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С индром  А л ь п о р та  и л и  ото-окуло -ренальны й 

синдром, описанны й английским врачом A lp o rt в 1927 

г., представляет собой наследственный нефрит, ге 

нетически детерм инированны й, неим м унны й, п ро 

т е к а ю щ и й  с ге м а т у р и е й  и  п р о г р е с с и р у ю щ и м  

сниж ением  почечной ф ункции [1 ]. В  основе п о ч е ч 

н ой  патол огии  л еж ит дефект неф ибриллярного кол

лагена  I V  т и п а  базальной м ем браны  кл уб о ч ко в  

[2 ] и  н а р у ш е н и е  с т р у к т у р ы  ее -  и с т о н ч е н и е  с 

у ч а с тк а м и  у то л щ е н и я  и  п р о д о л ь н ы х  р а сщ епл е

н и й  [1 , 3 ]. Гем атури я, обязанная э то й  п а то л о ги и , 

соп р о во ж д а е тся  н е й р о с е н с о р н о й  т у го у х о с т ь ю  и 

к о н у с о в и д н ы м  в ы п я ч и в а н и е м  х р у с та л и к а  (л ен - 

т и к о н у с ) ,  к о т о р ы е  ча щ е  в с е го  п р о я в л я ю т с я  у  

д е те й  в во зр а сте  6 -1 0  л е т  [3 - 6 ] .  З або л е ва н и е  

о б усл овл ено  передачей м у т а н т н о го  гена , связан

н о го  с Х -х р о м о с о м о й  [3 ,4 ,7 ,8 ]. С и н д р о м  А л ь п о р 

та  тяж елее п р о те ка е т у  м у ж ч и н , и  о н и  у м и р а ю т  

о т  п р о гр е с с и р у ю щ е го  неф росклероза до 3 0 -л е т

н е го  возраста  [7 ,8 ]. У  ж е н щ и н  заболевание п р о 

текает б л а го п р и ятн е е , и  о н и  м о гу т  д о ж и в а ть  до 

гл у б о к о й  ста р о сти  [3 ,5 ,8 ].

О распространенности  заболевания сущ еству

ю т  различны е м нения: одни авторы  [3 ,5 ,7 ] счита

ю т  его  р е д ки м , д р у ги е  [1 ,6 ] п о л а га ю т, ч то  оно  

встречается сравнительно часто. С удя по  н а и б о 

лее о б ъ е кти в н ы м  д а н н ы м  эп и д е м и о л о ги ч е ско го  

обследования в Р оссии  [9 ], болезнь среди детей 

встречается в 17 случаях на 100 000 детского  на 

селения. Заболевание труд но  выявляется, та к  как 

о т с у т с тв у ю т  характерны е для неф рита экстраре

нальны е сим птом ы , из-за чего  в практи ке  терапев

та  у  взрослы х встречается еще более редко, чем 

у  детей [5 ]. В ы я вл е н и ю  заболевания сп особ ству

ю т  и н теркурентны е  инф екции [3 ] и л и  с о п у тс т в у ю 

щ ие заболевания. В  этом  плане заслуж ивает в н и 

м ания наш е наблюдение.
Больная И. П., 54 лет, жительница сельского района 

Дагестана, поступила в нашу клинику 5 сентября 2005 
года с жалобами на одышку в покое, кашель с выделени
ем гнойной мокроты, неопределенные боли в грудной 
клетке, головные боли, отечность ног, уменьшение коли
чества мочи. С детских лет страдает тугоухостью, и кон
такт с ней осуществлялся с помощью дочери.

В феврале 2005 года у  больной появился кашель со 
слизисто-гнойной мокротой, боли в грудной клетке спра
ва при кашле, одышка при обычной физической работе. 
К врачам не обращалась, лечилась «от простуды» свои
ми средствами. В мае 2005 г. присоединились отеки ног, 
тогда впервые обратилась к врачам районной поликли
ники. Больная госпитализирована в терапевтическое от
деление больницы. Однако лечение не дало заметного 
улучшения состояния и с подозрением на возможный 
туберкулез легких больная была направлена в республи
канский противотуберкулезный диспансер. Там при рен
тгенологическом обследовании у  больной выявлены 
признаки затянувшейся пневмонии с выраженным пнев
москлерозом нижней доли правого легкого и правосто
ронний осумкованный экссудативный плеврит. Больная 
направлена на лечение в республиканскую клиническую 
больницу с диагнозом: затянувшаяся пневмония, анемия 
неясного генеза.

Перенесенных других заболеваний в анамнезе боль
ной выявить не удалось. С детских лет страдает тугоухос
тью. Замужем. Имеет 2 взрослых здоровых дочерей. Отец 
умер в молодом еще возрасте и больная его почти не 
помнит, мать умерла в возрасте 71 года. Причину их смер
ти больная не знает. Брат с детства страдал тугоухостью и 
умер рано в возрасте 14 лет «от почек».

При осмотре: больная в ортопноэ, умеренный ак- 
роцианоз на фоне общей бледности кожных покровов. В 
легких справа в нижнебоковом отделе на фоне ослаблен
ного везикулярного дыхания выслушивается достаточно 
звучная крепитация. ЧДД 27 в 1 мин. Границы сердца 
расширены влево на 2 см, тоны сердца приглушены, на
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уровне 3-4 межреберьев слева по парастернальной ли
нии выслушивается грубый шум трения перикарда и про
тодиастолический шум, который лучше определяется в 
наклонном положении больной. Ритм сердца правиль
ный -  92 уд. в 1 мин. А/Д 110/70 мм. рт. ст. Живот несколь
ко вздут, умеренно болезнен в области правого 
подреберья, печень увеличена, выступает из-под ребер
ной дуги по среднеключичной линии на 5-6 см, поверх
ность гладкая, при пальпации болезненная. Селезенка не 
пальпируется. На нижних конечностях -  голенях и стопах 
выраженная пастозность. Симптом Пастернацкого отри
цателен с обеих сторон. Температура тела нормальная.

