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Термин «синдром Альпорта» охватывает группу наследственных гетерогенных нарушений, затра-

гивающих базальные мембраны почек и часто влияющих также на улитку уха и органы зрения. Пер-

вые признаки синдрома Альпорта – гематурия, протеинурия, повышение креатина до 200 мкмоль/л.

Нарушения ритма у больных с хронической почечной недостаточностью многообразны, выявляются

с высокой частотой и оказывают существенное влияние на прогноз данных заболеваний. Во всех ис-

следованиях, посвященных изучению различных заболеваний сердечно-сосудистой системы у лиц

с хронической почечной недостаточностью, упоминается, что желудочковые аритмии и сердечная

недостаточность являются факторами неблагоприятного прогноза, риска развития внезапной

смерти и повышения уровня общей летальности.

Ключевые слова: синдром Альпорта, нарушения ритма сердца, желудочковая тахикардия
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The term "Alport syndrome" covers a group of hereditary, heterogeneous disorders affecting the basal mem-

branes of the kidneys and often affecting also the cochlea and the eye. The first signs of Alport syndrome are:

hematuria, proteinuria, increased creatine to 200 μmol/l. rhythm Disturbances in patients with chronic renal

failure are diverse, are detected with high frequency and have a significant impact on the prognosis of these
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Введение
Термин «синдром Альпорта» (СА) охватывает

группу наследственных гетерогенных наруше-

ний, затрагивающих базальные мембраны почек

и часто влияющих также на улитку уха и органы

зрения. Впервые расстройство было выявлено

в британской семье врачом Сесилом А. Альпор-

том в 1927 г. [1, 2]. Частота СА в популяции со-

ставляет 1 : 5000. Он служит причиной 1% всех

случаев хронической почечной недостаточности

(ХПН) в Европе. В 2,3% случаев почечную

трансплантацию проводят больным с СА. Синд-

ром Альпорта описан у представителей всех рас

на всех континентах. Встречается СА, очевидно,

чаще, чем о нем сообщается, в связи с различной

пенетрантностью и экспрессивностью гена, му-

тация которого его обуславливает. Синдром

Альпорта также называют наследственным гло-

мерулонефритом, но это вводит в заблуждение,

поскольку есть много других причин наследст-

венного заболевания почек и «нефрита». Данная

аномалия обусловлена наследственным дефек-

том коллагена IV типа, необходимого для нор-

мального функционирования различных частей

тела. Поскольку коллаген IV типа находится

в ушах, глазах и почках, это объясняет, почему

при синдроме Альпорта страдают различные,

казалось бы, несвязанные части тела (уши, гла-

за, почки и т. д.). Постепенное нарушение клу-

бочковой фильтрации в дальнейшем приводит

к ХПН. Ребенок с синдромом Альпорта рожда-

ется с нормальным слухом и зрением. Наруше-

ние слуха развивается уже ближе к подростково-

му возрасту [3].

Первые признаки синдрома Альпорта – ге-

матурия, протеинурия, повышение креатинина

до 200 мкмоль/л. Нарушения ритма у больных

ХПН многообразны, выявляются с высокой ча-

стотой и оказывают существенное влияние на

прогноз данных заболеваний. Во всех исследо-

ваниях, посвященных изучению различных за-

болеваний сердечно-сосудистой системы у лиц

с ХПН, представлены данные о том, что желу-

дочковые аритмии и сердечная недостаточность

(СН) являются факторами неблагоприятного

прогноза, риска развития внезапной смерти

и повышения уровня общей летальности [4].

Описание случая
Пациент С., 18 лет, обратился с жалобами

на внезапное учащение ритма, с потемнением

в глазах и потерей сознания. Со слов пациента,

с 20.07.2018 г. он находился на гемодиализе по

поводу ХПН. После проведенного диализа по-

явились эпизоды учащенного сердцебиения

с потемнением в глазах, слабостью и холодным

потом. Обратился к кардиологу по месту жи-

тельства. Кардиологом был проведен ряд иссле-

дований. По данным холтеровского монитори-

рования ЭКГ, выявлены эпизоды ширококомп-

лексной тахикардии. По данным ЭхоКГ:

фракция выброса 59%, дилатация правого

предсердия, недостаточность трикуспидально-

го клапана 2,5 ст. Пациент направлен

в НМИЦ ССХ им. А. Н. Бакулева для дальней-

шего обследования. По лабораторным исследо-

ваниям крови: мочевина 29 ммоль/л, креати-

нин 1202 мкмоль/л, калий 3,5 ммоль/л. Паци-

енту проведено электрофизиологическое

исследование сердца (ЭФИ). Во время данной

процедуры выявлена неустойчивая полиморф-

ная желудочковая тахикардия из 15–20 ком-

плексов с нестабильной гемодинамикой

(рис. 1). Со слов пациента, в этот момент было

потемнение в глазах, сопровождающееся слабо-

стью. Фибрилляция и трепетание предсердий

не выявлены. Исходя из полученных данных

было принято решение имплантировать кар-

диовертер-дефибриллятор (КВДФ).

