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Аннотация:  
 
Введение. Изучение причин литогенеза при мочекаменной болезни (МКБ) крайне важно как для определения тактики хирургического 
лечения, так и для метафилактики уролитиаза. 
Материалы и методы. При составлении обзора литературы использовались данные, опубликованные в базах PubMed, научной 
электронной библиотеке eLibrary.ru, на сайте Европейской ассоциации урологов. 
Результаты. Согласно современным представлениям о патогенезе МКБ, уролитиаз является полиэтиологическим и полипатог-
номоничным заболеванием. Почечный канальцевый ацидоз (ПКА) является наиболее изученной тубулопатией, приводящей к МКБ. 
В настоящем литературном обзоре представлены генетические мутации, описаны заболевания и состояния, приводящие к ПКА 
и МКБ. Подробно приведены особенности течения уролитиаза у пациентов с ПКА. Особое внимание в обзоре отведено методам 
диагностики ПКА, особенностям лекарственной терапии и метафилактики пациентов с МКБ и ПКА и критериям оценки эф-
фективности проводимой терапии. 
Заключение. Практикующему урологу важно помнить, что ПКА дистального типа может быть одной из причин литогенеза у 
пациентов с рецидивирующим течением МКБ. Основными диагностическими критериями являются специфические изменения по-
казателей биохимического анализа крови, суточной мочи, а также особые показатели pH мочи. 
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Summary: 
 
Introduction. The lithogenesis causes study is extremely important for the surgical treatment tactics determining and for urolithiasis  
metaphylaxis. 
Materials and methods. It was used data published in the PubMed databases, the scientific electronic library eLibrary.ru, and on the website 
of the European Association of Urology. 
Results. According to modern concepts of the lithogenesis, urolithiasis is a polyetiological and polypathognomonic disease. Renal tubular acidosis 
(RTA) is the most studied tubulopathy leading to stone formation. Present literature review introduce genetic mutations, describes diseases and 
conditions leading to urolithiasis and RTA. We have given in detail the features of the urolithiasis course in RTA patients. Methods for RTA  
diagnosing, features of drug therapy and urolithiasis metaphylaxis in RTA patients, and criteria for evaluating the effectiveness of therapy are 
in a special place in the review. 
Conclusion. It is important for a practicing urologist to remember that distal RCA may be one of the causes of lithogenesis in patients with  
recurrent urolithiasis. The main diagnostic criteria are specific changes in the parameters of the biochemical analysis of blood, daily urine, as 
well as specific indicators of urine pH.  
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ВВЕДЕНИЕ 
 

Согласно современным представлениям о патоге-
незе мочекаменной болезни (МКБ), уролитиаз яв-
ляется полиэтиологическим и полипатогномоничным 
заболеванием [1]. Как известно, причинами литогенеза 
могут быть некоторые генетические мутации, сопут-
ствующие заболевания (ожирение, гиперпаратиреоз и 
т.д.), инфекция мочевых путей, особенности диеты и 
др. [2]. 

В то же время, в мировой литературе достаточно 
часто встречается термин «идиопатический уроли-
тиаз», чаще всего применяемый при кальций-оксалат-
ной или кальций-фосфатной формах МКБ [3-6]. Одной 
из вероятных причин формирования «идиопатиче-
ских» кальциевых мочевых камней может быть сопут-
ствующая тубулопатия – наследственная и при- 
обретенная почечная канальцевая дисфункция [7]. Из-
учением данного вопроса занимаются, в основном, дет-
ские урологи и нефрологи, поскольку в большинстве 
случаев именно в детском возрасте клинически про-
являются известные в настоящее время тубулопатии. 

 
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
 

При составлении обзора литературы использова-
лись данные, опубликованные в базах PubMed, на-
учной электронной библиотеке eLibrary.ru, на сайте 
Европейской ассоциации урологов. Поиск в базах дан-
ных проводился по ключевым словам: «уролитиаз», 
«urolithiasis», «почечный канальцевый ацидоз», «renal 
tubular acidosis», «тубулопатия», «tubulopathy». Было 
найдено 89 источников не старше 10 лет (опублико-
ванные после 2012 года), которые имели отношение к 
теме обзора. Из них были исключены тезисы конфе-
ренций, короткие сообщения, дублирующиеся публи-
кации. После чего, исходя из актуальности данных, 
достоверности источников, импакт-факторов журна-
лов и последовательности изложения материала в ру-
кописи, непосредственно для цитирования в обзоре 
было отобраны 65 статей. Также при написании об-
зора использовались оригинальные статьи, опублико-
ванные до 2012 года. 

