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РОДИННА ТРАНСПЛАНТАЦІЯ НИРКИ У ПАЦІЄНТА
З СИНДРОМОМ АЛЬПОРТА

Описано випадок трансплантації нирки від живого родинного донора у хворого із
синдромом Альпорта в термінальній стадії хронічної ниркової недостатності. Спо<
стереження свідчить, що трансплантація нирки є єдиним способом збереження жит<
тя хворих із спадковим нефритом, а використання родинного трансплантата дає мож<
ливість проведення трансплантації в найближчі терміни з кращими результатами.
Ключові слова: синдром Альпорта, спадковий нефрит, хронічна ниркова недостат/
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ження життя цим хворим. У цьому плані
заслуговує на увагу наше спостереження.

Клінічний випадок. Хворий Б., 20 років,
надійшов у нефрологічне відділення ОКЦУН
ім. В.І. Шаповала в жовтні 2008 року з діа<
гнозом хронічна хвороба нирок V стадії,
синдром Альпорта (хронічний гломеруло<
нефрит, неврит слухового нерва), симптома<
тична артеріальна гіпертензія, кардіопатія,
СН ІІБ, ДЕП ІІ ст. змішаного генезу, анемія.

З дитинства страждає на приглуху<
ватість. Хронічний гломерулонефрит вияв<
лений у віці 2 років. Неодноразово був об<
стежений в обласній дитячій клінічній лі<
карні, де встановлений діагноз синдром
Альпорта. Явища хронічної ниркової недос<
татності виникли у 2005 році. Стан погір<
шився в останні 4 місяці у зв’язку з прогре<
суванням хронічної ниркової недостатності.
Госпіталізований за ургентними показан<
нями для замісної ниркової терапії.

При надходженні стан хворого тяжкий.
Шкіра і видимі слизові бліді, на нижніх кін<
цівках виражені набряки. Перкуторно над
легенями ясний легеневий звук, аускуль<
тативно — ослаблене везикулярне дихання.
Границі серця розширені вліво до l. axіlarіs
anterіor. Діяльність серця ритмічна, тони
приглушені, тахікардія, систолічний шум
на верхівці. Частота серцевих скорочень
100 уд./хв. Артеріальний тиск — 170/
100 мм рт. ст. Живіт м’який, безболісний.
Печінка та селезінка не збільшені.

Синдром Альпорта, або отоокулореналь<
ний синдром, описаний англійським ліка<
рем Alport в 1927 році. Синдром Альпорта
розглядається як генетично детермінована
неімунна нефропатія, що проявляється гема<
турією та/або протеїнурією, прогресуючим
зниженням ниркових функцій і нерідко
сполучається з патологією слуху і зору [1].

Про поширеність захворювання існують
різні думки: одні дослідники вважають його
рідким [2], інші [3] вважають, що воно зус<
трічається порівняно часто. В Європі близь<
ко 1 % випадків хронічної ниркової недос<
татності пов’язано зі спадковим нефритом,
2,3 % трансплантацій нирок проводиться
хворим із синдромом Альпорта [4].

Захворювання зумовлено передачею му<
тантного гена, пов’язаного з Х<хромосомою
[5]. В основі ниркової патології лежить де<
фект нефібрилярного колагену ІV типу база<
льної мембрани клубочків [6]. Гематурія,
зумовлена цією патологією, супровод<
жується нейросенсорною приглухуватістю
й конусоподібною деформацією криштали<
ка (лентиконус). Захворювання складно ви<
являється, тому що відсутні характерні для
нефриту екстраренальні симптоми. Вияв<
ленню захворювання сприяють інтерку<
рентні інфекції або супутні захворювання.
Синдром Альпорта тяжче протікає у чолові<
ків, і вони гинуть від прогресуючого нефро<
склерозу до 30<літнього віку [7]. Замісна
ниркова терапія є єдиним способом продов<
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Загальний аналіз крові: еритроцити —
1,8⋅1012/л, гемоглобін — 43 г/л, кольоровий
показник — 0,8, лейкоцити — 5,0⋅109/л,
еозинофіли — 1 %, палочкоядерні — 3 %,
сегментоядерні — 71 %, лімфоцити — 19 %,
моноцити — 6 %, ШОЕ — 10 мм/год. В сечі:
білок — 0,37 г/л, питома вага — 1008, рН —
6,0, лейкоцити — 14–16 у полі зору, еритро<
цити — 4–6 у полі зору, циліндри гіалінові,
зернисті.

