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Синдром лоу у детей 

Г.Х. Исканова, Г.А. Юсупова, Н.А. Исроилова 

Ташкентская медицинская академия 

Кафедра детских болезней в семейной медицине  

 Аннотация. Рассмотрены вопросы клиники, лечения и исхода около-

церебро-ренального синдрома Лоу у детей. Описано наблюдение двух 

мальчиков из одной семьи с синдромом Лоу, у которых поражение почек 

характеризовалось синдромом Фанкони. 

 Ключевые слова: дети, окуло-церебро-ренальный синдром, синдром 

Лоу. 

Annotation. The issues of clinic, treatment and outcome of Lowe`s oculo-cerebro-

renal syndrome in children are considered. The observation of two boys from the 

same family with Lowe`s syndrome, in which kidney damage was characterized by 

Fanconi`s syndrome, is described. 

Key words: children, oculo-cerebro-renal syndrome, Low`s syndrome.  

В мировой литературе заболевание известно под названием «окуло-церебро-

ренальный синдром», или синдром Лоу (Lowe), Lowe-syndrom, OCRL; реже 

как синдром Lowe-Terry-McLachlan, синдром Lowe-Bickel, глазо-почечно-

мозговой синдром Fanconi, крайне редко как синдром Ziyl. Причина 

синдрома Лоу — врожденная недостаточность фермента 

фосфатидилинозитол-4,5-бифосфат-5-фосфатазы, вызванная мутациями в 

гене OCRL. Ген картирован на длинном плече Х-хромосомы (Хq25-q26).  

  Материал и методы. Под нашим наблюдением находился мальчик О, 

8 лет. Поступил с жалобами со стороны матери на полиурию, полидипсию, 

беспричинное повышение температуры тела. Из анамнеза, ребенок от 4 

беременности и родов, протекавших без явной патологии, от 

близкородственного брака (отец и мать двоюродные брат и сестра). До 

настоящего времени у ребенка отмечались невыясненной этиологии анемия, 

по поводу чего неоднократно лечился по месту жительства. Данные жалобы 

в течение последнего года, не обследован, не лечился. При осмотре мальчик 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9C%D1%83%D1%82%D0%B0%D1%86%D0%B8%D1%8F
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%93%D0%B5%D0%BD
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правильного телосложения, пониженного питания. Нарушений со стороны 

скелетной мускулатуры нет. Обращает на себя внимание светлая кожа, 

светлый цвет глаз, голубые склеры. Отмечается постоянный горизонтальный 

нистагм, расходящееся косоглазие, понижение зрения. Слизистые чистые, 

бледные. Консультация окулиста - тапеторетинальная абиатрофия.  Атрофия 

зрительного нерва.  Нистагм. Расходящееся косоглазие. По внутренним 

органам без особенностей. Со стороны нервной системы: мальчик замкнут, в 

контакт вступает неохотно, ответы односложные. Очень привязан к матери. 

Интеллект сохранен. В анализе крови выраженная анемия:   эр.-3,0, Нв - 

82г/л, ЦП.- 0,8, лейк.- 7,7, п/я - 0, с/я- 46, эоз.- 3, лимф.- 47, мон.- 4, СОЭ- 

5мм/час. В анализах мочи: белок - следы, лейк. и эр. ед. Проба Нечипоренко: 

лейк.-3000, эр.-1000. В пробе Зимницкого относительная плотность мочи-

1002-1004, соотношение дневного диуреза и ночного 1:1. В моче глюкозурия, 

аминоацидурия, кальцийурия, метаболический канальцевый ацидоз. 

Суточный диурез 5 литров (соответствует количеству выпитой жидкости). В 

сыворотке крови содержание мочевины- 6,2ммоль/л., креатинин - 0,05 

ммоль/л. Общий белок-74,5 г/л. Кальций-2,0 ммоль/л, калий-3,0 ммоль/л, 

общий холестерин 7,1, триглицериды-1,3. НвSAg- отр. АСЛО-250, СРБ-

отрицательный, сахар крови -5,0 ммоль/л. Температура тела постоянно 38,0-

38,5 С. На УЗИ почек и МРТ: левосторонний гидронефроз. Из 

дополнительного анамнеза выяснено, что второй ребенок в семье, 12 лет, с 8 

лет был оформлен в интернат для незрячих детей в связи с врожденной 

глаукомой, горизонтальным нистагмом. При диспансерном обследовании у 

мальчика выявлена анемия тяжелой степени, не поддающаяся лечению 

антианемическими препаратами. При углубленном обследовании у больного 

также выявлена патология со стороны почек (вторично сморщенная почка) и 

признаки почечной недостаточности, по поводу чего ребенок в течение 

последнего года получает сеансы гемодиализа 2 раза в неделю. Признаков 

выраженной умственной отсталости у обоих мальчиков не было. Первый 
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ребенок в семье также длительно страдал тяжелой формой 

железодефицитной анемии и в возрасте 12 лет умер от анемии неясной 

этиологии. Назначение препаратов индометацина в дозе 0,025+ гипотиазида 

0,025 постоянно позволили нормализовать температуру тела, уменьшить 

полидипсию и полиурию до 1,5 литров в сутки. Мальчик в 

удовлетворительном состоянии выписан на амбулаторное лечение. Однако 

больной через год поступает вновь в тяжелом состоянии с признаками 

почечной недостаточности - мочевина в сыворотке крови 35,0ммоль/л, 

креатинин-0,4 ммоль/л., анемия тяжелой степени (Нв-60г/л). В моче 

протеинурия (белок-0,132%, единичные лейкоциты и эритроциты). АД -

120/80. Изменения со стороны зрения не прогрессировали. Ребенок в 

настоящее время также находится на гемодиализе. 

 Таким образом, у 2 членов мужского пола из одной семьи 

наблюдается одинаковая патология - синдром Лоу. Прогноз у данного 

заболевания неблагоприятный. Возможен летальный исход вследствие 

развития вторичных инфекционных осложнений, ацидемической комы, отека 

легких, мозга, терминальной почечной недостаточности. 
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