 
РЕЗУЛЬТАТЫ 
 

Почечный канальцевый ацидоз (ренальный тубу-
лярный ацидоз) (ПКА) является наиболее изученной 
тубулопатией, приводящей к МКБ. В настоящий мо-
мент выделяют 4 типа ПКА: дистальный (тип I), про-
ксимальный (тип II), комбинированный (III тип) и 
гиперкалиемический (IV тип) [8]. Основной интерес 
для практикующего уролога представляет ПКА дис-
тального типа, поскольку именно при данном типе 
формируются мочевые камни. 

Одной из основных функций почек является под-
держание кислотно-щелочного равновесия организма 
[9]. Данный процесс протекает при помощи буферных 
систем – физиологических жидкостей организма, со-
храняющих постоянное значение рН. Действие всех бу-
ферных систем взаимосвязано. При этом одним из 
основных механизмов поддержания гомеостаза яв-
ляется гидрокарбонатная буферная система, которая 
составляет 53% общей буферной емкости крови. Гидро-
карбонатная буферная система состоит из молекулы 
угольной кислоты H2CO3, являющейся источником во-
дорода и отрицательно заряженного иона гидрокарбо-
ната HCO3−, выполняющего роль акцептора водорода: 

Н2О + СО2 « H2CO3 « Н+ + НСО3−. 
Выделение СО2 происходит через легкие, ионы Н+ 

и HCO3− выделяются через почки [10]. Изменение кон-
центрации Н+ на 1 ммоль приводит к изменению рН ор-
ганизма на 0,01. Биологический смысл буферной 
системы состоит в том, чтобы поддерживать посто-
янство рН в крови и тканях. 

Почки ежедневно фильтруют около 180 л первич-
ной мочи, содержащей в общей сложности около 4500 
мэкв гидрокарбоната [11]. При необходимости почки 
экскретируют Н+ из кислой среды и HCO3− из щелочной 
[12, 13]. При снижении уровня гидрокарбоната в 
плазме проксимальные канальцы реабсорбируют его до 
концентрации 25 ммоль/л, в результате чего гидрокар-
бонатный буфер восстанавливается. 

Любые нарушения в работе буферной системы 
влияют на состояние клеточных мембран, внутрикле-
точную передачу сигналов и метаболизм, что приводит 
к серьезным дисфункциям в работе организма. 

ПКА характеризуется нарушением экскреции не-
летучих кислот почками при сохраненной скорости 
клубочковой фильтрации (СКФ) [14]. При ПКА в сы-
воротке крови прослеживается или нормальный 
анионный провал (то есть разница между содержа-
нием катионов и анионов в плазме крови составляет 
12 мэкв/л) или гиперхлоремический метаболический 
ацидоз, вызванный неспособностью почечных каналь-
цев удерживать бикарбонат НСО3− или секретировать 
ионы водорода Н+ при нормальной или умеренно на-
рушенной функции почек [15]. При этом необходимо 
подчеркнуть, что при I типе ПКА происходит именно 
нарушение экскреции водородных ионов в дистальном 
отделе нефрона (рис. 1), а проксимальный ПКА (II 
типа) характеризуется нарушением реабсорбции би-
карбонатов (НСО3−) в проксимальных канальцах [16]. 

Согласно данным мировой литературы, частота 
уролитиаза у пациентов с ПКА 1 типа варьирует от 7% 
до 52-77% [17, 18]. В то же время у пациентов с МКБ 
ПКА 1 типа встречается в 0,3 – 8% случаев [19]. 

Необходимо отметить, что при дистальном типе 
ПКА выделяют так называемую неполную форму ПКА 
[20]. Особенности неполного ПКА дистального типа  



заключаются в том, что у пациентов отсутствует мета-
болический ацидоз и/или ацидемия. Основным лабо-
раторным проявлением неполной формы ПКА явля- 
ется неспособность почек снижать pH мочи ниже 5,5 
[21]. При неполной форме ПКА дистального типа у па-
циентов также протекают процессы камнеобразования 
в почках, как и у больных с полной формой ПКА. Не-
обходимо подчеркнуть, что до сих пор стоит вопрос, 
является ли неполная форма ПКА самостоятельным 
заболеванием или вариантом проявления ПКА. 

