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РАННИЕ ПРЕДИКТОРЫ РАЗВИТИЯ СИНДРОМА АЛЬПОРТА У ДЕТЕЙ
Рахманова Л.К., Болтабоева М.М., Ганиева У.М.
BOLALARDA ALPORT SINDROMI RIVOJLANISHINING ILK BELGILARI
Raxmanova L.K., Boltaboeva M.M., Gʻaniyeva U.M.
EARLY PREDICTORS OF THE DEVELOPMENT OF ALPORT SYNDROME IN CHILDREN
Rakhmanova L.K., Boltaboeva M.M., Ganieva U.M.
Ташкентская медицинская академия, Андижанский государственный медицинский инсти-
тут, Университет медицины и науки Розалинд Франклин, Северный Чикаго (Иллинойс, США)

Maqsad: bolalarda Alport sindromi rivojlanishining erta prognozlarini aniqlash. Material va usullar: 2017-2021 yillar-
da glomerulonefrit tashxisi bilan (o’tkir - 130, surunkali - 38) 1 yoshdan 14 yoshgacha bo’lgan bolalarning 168 ta kasalligi 
tarixi, ular 2017-2021 yillarda Andijon davlat tibbiyot ko’p tarmoqli bolalar klinikasida statsionar davolangan glomerulone-
frit (o’tkir-130, surunkali – 38) tashxisi qo’yilgan 1 yoshdan 14 yoshgacha bo’lgan bolalarning 168 ta kasallik tarixi tahlil 
qilindi. Natijalar: bolalarda Alport sindromi rivojlanishining dastlabki prognozlariga quyidagilar kiradi: ota-onalar o’rtasida 
qarindoshlik nikohi, qarindoshlar o’rtasida o’g’il bolalarning ko’pligi, kam vaznli bolalar tug’ilishi (<2700 g), yangi tug’ilgan 
chaqaloqlarning asfiksiyasi, tug’ishning zaifligi, buyraklar kasalligi, endokrin va yurak-qon tomir kasalliklari onaning qon 
tomir tizimi. Epikantus, ko’krak qafasining deformatsiyasi, ko’zning gipertelorizmi, aniq qoshlar, quloqlarning joylashishida-
gi anomaliyalar, qo’l va oyoqlarning 1-2 barmoqlari orasidagi sandal shaklidagi bo’shliq kabi disembriogenezning stigma-
lari Alportning dastlabki klinik belgilari hisoblanadi. Xulosa: bolalarda Alport sindromining asosiy klinik belgilari charchoq, 
rangparlik, quruq teri, ko’z ostidagi ko’karishlar, pastozlik, intoksikatsiya belgilari, bosh og’rig’i, arterial gipotenziya, disem-
briogenezning tashqi stigmalari, buyrak stigmalari, eshitish qobiliyatini yo’qotish va ko’rish anormalyalari edi.

Kalit so’zlar: belgilar, Alport sindromi, bolalar.

Objective: To identify early predictors of the development of Alport syndrome in children. Material and methods: 168 case 
histories of children aged 1 year to 14 years with a diagnosis of glomerulonephritis (acute - in 130, chronic - in 38) for 2017-
2021, who received inpatient treatment in the children’s multidisciplinary clinic of the Andrei State Medical Institute, were 
analyzed. The control group consisted of 30 children aged 1-14 years with non-hereditary kidney diseases. Results: Early pre-
dictors of the development of Alport syndrome in children include: consanguineous marriage among parents, a high incidence 
of boys among relatives, the birth of children with low body weight (<2700 g), asphyxia of newborns, weakness of labor, kidney 
disease, endocrine and cardiovascular diseases. maternal vascular system. Stigmas of dysembryogenesis, such as epicanthus, 
chest deformation, hypertelorism of the eyes, pronounced brow ridges, anomalies in the location of the ears, a sandal-shaped 
gap between 1-2 fingers of the hands and feet are considered early clinical signs of Alport syndrome. Conclusions: The main 
clinical symptoms of Alport syndrome in children were fatigue, pallor, dry skin, blueness under the eyes, pastiness, symptoms 
of intoxication, headaches, arterial hypotension, external stigmas of dysembryogenesis, renal stigmas, hearing loss and visual 
abnormalities.

Key words: predictor, Alport syndrome, children.

