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Клинические рекомендации

The clinical recommendations on management of children with Liddle syndrome which is characterized by severe hypertension along 
with low activity levels of renin and aldosterone in blood plasma, hypokalemia and metabolic alkalosis, were developed by the experts 
of the Union of pediatricians of Russia. Aspects of epidemiology, etiology and pathogenesis, disease progression, differential diag-
nostics and evidence-based treatment are presented.
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Экспертами Союза педиатров России разработаны клинические рекомендации по оказанию медицинской помощи 
детям с синдромом Лиддла, который характеризуется тяжелой артериальной гипертензией, в сочетании с низкими 
уровнями активности ренина и альдостерона плазмы, гипокалиемией и метаболическим алкалозом. Представлены 
вопросы эпидемиологии, этиологии и патогенеза, клинического течения, дифференциальной диагностики, а также 
лечения, основанного на принципах доказательности. 
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ВВЕДЕНИЕ
Клинические рекомендации разработаны на основа-

нии клинического опыта авторского коллектива в диа-
гностике, лечении и ведении детей с тубулопатиями.

КРАТКАЯ ИНФОРМАЦИЯ
Определение
Тубулопатии — патология почечных канальцев, 

характеризующаяся различными нарушениями тубуляр-
ного транспорта электролитов, минералов, воды и орга-
нических субстанций наследственного (первичные тубу-
лопатии) или приобретенного (вторичные тубулопатии) 
характера. 

По локализации транспортного дефекта различают 
проксимальные, петлевые и дистальные тубулопатии. 

Синдром Лиддла (псевдоальдостеронизм) (OMIM 
177200) — наследственное заболевание, характеризую-
щееся ранним дебютом тяжелой артериальной гипертен-
зии в сочетании с низкими уровнями активности ренина 
и альдостерона плазмы, гипокалиемией и метаболиче-
ским алкалозом [1, 2].

 
Этиология и патогенез
Характерен аутосомно-доминантный тип наследова-

ния: мутации генов SCNN1B и SCNN1G (локус 16p12.2) 
приводят к нарушению структуры β и γ субъединиц ами-
лоридчувствительных эпителиальных натриевых кана-
лов (ENaC) связующих канальцев и главных клеток кор-
тикальных собирательных трубок. 

Замедление деградации ENaC проявляется избыточ-
ной реабсорбцией натрия и потерей калия. Избыточная 
реабсорбция натрия ведет к артериальной гипертензии 
вследствие увеличения объема циркулирующей крови, 
что подавляет секрецию ренина и альдостерона.

Эпидемиология
Распространенность неизвестна. Описаны единич-

ные случаи.

Кодирование по МКБ-10
N25 Нарушения, развивающиеся в результате дис-

функции почечных канальцев.
N25.8 Другие нарушения, обусловленные дисфункци-

ей почечных канальцев. 
N25.9 Нарушение функции почечных канальцев уточ-

ненное.

Примеры диагнозов
•	 Синдром Лиддла. Артериальная гипертензия, 2-я сте-

пень. Хроническая болезнь почек, 2-я стадия. 

Классификация
Общепринятой классификации синдрома Лиддла не 

существует.

ДИАГНОСТИКА
Жалобы и анамнез
Характерны тяжелая артериальная гипертензия, 

быстрая утомляемость, полиурия, мышечная гипотония.

Физикальное обследование
Общий осмотр подразумевает оценку физического 

и психомоторного развития ребенка, подсчет частоты 
дыхания, сердечных сокращений, аускультацию легких, 
сердца, пальпацию живота.

Определяются тяжелая объемзависимая артериаль-
ная гипертензия, отставание в психическом и физиче-

ском развитии, мышечная гипотония, быстрая утомляе-
мость, тахикардия, полиурия.

Лабораторная диагностика
Рекомендуется исследование:

•	 кислотно-щелочного состояния (рН крови, стандарт-
ный бикарбонат — HCO3

-, ВЕ); 
•	 биохимического анализа крови (калий, натрий, хло-

риды, креатинин);
•	 активности ренина плазмы; 
•	 уровня альдостерона плазмы (сила рекомендации 4; 

уровень доказательств С2) [2].
Комментарий. Диагностические критерии синдро-

ма Лиддла: гипокалиемия, метаболический алкалоз, 
низкая активность ренина плазмы, низкие уровни аль-
достерона плазмы (сила рекомендации 4; уровень дока-
зательств C) [2].

Инструментальная диагностика
Неинформативна.

Дифференциальная диагностика
•	 Первичный гиперальдостеронизм.
•	 Некоторые варианты синдрома Иценко–Кушинга.

ЛЕЧЕНИЕ
Консервативное лечение 
Рекомендуется ограничение потребления соли, 

назначение калийсберегающих диуретиков (амилорид, 
триамтерен), которые позволяют уменьшить артериаль-
ную гипертензию, а также ликвидируют гипокалиемию. 
[2]. Применение спиронолактона нецелесообразно 
в связи с резистентностью (сила рекомендаций  4; уро-
вень доказательств D) [2]. 

Хирургическое лечение
Не существует.

Реабилитация
Не существует. 

ПРОФИЛАКТИКА И ДИСПАНСЕРНОЕ 
НАБЛЮДЕНИЕ 
Профилактика
Профилактики (первичной) не существует. 

Ведение пациентов3

Контроль кислотно-щелочного состояния, электроли-
тов крови (калий, натрий, хлориды).

ДОПОЛНИТЕЛЬНАЯ ИНФОРМАЦИЯ, ВЛИЯЮЩАЯ 
НА ТЕЧЕНИЕ И ИСХОД ЗАБОЛЕВАНИЯ/СИНДРОМА
Исходы и прогноз4

Несвоевременная диагностика синдрома Лиддла 
и отсутствие адекватной терапии тяжелой артериальной 
гипертензии может привести к развитию хронической 
почечной недостаточности вплоть до терминальной стадии. 

Критерии оценки качества медицинской 
помощи5

2	 Сила рекомендаций и уровень доказательств — Приложение 
А1 (табл. 1, 2).

3	 см. Приложение Б.
4	 см. Приложение В.
5	 Порядки и стандарты оказания медицинской помощи — 

Приложение А2.
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Таблица 1. Организационно-технические условия оказания медицинской помощи

Table 1. Organizational and technical specifications of healthcare delivery

Вид медицинской помощи Специализированная медицинская помощь

Условия оказания медицинской помощи Стационарно / в дневном стационаре

Форма оказания медицинской помощи Плановая

Таблица 2. Критерии качества оказания медицинской помощи

Table 2. Quality Criteria of healthcare delivery

№ Критерий
Уровень достоверности доказательств 

и убедительности рекомендаций — низкий 
(консенсус экспертов — D)

1 Выполнено исследование кислотно-щелочного состояния крови D

2
Выполнено исследование биохимического анализа крови (калий, натрий, 
хлориды, кальций, магний, креатинин)

D

3 Выполнено исследование биохимического анализа мочи (кальций) D

4 Выполнено ультразвуковое исследование почек D
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