В Швейцарии проведено исследование, в котором 
изучена вероятность наличия неполной формы ПКА дис-
тального типа у мужчин с рецидивирующим течением 
кальциевого уролитиаза. Согласно полученным данным 
у 7% пациентов с кальциевыми камнями (10 больных из 

150 исследуемых) была диагностирована неполная 
форма ПКА [22]. 

Известно, что ПКА может быть как первичным 
(наследственным), так и вторичным (приобретенным) 
[23]. 

Как правило, диагностированный в детстве ПКА 
связан с генетическими мутациями. Наследственный 
тип ПКА проявляется клинически, в основном, в ран-
нем детстве, хотя у лиц с аутосомно-доминантной му-
тацией гена SLC4A1 может возникать и в более 
позднем возрасте. Наследственные формы ПКА об-
условлены мутациями, в основном, в следующих генах: 
SLC4A1, ATP6V1B1, ATP6V0A4 (табл. 1) [24]. 

Ген SLC4A1 кодирует информацию о структуре  
2 изомеров белка: анион-транспортного белка 
Cl–/HCO3-1 в эритроцитах (полоса 3/eAE1) и укорочен-
ную форму анионообменного транспортера 1, который 
экспрессируется в α-интеркалированных клетках 
почек (kAE1). Помимо ПКА дистального типа мутация 
в гене SLC4A1 может вызывать наследственный мик-
росфероцитоз (болезнь Минковского-Шоффара) [25]. 
При мутации гена SLC4A1 ПКА возникает вследствие 
нарушений ацидификации мочи. 

Достаточно важным является тот факт, что у па-
циентов с мутацией гена SLC4A1 помимо клинических 
проявлений ПКА дистального типа может также 
встречаться картина наследственного микросфероци-
тоза (бледность или желтушность кожных покровов, 
слизистых оболочек вследствие анемии, гемолиза, 
боли в левой половине живота из-за увеличения селе-
зенки, холецистит, деформация скелета, и др.) [26, 27]. 
Сообщается, что сочетание клинической картины двух 
заболеваний, в основном, встречается при мутации 
гена SLC4A1 [28]. При этом необходимо помнить, что 
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Рис. 1. Нарушение метаболизма ионов водорода Н+ и бикарбоната НСО3-  
в почечных канальцах при ПКА дистального типа [23] 
Fig. 1. Impaired metabolism of hydrogen ions H+ and bicarbonate HCO3- in the 
renal tubules in distal-type RTA [23]

Ген 
Gene

Тип наследования 
Inheritance type 

Время манифестации ПКА 
RTA manifestation time 

Клинические проявления 
Clinical manifestations

SLC4A1
аутосомно- 
доминантный 
autosomal dominant

Детство, подростковый возраст 
Childhood, adolescence

МКБ, нефрокальциноз, задержка роста, 
анемия, боль в левой половине живота, хо-
лецистит, деформация скелета 
KSD, nephrocalcinosis, growth retardation, 
anemia, left abdominal pain, cholecystitis, 
skeletal deformity

ATP6V1B1
аутосомно- 
рецессивный 
autosomal recessive

Раннее детство 
Early childhood

МКБ, нефрокальциноз, тугоухость,  
рвота, полиурия 
KSD, nephrocalcinosis, hearing loss,  
vomiting, polyuria

ATP6V0A4
аутосомно- 
рецессивный 
autosomal recessive

Подростковый возраст,  
позднее детство 
Adolescence, late childhood

МКБ, нефрокальциноз, мышечная слабость, 
рахит, остеомаляция и деформация скелета 
KSD, nephrocalcinosis, muscle weakness,  
rickets, osteomalacia and skeletal deformity

FOXI1
аутосомно- 
рецессивный 
autosomal recessive

Нет данных 
No data

МКБ, нефрокальциноз, тугоухость,  
мужское бесплодие 
KSD, nephrocalcinosis, hearing loss,  
male infertility

WDR72
аутосомно- 
рецессивный 
autosomal recessive

Нет данных 
No data

МКБ, нефрокальциноз, нарушения  
амелогенеза 
KSD, nephrocalcinosis, disorders of  
amelogenesis

Таблица 1. Основные типы мутаций при дистальной форме ПКА 
Table 1. The main types of mutations in the distal form of RTA



наследственный микросфероцитоз может быть связан 
не только с мутацией гена SLC4A1, но и с мутациями в 
других генах [25]. 