Известно, что одной из причин синдрома Аль-
порта являя.тся тератогенное действие раз-

личных лекарственных препаратов в I триместрt 
беременности, соматические заболевания у мате-
ри, наследственные заболевания у родственников, 
которые в дальнейшем играют важную роль в раз-
витии у детей различных нефропатий со стигмами 
дизэмбриогенеза [1-9]. С этой точки зрения выяв-
ление ранних предикторов развития синдрома Аль-
порта является одной из актуальных проблем меди-
цины. 

Цель исследования
Выявление ранних предикторов развития син-

дрома Альпорта у детей.
Материал и методы
Нами были проанализировано 168 историй бо-

лезни детей в возрасте от 1-го года до 14 лет с ди-
агнозом гломерулонефрит (ГН) (острый – у 130, 
хронический – у 38) за 2017-2021 гг., получавших 
стационарное лечение в детской многопрофильной 
клинике АндГосМИ. Контрольную группу составили 

30 детей в возрасте 1-14 лет, с не наследственными 
заболеваниями почек.

Нефритический вариант острого ГН был у 84 
(61,8%), нефротический вариант – у 22 (16,2%), 
нефротический синдром с гематурией и гиперто-
нией – у 30 (22,1%). Нефротическая форма хрониче-
ского ГН отмечалась у 31 (65,6%) ребенка, смешан-
ная форма – у 7 (21,4%), гематурическая форма – у 4 
(11,5%). Дети с наследственными нефритами (упор-
ная гематурия, тугоухость, поражение глаз, наруше-
ние функции почек хотя бы у одного члена семьи) 
были отобраны из числа детей с острыми гломеру-
лонефритами (8) и хроническими формами гломе-
рулонефритов (4).

Общее число детей с наследственным нефритом 
приходилось на все случаи острого гломерулонеф-
рита (6,2%) и на хронические формы этого заболе-
вания (12,5%). 

Таким образом, наследственный нефрит чаще 
встречается среди хронических заболеваний почек, 
преимущественно среди больных хроническим гло-
мерулонефритом.
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Среди обследованных детей мальчики состав-
ляли 75, девочки – 25%, соотношение 3:1 (p<0,01). 
Большинство обследованных были в возрасте 6-10 
лет (50%) и 11-14 лет (41,7%), меньше в возрасте до 
5 лет (8,3%). Преобладание мальчиков среди обсле-
дованных детей с синдромом Альпорта указывает 
на сцепленность с половой Х хромосомой при рецес-
сивном типе наследования. 

При обследовании членов семей больных де-
тей мы проводили клинико-анамнестические, ла-
бораторные (клинические и биохимические) и ге-
неалогические исследования. Выполнялась также 
воздушная и костная аудиометрия слухового порога 
на отечественном аудиометре. 

Выявление стигмы дизэмбриогенеза служило 
дополнительным опорным методом диагностики. 
Из общеклинических лабораторных методов про-
водили общий анализ крови, мочи и кала. При ин-
терпретации показателей анализа мочи применяли 
типирование вариантов гематурии с помощью кри-
териев C.C. West (1976), J. Bragon (1977), Я.Ю. Иллека 
и соавт. (2000), степень выраженности эритро-
цитурии оценивали согласно рекомендациям Т.В. 
Сергеевой (1976). Цифровые данные обрабатывали 

методом вариационной статистики с вычислением 
достоверности численных различий по Стъюденту. 

Результаты и обсуждение
В ходе исследования изучены особенности те-

чения беременности и акушерский анамнез мате-
рей. Как видно из таблицы 1, матери часто страда-
ли токсикозами беременности, имели кровотечения 
в анамнезе; среди экстрагенитальных заболеваний 
чаще выявлялась патология почек и мочевыводя-
щих путей (р<0,01), сердечно-сосудистые заболева-
ния (р<0,01), болезни эндокринного генеза (р<0,01), 
реже встречались заболевания ЖКТ, гематологиче-
ские и аллергические заболевания (р<0,05). 

У матерей часто наблюдались дискоординиро-
ванные роды быстрые и стремительные (р<0,05), 
слабость родовой деятельности (р<0,01), отслойка 
нормально расположенной плаценты (р<0,05) и об-
витие пуповины (р<0,01), которые явились основа-
нием для развития гипоксии у плода (р<0,05) и ас-
фиксии новорожденных (р<0,05). Среди больных с 
синдромом Альпорта преобладали дети, родивших-
ся с более низкой массой тела (≤2700 г), чем в кон-
трольной группе (р<0,01). 

