксикоза и  гиповолемии, особенно 
при  инфекционных заболеваниях с  гипертермией, 
рвотой и диареей, в жаркое время года.
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