Доказано, что мутация гена SLC4A1 наследуется 
по аутосомно-доминантному типу [29, 30]. Так обнару-
жено, что у пациентов с дистальной формой ПКА и на-
следственным микросфероцитозом последователь- 
ность нуклеотидов TGC в гене SLC4A1 заменена на 
TGG в экзоне 13, а последовательность GGC заменена 
на GAC в экзоне 17. Подобные мутации были обнару-
жены и у родителей пациентов [31]. При этом сообща-
ется, что наследование мутации происходит в основ- 
ном по аутосомно-доминантному типу, хотя встреча-
ется и аутосомно-рецессивное наследование [28]. 

Интересным является тот факт, что мутации гена 
SLC4A1 гораздо чаще встречаются среди населения 
тропических стран, в частности, Тайланда, Малайзии, 
Филиппин и Папуа-Новой Гвинеи. Предполагается, что 
изменения эритроцитов, вызванные этой мутацией, 
могут защищать от малярии, которая достаточно часто 
встречается в тропиках [32]. 

Другой ген, мутации которого могут приводить к 
ПКА дистального типа, ATP6V1B1 кодирует информа-
цию о структуре части белкового комплекса (субъеди-
ница бета-1), известного как вакуолярная Н(+)-АТФаза 
(V-АТФаза) (рис. 2). Данный белок является протон-
ным насосом внутриклеточных мембран. Протонная V-
АТФаза была обнаружена в мембранах, которые огра- 
ничивают различные внутриклеточные компартменты 
с более кислым по сравнению с цитоплазмой содержи-
мым [33]. Таким образом, V-АТФаза создает кислую 
среду внутри литических вакуолей и секреторных ве-
зикул. Кислая среда необходима для создания опти-
мальных условий работы гидролитических ферментов. 
В связи с этим, она является ключевым регулятором ог-
ромного числа биологических процессов, таких как де-

градация белков, автофагия, обмен мембран (мембран-
ный трафик, везикулярная секреция), вторичный транс- 
порт через внутриклеточные мембраны [34, 35]. 

Вакуолярная Н(+)-АТФаза экспрессируется в плаз-
матической мембране клеток почки практически по 
всей длине нефрона. В дистальных отделах нефрона V-
АТФаза отвечает за экскрецию ионов Н+ нефрона, в 
проксимальных канальцах V-АТФаза способствуют ре-
абсорбции бикарбоната [36]. 

Опубликованы работы, в которых сообщается, что 
мутации гена ATP6V1B1 могут проявляться фенотипи-
чески также в виде тугоухости и нарушений слуха [38]. 
Исходя из собственного клинического опыта, можем 
сказать, что в клинической практике встречаются па-
циенты с врожденной наследственной тугоухостью и 
рецидивирующим течением уролитиаза. Как правило, 
семейный анамнез у данной категории больных отяго-
щен, а манифестация МКБ зачастую происходит в дет-
стве или в подростковом возрасте, при этом тугоухость 
носит врожденный характер. 

Доказано, что мутация гена ATP6V1B1 наследуется 
по аутосомно-рецессивному типу (табл. 1) [29, 39, 40]. 

Ген ATP6V0A4, так же, как и ген ATP6V1B1 кодирует 
информацию о структуре фермента V-АТФазы (субъ-
единица альфа-4). Соответственно, фенотипические на-
рушения, характерные для мутации гена ATP6V1B1 
свойственны и для пациентов с мутацией гена 
ATP6V0A4. Впервые F.E. Karet и соавт. описали мутацию 
вышеназванного гена в 1999 году [41]. Дальнейшие ра-
боты подтвердили верность их заключений [29, 39, 40]. 

В таблице 1 представлены основные фенотипиче-
ские проявления мутаций, приводящих к дистальной 
форме ПКА. 

Сообщается также, что мутации генов FOXI1 и 
WDR72 могут приводить к дистальной форме ПКА. 

В 2018 году S. Enerbäck и соавт. опубликовали дан-
ные о мутации гена FOXI1, проявляющейся у пациен-
тов с гиперхлоремией, дистальной формой ПКА и 
нейросенсорной тугоухостью, при этом больные явля-
лись представителями двух семей [42]. Указанная му-
тация FOXI1 является точечной мутацией (миссенс- 
мутацией). Ген FOXI1 кодирует информацию о струк-
туре ионообменников AE1 и AE4, локализующихся в 
почках, а также отвечает за строение субъединиц А, В1, 
Е2 и а4 фермента вакуолярной Н-АТФазы [43, 44]. 