Таблица 1
Патология беременности матерей при синдроме Альпорта у детей, M±m, абс. (%)

Нозология
У матерей де-

тей с синдромом 
Альпорта, n=14

У матерей 
здоровых де-

тей, n=30
р

Течение беременности:
- гестозы беременности
- кровотечения в 1-й половине беременности
Экстрагенительные заболевания:
- сердечно-сосудистые 
- ЖКТ
- эндокринные
- почек и мочевыводящих путей
- прочие: аллергические, гематологические

4 (29,0)
2 (14,2)

5 (35,7)
3 (21,4)
5 (35,7)
6 (42,8)
4 (29,0)

2 (7,0)
1 (3,3)

3 (10,0)
5 (16,7)
6 (20,0)
8 (26,7)
7 (23,3)

<0,01
<0,001

<0,01
<0,05
<0,01
<0,01
<0,05

Течение родов:
- дискоординированные роды
- слабость родовой деятельности
- отслойка плаценты
- обвитие пуповины
- гипоксия плода
- асфиксия новорожденных
- рождение детей с низкой массой тела (<2700 г)

3 (21,4)
5 (35,7)
4 (29,0)
3 (21,4)
6 (42,8)
7 (50,0)

-

5 (16,7)
7 (23.3)
8 (26,7)
4 (13,3)

10 (33,3)
9 (30,0)

<0,05
<0,01
<0,05
<0,01
<0,05
<0,01

Кровнородственный брак 8 (57,1) 5 (16,7) <0,01

Изучение частоты перенесенных заболеваний у 
больных с синдромом Альпорта показало, что они 
относятся к группе часто болеющих детей (р<0,01), 
с повторными инфекциями респираторной систе-
мы (до 4-6 раз в год), страдали аллергией (р<0,01), 
в раннем возрасте часто переносили кишечные ин-
фекции, гепатит, сальмонеллез, а в анамнезе отме-
чалась высокая частота перенесенных вирусных 
инфекций – кори, краснухи и т.д. (р<0,01), которые 
имели статистически достоверную связь с патоло-
гией беременности у матери (р<0,01). 

Основными клиническими симптомами синдро-
ма Альпорта у детей были быстрая утомляемость, 

бледность, сухость кожных покровов, синюшность 
под глазами, пастозность, симптомы интоксикации, 
головные боли, артериальная гипотензия, внешние 
стигмы дизэмбриогенеза, почечные стигмы, тугоу-
хость и аномалии зрения. 

Уровень САД у больных с синдромом Альпорта 
составил 90,0±5,6 мм рт. ст., ДАД – 54,0±1,76 мм рт. 
ст. Часто выявлялась артериальная гипотензия – 
у 66,7% (в контрольной группе у 23,3%; р<0,001). 
Отечный синдром был выраженным в терминаль-
ной стадии хронической почечной недостаточности. 
Мочевой синдром проявлялся упорной протеинури-
ей – 3,57±0,71%, уменьшением суточного диуреза 
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(601±35,2 мл). Отмечалась также умеренная гемату-
рия, то есть эритроцитурия составила 3-4 неизме-
ненных и 6-8 измененных эритроцитов, а лейкоци-
тов 7-8 в поле зрения. Удельный вес мочи в среднем 
составил 1010±2,65. 

Известно, что характерными признаками син-
дрома Альпорта являются снижение порога слуха, 
что чаще всего связано с невритом слухового нерва.

В наших исследованиях аудиометрически под-
твержденное снижение слуха – тугоухость I-II степе-
ни – выявлена у 6 (30%) обследованных, у 7 боль-
ных (72,0%) имелось клиническое снижение слуха, 
что согласуется с данными литературы (50-60%). 

Необходимо отметить, что по мере прогрессирова-
ния болезни, с возрастом число больных детей с на-
рушением слуха увеличивается. У 3 пациентов был 
подтвержден кохлеарный неврит.

