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Синдром Альпорта (наследственный нефрит) представляет собой гетерогенное, 

наследственное заболевание, характеризующееся ультраструктурными изменениями 

гломерулярной базальной мембраны, клинически проявляющееся нефротическим синдромом 

с гематурией и нередко ассоциирующееся с сенсоневральной глухотой и поражением органа 

зрения. Актуальность синдрома Альпорта как проявления дифференцированных форм 

дисплазии соединительной ткани обусловлена трудностью диагностики, тяжестью 

клинических проявлений и высоким риском осложнений основного заболевания. 

 Цель работы – изучить этиологию, патогенетические аспекты и основные проявления 

синдрома Альпорта. 

Синдром Альпорта вызван мутациями в генах COL4A4, COL4A3, COL4A5, 

отвечающих за биосинтез коллагена. Мутации в указанных генах нарушают нормальный 

синтез коллагена типа IV, который является очень важным структурным компонентом 

базальных мембран в почках, внутреннем ухе и глазах. Тип наследования синдрома 

Альпорта может быть разным: Х-сцепленный доминантный (XLAS) - 85%; аутосомно-

рецессивный (ARAS) - 15% и аутосомно-доминантный (ADAS) - 1%. Частота 

встречаемости – 6 на 100000 новорожденных детей. 

Заболевание развивается медленно. Наиболее ранним признаком синдрома Альпорта 

служит гематурия и протеинурия, реже лейкоцитурия. У мальчиков синдром Альпорта 

неуклонно прогрессирует вплоть до развития почечной недостаточности. Дети отстают в 

развитии. У девочек и женщин наследственный нефрит имеет более доброкачественное 

течение, проявляется упорной гематурией, лишь во время беременности возможны явления 

почечной недостаточности. Исследования белкового, липидного обмена, неспецифических 

показателей иммунного процесса не выявляют выраженных изменений. Глухота развивается 

в более поздние сроки заболевания или может вообще отсутствовать. Она отмечается у 16% 

больных. Реже обнаруживаются поражения глаз, пороки развития мочевыводящих путей. В 

связи с повышенной чувствительностью к инфекции заболевание часто осложняется 

пиелонефритом, возможны гнойные отиты. 

Диагноз устанавливается при сопоставлении данных генеалогического анализа, 

акушерского анамнеза и истории развития болезни.  Лечение в основном симптоматическое. 

Наиболее эффективным методом лечения наследственного нефрита является своевременная 

трансплантация почки. Большое значение имеют профилактические мероприятия, 

направленные, прежде всего, на предупреждение развития инфекций мочевыводящих путей 

и снижение риска развития почечной недостаточности.  

Таким образом, практикующему врачу любой специальности необходимо владеть 

полной информацией о клинической картине и принципах диагностики форм дисплазии 

соединительной ткани, поскольку недооценка значимости диспластикозависимых изменений 

соединительной ткани ведет к несвоевременной верификации диагноза, неполноценности 

профилактических мероприятий, неверному выбору тактики лечения, и в конечном итоге, 

ухудшению качества жизни пациентов.  

 

  