Исследования на мышах показали, что делеция 
гена FOXI1 может приводить к глухоте и бесплодию у 
самцов [44]. Сообщается, что у мышей ген FOXI1 экс-
прессируется в почках, эпителии эндолимфатического 
протока перепончатого лабиринта и в эпителии яичка 
[43, 45]. 

Учитывая вышеуказанные данные, в настоящий 
момент высказывается предположение, что у пациен-
тов мужского пола мутация гена FOXI1 фенотипически 
может проявляться не только в виде ПКА    
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Рис. 2. Структурная модель вакуолярной Н-АТФазы. Цитозольный домен V1 
состоит из субъединиц A-H, а мембраносвязанный домен V0 состоит из субъ-
единиц a-d с несколькими изоформами субъединицы c [37] 
Fig. 2. Structural model of vacuolar H-ATPase. The cytosolic V1 domain consists 
of A-H subunits, and the membrane-bound V0 domain consists of a-d subunits 
with several isoforms of the c subunit [37]



дистального типа и тугоухости, но и в виде беспло- 
дия. 

Опубликованы работы, утверждающие, что мута-
ция гена WDR72 приводит к ПКА дистального типа и 
нарушениям в процессе амелогенеза – образования 
структуры эмали зубов. Сообщается, что проведенный 
скрининг пациентов показал, что у некоторых больных 
с мутацией гена WDR72 был диагностирован метабо-
лический ацидоз и выявлены нарушения подкисления 
мочи – основные признаки ПКА дистального типа. Не-
обходимо подчеркнуть, что мутация гена WDR72 на-
следуется по аутосомно-рецессивному типу. Данные о 
наличии признаков нарушения слуха у данной катего-
рии больных отсутствуют [46, 47]. 

В настоящее время изучается возможность влия-
ния мутации генов SLC12A7 (белок K+/Cl- – котранспор-
тер KCC4), SLC26A7 (Cl-/HCO3- – обменник), SLC42A2, 
SLC42A3 (транспортеры аммиака в каналах RhBG и 
RhCG) на возможность развития ПКА дистального 
типа [48-52]. 

В клинической практике наибольшие трудности 
возникают при диагностике неполной формы ПКА 
дистального типа. Связано это с тем, что у данной ка-
тегории больных достаточно часто отсутствуют основ-
ные биохимические признаки ПКА дистального типа: 
гипоцитратурия, гиперкальциурия, гиперхлоремия 
[53]. В то же время, несмотря на наличие у данной ка-
тегории пациентов не столь выраженных метаболиче-
ских литогенных нарушений, как при полной форме 
ПКА, процессы камнеобразования протекают доста-
точно интенсивно. 

По настоящему пионерской является работа 
швейцарских коллег. Viola D’Ambrosio и соавт. изучили 
наличие генетических мутаций у пациентов с непол-
ной формой ПКА дистального типа. Авторы исследо-
вали биоматериал 22 пациентов с семейным анамнезом 
МКБ и подтвержденной неполной формой дисталь-
ного ПКА. В процессе работы были выполнены гене-
тические тестирования с секвенированием 5 генов: 
SLC4A1 (OMIM 109270), ATP6V1B1 (OMIM 192132), 
ATP6V0A4 (OMIM 605239), FOXI1 (OMIM 601093) и 
WDR72 (OMIM 613214) и были обнаружены 2 гетеро-
зиготные мутации в гене SLC4A1 у 2 исследуемых па-
циентов [14]. 

Помимо врожденной формы ПКА выделяют 
также и приобретенную. Одним из основных крите-
риев клинического течения данного типа заболевания 
является то, что манифестация процессов литогенеза 
у пациентов встречается во взрослом возрасте и свя-
зана с наличием некоторых сопутствующих заболева-
ний. 

Одним из заболеваний, приводящим к ПКА, яв-
ляется синдром Шегрена – аутоиммунное заболевание, 
характеризующееся поликлональной активацией В-
клеток, а также лимфоцитарной инфильтрацией экзо-

кринных желез, приводящей к развитию паренхима-
тозного сиалоаденита с ксеростомией и сухого керато-
конъюнктивита с гиполакримией [54]. При этом 
совместно с ПКА дистального типа у больных с син-
дромом Шегрена могут встречаться бессимптомные 
изменения в анализах мочи, синдром Фанкони, неса-
харный диабет, гломерулонефрит и тубулоинтерстици-
альный нефрит [55]. Необходимо подчеркнуть, что 
синдром Шегрена может быть как первичным, связан-
ным с некоторыми генетическими мутациями, так и 
вторичным. По данным различных авторов поражение 
почек при синдроме Шегрена встречается в 4,2–67% 
случаев [55]. Существенный разброс в цифрах об-
условлен, в первую очередь, малочисленными груп-
пами исследуемых пациентов, диагностическими кри- 
териями и различным дизайном исследований. 