На ЭКГ -  левограмма. На ЭХОКГ -  приобретенный 
порок сердца: стеноз митрального отверстия, выражен
ная недостаточность митрального клапана с регургита- 
цией (+++), незначительный стеноз аортального клапана 
и недостаточность ее с регургитацией (++). Высокая ле
гочная гипертензия. Расширение всех полостей сердца и 
гипертрофия левого желудочка.

Общий анализ крови: гемоглобин 57 г/л, эритроци
тов 2,8.1012/л., ЦП 0,6, лейкоцитов 8,4.10 9/л, с. 72%, п. 6%, 
миелоцитов 1%, промиелоцитов 1%, л. 14% и м. 6 %. 
Анизоцитоз, пойкилоцитоз; СОЭ 75 мм/ч В моче белок 
0,23 г/л, относительная плотность 1006, в осадке лейкоци
тов 3-8-10 в п/з, вышелоченных эритроцитов -  8-12 в п/з, 
гиалиновые цилиндры 0-2 в п/з.

АСТ 0,22 ммоль/л, АЛ Т 0,11 ммоль/л, тимоловая про
ба 0,6 ед, билирубин общий 11,2 мкмоль/л, сиаловые 
кислоты 464 ед, креатинин 998 мкмоль/л, общий белок 57,1 г/л, 
альбуминов 42.4%. Глобулинов: альфа1 8,9%, альфа2 
19,3%, бета 3,3 %, и гамма -  20,4%.

Консультация ЛОР-врача: глубокая двусторонняя 
нейросенсорная тугоухость. Консультация окулиста: двух
сторонняя незрелая катаракта.

В  клинике больной выставлен диагноз: хроничес

кая ревматическая болезнь сердца (Х Р Б С ) -  м ного 

клапанны й порок сердца (стеноз и  недостаточность 

м итрального клапана, стеноз и  недостаточность аор

тал ьного  клапана). Затянувш аяся правосторонняя 

нижнедолевая внебольничная пневмония с пневмо

склерозом и  осумкованным плевритом, хроническая 

сердечная и  легочная недостаточность 11а степень- 

синдром Альпорта (генетически детерминированный 

хронический гломерулонефрит, глубокая двухсторон

няя нейросенсорная тугоухость), Х П Н  3-й степени, 

вторичная анемия слож ного  генеза тяж елой степе

ни, урем ический перикардит.

Глубокая д вухсторонняя  нейросенсорная т у г о 

у хо сть  с д е тски х  лет, хр о н и ч е ски й  гломерулонеф 

рит, такая ж е картина у  брата делаю т достаточно 

д остоверны м  ди агноз синд ром а А л ь п о р та  у  дан

н ой  больной.

Связь пораж ения почек с Х Р Б С  исклю чается, 

та к  как  п р и  ревматизме пораж ение почек  н а б л ю 

дается очень редко, только п р и  тяж елом  течении 

заболевания в виде очагового  глом ерулита [1 0 -1 2 ] 

и  к  Х П Н  не п р и в о д и т  [7 ]. С ледует отм етить, что 

не только синд ром  А л ь п о р та , но  и  Х Р Б С  до п о 

ступл ения  в к л и н и к у  у  б ольной не бы ли вы явлены.

Д иагноз  синд ром а А л ь п о р та  у  терапевти чес

кого  б ольного  представляет определенны е т р у д 

н о с т и , связанны е  с тем , ч т о  не все с и м п то м ы , 

составляю щ ие его кл и нику , наблю даю тся одновре

м енно. Т ак, д о м и н и р у ю щ и й  сим птом  -  гем атурия 

у  взрослы х -  наблю дается в 50%  случаев [3 ], а у  

ж е н щ и н  уп орная  гем атурия м ож ет бы ть только в 

период берем енности [5 ]. Н ейросенсорная т у го у 

х о сть  наблю дается  у  60%  б о л ь н ы х  [1 3 ] и  часто  

для ее вы явления требуется аудиометрия [8 ]. С ч и 

та ю щ и й ся  п а то гн о м о н и ч н ы м  для синд ром а А л ь 

п о р та  л е н т и к о н у с  встречается  не чащ е 1 5 -3 0 %  

б ол ьны х [1, 13], а в 20%  случаев невозм ож но у с 

танови ть  сем ейны й характер болезни [1 ].

В  нашем случае выявлению синдрома Альпорта у  

пожилой ж енщ ины  способствовала инфекция (пневмо

ния), к  которой такие больные предрасположены [5], а 

пневмония, осложнившаяся плевритом, вероятно, по

влекла за собой сердечно-легочную недостаточность 

и  прогрессирование почечной недостаточности.

П о ско л ьку  синдром  А л ь п о р та  не им еет специ

ф ического  лечения, больная п осл е  ком п е н са ц и и  

п р и зн а ко в  се р д е ч н о -л е го ч н о й  н е д о с т а то ч н о с ти  

переведена в отделение гемодиализа.

О писания случаев сочетания С А  с другой  пато

логией  в д оступной  литературе м ы  не встретили.
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