Інші показники такі: сечовина —
35,1 ммоль/л, креатинін — 1253,7 мкмоль/л,
швидкість клубочкової фільтрації — 9 мл/хв,
кальцій сироватки — 1,7 ммоль/л, калій —
6,5 ммоль/л, фосфор — 2,3 ммоль/л, холе<
стерин — 8,0 ммоль/л, сечова кислота —
0,71 ммоль/л, сироваткове залізо —
20,8 мкмоль/л, С<реактивний білок — 2, па<
ратиреоїдний гормон — 937,5 пг/мл, гема<
токрит — 29 %.

На рентгенограмі органів грудної кліт<
ки — легеневі поля прозорі, серце розши<
рене в поперечнику, синуси вільні.

УЗД нирок: нирки в типових місцях,
права 9,2×4,2 см, ліва 9,6×4,7 см, паренхіма
12 мм гіперехогенна. Чашково<мискова сис<
тема не розширена. Висновок: ознаки дифу<
зійної патології паренхіми нирок.

На ЕКГ — гіпертрофія міокарда лівого
шлуночка.

Консультація сурдолога: двобічна ней<
росенсорна приглухуватість.

04.11.08 хворому в черевну порожнину
імплантований катетер Тенкхоффа і розпо<
чата замісна ниркова терапія методом пери<
тонеального діалізу.

Надалі в ході проведення перитонеаль<
ного діалізу пацієнт став розглядатися як
потенційний реципієнт родинної нирки від

матері, що за результатами проведеної пе<
рехресної проби підходила в якості донора.

12.02.10 проведена трансплантація нир<
ки від матері. Операція пройшла успішно,
час холодової ішемії склав 30 хв, крововтра<
та мінімальна. Функція трансплантата не<
гайна.

У післяопераційному періоді хворий
отримував трикомпонентну імуносупресив<
ну терапію (циклоспорин, селлсепт, мети<
пред). Імуносупресивна терапія признача<
лася в мінімально припустимих дозуваннях
під постійним контролем концентрації цик<
роспорину А в крові.

Зараз у хворого нормальна функція
трансплантата, рівень креатиніну —
120 мкмоль/л, сечовини — 7,6 ммоль/л,
артеріальний тиск — 120/80 мм рт. ст., час<
тота серцевих скорочень — 68 уд./хв, про<
теїнурія відсутня.

Лікування синдрому Альпорта має синд<
ромологічний та замісний характер. Рання
діагностика ураження нирок, постійний на<
гляд нефролога в нашому спостереженні да<
ли можливість своєчасно призначити хво<
рому замісну ниркову терапію. Наявність
умов для реалізації концепції інтегрованого
підходу до замісної ниркової терапії, що
створені в Обласному клінічному центрі
урології і нефрології ім. В.І. Шаповала, до<
зволили забезпечити підготовчий етап до
трансплантації нирки шляхом проведення
перитонеального діалізу та в максимально
короткий термін провести трансплантацію
нирки від живого родинного донора. Врахо<
вуючи, що наразі не відомі випадки рециди<
ву цього захворювання після транспланта<
ції, хворий має сприятливий прогноз для
життя і соціальної реабілітації.
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РОДСТВЕННАЯ ТРАНСПЛАНТАЦИЯ ПОЧКИ У ПАЦИЕНТА С СИНДРОМОМ АЛЬПОРТА

Описан случай трансплантации почки от живого родственного донора у больного с синдромом
Альпорта в терминальной стадии хронической почечной недостаточности. Наблюдение сви<
детельствует, что трансплантация почки является единственным способом спасения жизни боль<
ных с наследственным нефритом, а использование родственного трансплантата дает возможность
проведения трансплантации в ближайшие сроки и с лучшими результатами.

Ключевые слова: синдром Альпорта, наследственный нефрит, хроническая почечная недос/
таточность, трансплантация почки, живой родственный донор.
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RELATED KIDNEY TRANSPLANTATION AT THE PATIENT WITH ALPORT SYNDROME

The case of kidney transplantation from the living related donor at the patient with Alport syn<
drome in a terminal stage of chronic renal insufficiency is described. Supervision testifies, that kid<
ney transplantation is unique way of rescue of a life of patients with a hereditary nephrite, and use
of a related transplant gives the chance transplantation carrying out in the nearest terms and with
the best results.

Key words: Alport syndrome, hereditary nephrite, chronic renal insufficiency, kidney transplan/
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