Сообщается, что помимо синдрома Шегрена к 
вторичному ПКА дистального типа могут приводить и 
другие аутоиммунные заболевания, такие как сероне-
гативная спондилоартропатия, системная красная вол-
чанка, ревматоидный артрит, тиреоидит Хашимото 
[56-58]. 

Коллеги из Индии опубликовали работу, в кото-
рой сообщается, что ПКА дистального типа у детей 
может быть связан с пузырно-мочеточниковым реф-
люксом (ПМР). При этом ПКА возникает, в основном, 
у пациентов с запущенными и нелечеными случаями 
ПМР [59]. 

Опубликована информация, согласно которой, 
выполнение сеансов дистанционной литотрипсии 
может приводить к вторичному ПКА за счет ограни-
ченного повреждения почечных канальцев и возник-
новения локальных изменений в составе мочи, что 
теоретически может способствовать росту мочевого 
камня, состоящего из кальций-фосфата [60, 61]. 

Достаточно важно подчеркнуть тот факт, что не-
леченые и запущенные случаи ПКА могут приводить 
к поражению опорно-двигательного аппарата – чаще 
всего у подобных пациентов возникает рахит и остео-
маляция. Также могут быть переломы, псевдопере-
ломы, вторичный остеопороз и остеосклероз. Пора- 
жение костной ткани связано с метаболическим аци-
дозом, гиперкальциурией и вторичным гиперпарати-
реозом [62, 63]. 

Сообщается, что причиной ПКА у взрослых 
может быть прием некоторых лекарственных препара-
тов. A. Sonnenblick и соавт. опубликовали статью, где 
утверждают, что прием химиопрепаратов капецита-
бин, оксалиплатин и цетуксимаб может приводить к 
ПКА дистальной формы [64]. 

Опубликованы работы, в которых сообщается, 
что регулярный прием противоэпилептического сред-
ства топирамат, относящегося к классу сульфамат-за-
мещенных моносахаридов, может приводить к ПКА 
[65]. 
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Сообщается о случаях ПКА дистального типа у па-
циентов с ВИЧ инфекцией, получающих противовирус-
ную терапию препаратом тенофовира. При этом 
исследователи отмечают, что после отмены препарата 
состояние пациентов улучшалось и метаболические по-
казатели приходили в норму [66, 67]. 

Представлены работы, в которых указано, что 
прием иммуносупрессивных препаратов, относящихся 
к группе ингибиторов кальциневрина (сиролимус, так-
ролимус), в 17% случаев способен приводить к ПКА 
дистального типа [68]. 

Регулярный прием препарата ибупрофен также 
способен вызывать нарушения, проводящие к ПКА 
[69]. 

В мировой литературе описано большое количе-
ство причин возникновения ПКА дистального типа у 
пациентов. При этом большинство больных имеют ха-
рактерные специфические изменения показателей 
крови и мочи, которые позволяют специалисту заподо-
зрить данный вид тубулопатии у больного. 

Одними из основных диагностических методов, 
позволяющих диагностировать дистальную форму 
ПКА у пациентов с МКБ, являются: общий анализ 
мочи, биохимический анализ крови и суточной мочи, а 
также изучение химического состава мочевых камней 
(табл. 2). 

Достаточно важным в клинической практике яв-
ляется оценка показателей pH мочи в динамике. Для 
пациентов с ПКА характерны показатели pH мочи >5,8 
(табл. 2, рис. 3). Таким образом, высокие цифры pH 
мочи служат первичным диагностическим маркером 

ПКА, а оценка результатов общего анализа мочи поз-
воляет заподозрить ПКА уже на этапе первичной диаг-
ностики [2]. По собственному клиническому опыту 
можем сказать, что обычно у пациентов с ПКА дисталь-
ного типа pH мочи стойко ≥6,0. 