Описание операции
Пациент доставлен в операционную с сину-

совым ритмом. До начала операции на пациен-

та были наклеены пластины для дефибрилля-

ции. Под местной анестезией Sol. Novocaini

0,5% 60 мл в левой подключичной области про-

изведен разрез длиной 4 см. Гемостаз раны. Да-

лее произведена пункция левой подключичной

вены, через которую с использованием интро-

дьюсера в полость сердца проведен дефибрил-

ляционный электрод и уставлен в области вер-

хушки правого желудочка. Параметры электро-

да в пределах нормы. Тупым и острым путем

создано ложе для КВДФ. Электрод фиксирован

к аппарату. Далее КВДФ имплантирован в со-

diseases. In all studies devoted to the study of various diseases of the cardiovascular system in persons with

chronic renal failure, it is presented that ventricular arrhythmias and heart failure are factors of unfavorable

prognosis, risk of sudden death and increase in the level of general mortality.

Keywords: Alport syndrome, cardiac arrhythmias, ventricular tachycardia
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зданное ложе (рис. 2). Параметры КВДФ: VVI –

50 уд/мин. Параметры купирования аритмий:

VT – 190 уд/мин, shock-36J, 46J.

Операция протекала стандартно. Послеопе-

рационный период – без осложнений.

Обсуждение
Синдром Альпорта с течением времени при-

водит к ХПН и в связи с этим гемодиализ для та-

ких пациентов является единственным способом

избежать дальнейших осложнений со стороны

других органов. При нормальном функциониро-

вании почек фильтрация крови проходит более

сбалансировано для организма в отличии от ге-

модиализа. Вне зависимости от возраста при су-

точном мониторировании ЭКГ пациентов с син-

дромом Альпорта регистрируются различные на-

рушения ритма. У 57% больных, находящихся на

программном гемодиализе, регистрировалась

синусовая тахикардия, как в дневное время,

включая процедуру гемодиализа, так и в ночное.

Критерием синусовой тахикардии являлась сред-

несуточная частота сердечных сокращений

90 уд/мин и более, а ночью – 70 уд/мин. У 46%

пациентов выявлена частая наджелудочковая

экстрасистолия, в том числе парная, групповая,

у 8% – пароксизмальная форма фибрилляции

предсердий, преимущественно после сеанса ге-

модиализа. Желудочковая экстрасистолия высо-

ких градаций (III, IV классы по B. Lown,

N. Wolff) встречалась у 73% больных, имею-

щих более длительный срок лечения гемодиали-

зом [5, 6]. Наиболее часто регистрировалась по-

литопная желудочковая экстрасистолия, в том

числе по типу бигеминии, тригемении, парная

экстрасистолия. Как правило, такие нарушения

ритма наблюдались после сеанса гемодиализа,

что связанно с нарастанием электролитных на-

рушений после гемодиализа. Клинически значи-

мые и прогностически неблагоприятные желу-

дочковые нарушения ритма встречались у 28%

больных, у них же наблюдалась более высокая

частота наджелудочковых нарушений ритма.

У больных додиализного периода выявлена

более низкая эктопическая активность: чаще

встречалась одиночная наджелудочковая экс-

трасистолия (42% больных), реже – желудочко-

вая экстрасистолия более низких градаций (I, II

классы по B. Lown, N. Wolff) [7–9].

Заключение
Исходя из полученных данных, можно смело

утверждать, что большинство нарушений ритма

Рис. 1. Электрофизиологическое исследо-

вание сердца. Индуцированная полиморф-

ная желудочковая тахикардия

Рис. 2. Рентгенография грудной клетки после им-

плантации КВДФ:

а – КВДФ; б – дефибрилляционный электрод

а

б
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связаны с электролитным дисбалансом в орга-

низме после проведенного гемодиализа. Наш

пациент почувствовал нарушения в работе серд-

ца непосредственно после проведенного гемо-

диализа. У пациентов, проходящих процедуру

диализа, с выявленными нарушениями ритма

коррекцию электролитного баланса следует

проводить более тщательно. Даже несмотря на

возможные жизнеугрожающии аритмии после

гемодиализа, отказ от гемодиализа у таких па-

циентов не рассматривается. В данном клини-

ческом случае у пациента была выявлена паро-

ксизмальная желудочковая тахикардия. Учиты-

вая полученные данные от проведенных

исследований, было принято решение имплан-

тировать пациенту КВДФ для купирования

жизнеугрожающих аритмий. Эффективность

проведенного лечения и выбора тактики лече-

ния пациента показывает несколько купиро-

ванных очагов желудочковой тахикардии, вы-

явленных на тестировании КВДФ через 3 мес

после имплантации (рис. 3).

Конфликт интересов. Конфликт интересов

не заявляется.
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Рис. 3. Эпизод восстановления полиморфной желу-

дочковой тахикардии