Интересно, что стигмы дизэмбриогенеза часто 
встречались у детей с синдромом Альпорта и пони-
женным слухом. Среди наблюдаемых нами больных 
наиболее отличительными стигмами дизэмбриоге-
неза были эпикант (р<0,05), деформация грудной 
клетки (р<0,001), гипертелоризм глаз (р<0,001), вы-
раженные надбровные дуги (р<0,01), аномалии рас-
положения ушей (р<0,05), сандалевидная щель меж-
ду I-II пальцами кистей и стоп (р<0,01) (табл. 2). 

Таблица 2
Частота стигм дизэмбриогенеза при синдроме Альпорта у детей, M±m, абс. (%)

Стигмы Дети с синдромом 
Альпорта, n=12

Контрольная 
группа, n=30 р<

Аномалии черепа 

Брахи- и долихоцефалия 1 (8,3) - -

Уплощенный затылок 2 (16,7) 2 (6,6) 0,01

Выраженные надбровные дуги 2 (16,7) 1 (3,3) 0,01

Аномалии лица

Седловидный, уплощенный нос 1 (8,3) 3 (10,0) 0,05

Гипертелоризм глаз 3 (25,0) 1 (3,3) 0,001

Эпикант 4 (33,3) 3 (10,0) 0,05

Высокое готическое нёбо 2 (16,7) 1 (3,3) 0,05

Аномалии расположения ушей 2 (16,7) 4 (13,3) 0,05

Диспластический рост 1 (8,3) 5 (16,7) 0,05

Аномалии туловища, конечностей

Сандалевидная щель между I-II пальцами кистей и стоп 2 (16,7) 1 (3,3) 0,01

Гипертелоризм сосков 3 (15) 2 (6,6) 0,001

Деформация грудной клетки 4 (33,3) 1 (3,3) 0,001

Клинодактилия 2 (16,7) 3 (10,0) 0,05

Выводы
1. К ранним предикторам развития синдрома 

Альпорта у детей относятся: кровнородственный брак 
у родителей, высокая частота заболеваемости маль-
чиков среди родственников, рождение детей с низкой 
массой тела (<2700 г), асфиксия новорожденных, сла-
бость родовой деятельности, заболевания почек, эндо-
кринной и сердечно-сосудистой системы у матери. 

2. Такие стигмы дизэмбриогенеза у детей, как 
эпикант, деформация грудной клетки, гипертело-
ризм глаз, выраженные надбровные дуги, аномалии 
расположения ушей, сандалевидная щель между I-II 
пальцами кистей и стоп считаются ранними клини-
ческими признаками синдрома Альпорта. 
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РА     ННИЕ ПРЕДИКТОРЫ РАЗВИТИЯ СИНДРОМА 
АЛЬПОРТА У ДЕТЕЙ
Рахманова Л.К., Болтабоева М.М., Ганиева У.М.

Цель: выявление ранних предикторов развития 
синдрома Альпорта у детей. Материал и методы: 
проанализировано 168 историй болезни детей в воз-
расте от 1-го года до 14 лет с диагнозом гломеруло-
нефрит (острый – у 130, хронический – у 38) за 2017-
2021 гг., получавших стационарное лечение в детской 
многопрофильной клинике АндГосМИ. Контрольную 
группу составили 30 детей в возрасте 1-14 лет, с не 
наследственными заболеваниями почек. Результаты: 
к ранним предикторам развития синдрома Альпорта 
у детей относятся: кровнородственный брак у роди-

телей, большая частота заболеваемости мальчиков 
среди родственников, рождение детей с низкой массой 
тела (<2700 г), асфиксия новорожденных, слабость 
родовой деятельности, заболевания почек, эндокрин-
ной и сердечно-сосудистой системы у матери. Стиг-
мы дизэмбриогенеза, такие как эпикант, деформация 
грудной клетки, гипертелоризм глаз, выраженные 
надбровные дуги, аномалии расположения ушей, сан-
далевидная щель между 1-2 пальцами кистей и стоп 
считаются ранними клиническими признаками синдро-
ма Альпорта. Выводы: основными клиническими сим-
птомами синдрома Альпорта у детей были быстрая 
утомляемость, бледность, сухость кожных покровов, 
синюшность под глазами, пастозность, симптомы ин-
токсикации, головные боли, артериальная гипотензия, 
внешние стигмы дизэмбриогенеза, почечные стигмы, 
тугоухость и аномалии зрения. 

Ключевые слова: предиктор, синдром Альпорта, 
дети.