Установлено, что у пациентов с ПКА, по данным 
биохимического анализа крови и суточной мочи, ос-
новными факторами риска, стимулирующими про-
цессы камнеобразования, являются гиперкальциурия 
и гипоцитратурия (табл. 2, рис. 3) [18, 19]. В то же 
время у многих пациентов по данным биохимического 
анализа крови диагностируется гиперхлоремия и гипо-
калиемия [2, 7]. При этом необходимо подчеркнуть,  
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ПКА дистального типа / RTA distal type Норма / Norm 

Общий анализ мочи / General urine analysis

pH мочи / urine pH всегда >5,8 
always >5.8

Биохимический анализ крови / Blood chemistry

Калий / Potassium <3,5 ммоль/л / mmol/l 3,5-5,1 ммоль/л / mmol/l

Хлор / Chlorine >107 ммоль/л / mmol/l 98-107 ммоль/л / mmol/l

Кислотно-щелочной состав крови / Acid-base composition of blood

pH крови / blood pH <7,32 7,32-7,42

Бикарбонаты крови / Blood bicarbonates <15,0 или >26,0 ммоль/л 
<15.0 or >26.0 mmol/L 21,0-26,0 ммоль/л / mmol/l

Биохимический анализ суточной мочи / Biochemical analysis of daily urine

Кальций / Calcium >5,0 ммоль/сут / mmol/day 2,5-5,0 ммоль/сут / mmol/day

Цитраты / citrates <1,67 ммоль/сут / mmol/day 1,67-6,45 ммоль/сут / mmol/day

Химический состав камня 
The chemical composition of the stone

Карбонатапатит, брушит 
Carbonatapatite, brushite

Таблица 2. Особенности лабораторных показателей крови и мочи, а также типы мочевых камней у пациентов с МКБ и ПКА 
дистального типа 
Table 2. Characteristics in laboratory parameters of blood and urine, as well as types of urinary stones in patients with urolithiasis 
and distal RTA

Рис. 3. Основные ключевые литогенные нарушения у пациентов с ПКА 
 дистального типа и МКБ 
Fig. 3. The main key lithogenic disorders in patients with distal RTA and 
urolithiasis



что при изучении результатов анализов у пациента с 
ПКА не всегда встречаются измененными все вышепе-
речисленные показатели, достаточно часто могут быть 
ограниченные отклонения. 

При подозрении на наличие ПКА у пациента с 
МКБ достаточно информативным является анализ кис-
лотно-щелочного состава крови. Для многих больных с 
дистальной формой ПКА характерны изменения уров- 
ня бикарбонатов крови и низкие показатели pH крови 
(pH <7,32) (табл. 2, рис. 3). Согласно клиническим реко-
мендациям Союза педиатров России и данным, предо-
ставленным белорусскими нефрологами, для пациентов 
с МКБ и ПКА дистального типа характерно наличие 
низкого уровня бикарбонатов в плазме крови (<15 
ммоль/л) [7, 70]. В то же время некоторые авторы утвер-
ждают, что в клинической практике достаточно часто 
встречаются пациенты с МКБ и ПКА с повышенным 
уровнем бикарбонатов крови (>26,0 ммоль/л) [71]. 

Согласно данным мировой литературы у пациен-
тов с ПКА и МКБ при химическом анализе мочевых 
конкрементов могут встречаться как кальций-фосфат-
ные, так и кальций-оксалатные, струвитные и смешан-
ные мочевые камни [23]. В то же время, чаще всего 
определяются именно кальций-фосфатные камни 
(брушит или карбонатапатит) [72]. 

Золотым стандартом диагностики ПКА дисталь-
ного типа у пациентов с МКБ является применение 
теста с аммония хлоридом [2]. 

Алгоритм проведения теста следующий: после 
пробуждения до 8 часов утра пациент не употребляет 
пищу. Во время завтрака в 08:00 пациент принимает 
хлорид аммония, из расчета 0,1 г/кг массы тела. В даль-
нейшем каждый час проводится сбор мочи и измере-
ние ее кислотности при помощи индикаторных 
полосок или pH-метра в течение 5 часов после приема 
препарата. Все результаты регистрируются в бланке 
протокола теста [73]. 

Противопоказанием к проведению пробы яв-
ляются заболевания печени, инфекция мочевых путей, 
вызванная уреазопродуцирующей микрофлорой, вы-
раженный метаболический ацидоз. 

Результаты теста трактуются следующим образом: 
• при рН мочи <5,4 в одном из пяти замеров мочи 

у пациента исключается ПКА; 
• при рН 5,5 – 6,0 во всех пяти замерах – диагно-

стируется неполный ПКА; 
• при рН мочи ≥ 6 во всех пяти замерах – диагно-

стируется полный ПКА [73]. 
Несмотря на наличие апробированного и одоб-

ренного метода диагностики ПКА дистального типа, 
возникают определенные трудности с выявлением 
ПКА. Данный факт связан с тем, что в аптечных сетях 
практически невозможно приобрести аммония хлорид. 

Европейские коллеги предложили иной подход к 
диагностике ПКА с использованием фуросемида и 

флудрокортизована в качестве альтернативы аммоний 
хлориду [74, 75]. Считается, что данный метод можно 
использовать для выявления ПКА, при этом диагно-
стическая проба выполняется по абсолютно идентич-
ной схеме, принятой для аммония хлорида. Несмотря 
на наличие положительных заключений о возможно-
сти применения пробы с фуросемидом и флудрокор-
тизованом в качестве метода диагностики ПКА, пока 
она остается во многом экспериментальной, требуется 
проведение дополнительных научных исследований по 
данной тематике. 

Пациенты с диагнозом МКБ и ПКА дистального 
типа должны регулярно наблюдаться у уролога и неф-
ролога, контролировать основные биохимические по-
казатели крови и суточной мочи и постоянно получать 
противорецидивную терапию. 

Регулярное применение цитратных смесей (соли 
цитрата, в основном, калия цитрат) является стандар-
том метафилактики МКБ на фоне дистальной формы 
ПКА [76-78]. На российском фармакологическом 
рынке в настоящее время присутствуют препараты, со-
держащие калия гидрокарбонат, лимонную кислоту, 
натрия цитрат или калия натрия гидроцитрат. 

Считаем важным обратить внимание коллег на 
тот факт, что дозировка цитратных смесей при ПКА 
дистального типа должна подбираться индивидуально. 
В некоторых случаях (например, у детей) необходим 
прием препаратов не только в дневное время, но и в 
ночные часы [79]. Основным критерием эффективно-
сти применения цитратных смесей у данной категории 
больных является нормализация уровня цитратов в 
суточной моче и нормализация концентрации бикар-
бонатов в крови [80]. 

Рекомендуя пациентам с ПКА терапию цитрат-
ными смесями, крайне важно помнить, что назначение 
препаратов, содержащих калий, у пациентов с гипер-
калиемией противопоказано [81]. 

В некоторых случаях существующие подходы к 
лечению являются низкоэффективными и могут со-
провождаться появлением осложнений со стороны же-
лудочно-кишечного тракта (гастрит, язвенная болезнь 
желудка, двенадцатиперстной кишки) [82]. Много-
кратный прием препаратов является неудобным для 
пациентов и снижает приверженность к лечению. Для 
уменьшения количества осложнений и повышения 
уровня приверженности больных к терапии в настоя-
щее время разрабатываются пероральные гранулиро-
ванные препараты пролонгированного действия на 
основе цитратных смесей (ADV7103) [83]. 

Наравне с коррекцией гипоцитратурии нормали-
зация уровня кальция в суточной моче является одним 
из ключевых звеньев в метафилактике МКБ у больных 
с ПКА дистального типа [2]. Основным лекарственным 
препаратом для коррекции уровня кальция в моче яв-
ляется гидрохлоротиазид – препарат, относящийся к 
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группе тиазидных диуретиков. Доказано, что гидрохло-
ротиазид снижает показатели экскреции кальция с 
мочой [84]. При этом механизмы действия препарата 
остаются до конца не изученными [3]. 

Помимо лекарственной терапии пациентам с МКБ 
и ПКА дистального типа необходимо придерживаться 
определенных диетических рекомендаций. Основным 
правилом при соблюдении диеты является потребление 
большого количества жидкости, в том числе апельси-
нового свежевыжатого сока или воды с лимоном [85]. 
Также больным рекомендуется ограничить соль и соле-
ные продукты и снизить количество потребляемого 
мяса. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
 

  Практикующему урологу важно помнить, что 
ПКА дистального типа может быть одной из причин 
литогенеза у пациентов с рецидивирующим течением 
МКБ. Основными диагностическими критериями яв-
ляются специфические изменения показателей биохи-
мического анализа крови, суточной мочи, а также 
особые показатели pH мочи. При этом у некоторых па-
циентов с ПКА и МКБ могут отсутствовать характер-
ные изменения. Проведение специализированной 
пробы помогает своевременно диагностировать ПКА и 
назначить адекватную противорецидивную терапию. 
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