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УВОД

Псе у до хи по ал до сте ро ни зам тип 1 (ПХА1) 

је ре дак по ре ме ћај чи је је основ но обе леж је 

ре зи стен ци ја ту бу ла бу бре га на деј ство ал-

до сте ро на. У кли нич кој сли ци до ми ни ра ју 

гу би так со ли ури ном, хи пер ка ле ми ја и ме та-

бо лич ка аци до за, удру же ни са ви со ким кон-

цен тра ци ја ма ре ни на и ал до сте ро на у пла-

зми [1, 2, 3]. Овај ре дак син дром се ис по ља-

ва већ у уз ра сту но во ро ђен че та или одој че-

та, и то као при мар ни об лик, ко ји је ге нет ски 

усло вљен, или као се кун дар ни, ко ји на ста је 

услед деј ства фак то ра спо ља шње сре ди не.

При мар ни ПХА1 је про у зро ко ван ауто-

зом но до ми нант ном му та ци јом у ге ну за ми-

не ра ло кор ти ко ид ни ре цеп тор (МР) у ту бу-

ли ма бу бре га, а ис по ља ва се гу бит ком со ли 

ури ном [4], или ауто зом но ре це сив ном му-

та ци јом у ге ну за не ку од три подје ди ни це 

епи тел ног ка на ла за на три јум (ENaC), ко ји 

се на ла зи у бу бре гу, ко ло ну, зној ним и пљу-

вач ним жле зда ма, ка да се со гу би пре ко по-

ме ну тих ор га на [1, 2].

Се кун дар ни ПХА1 за хва та са мо бу брег, а 

иза зван је или ме ди ка мен ти ма ко ји бло ки ра-

ју МР (спи ро но лак тон), од но сно ENaC (ами-

ло рид, три ам те рен, три ме то прим, пен та ми-

дин), или бо ле сти ма ту бу ло ин тер сти ци ју ма 

[3, 5]. Се кун дар ни ПХА 1 се опи су је код но-

во ро ђен ча ди и мла де одој ча ди и нај че шће је 

удружен с ин фек ци јом или ано ма ли јом ури-

нар ног трак та. До сад је опи са но 68 слу ча је-

ва, од ко јих је у не ки ма реч би ла о оп струк-

тив ној ано ма ли ји ури нар ног трак та без ин-

фек ци је, у дру ги ма о ин фек ци ји ури нар ног 

трак та без про прат них ано ма ли ја, а нај ви-

ше бо ле сни ка је би ло с удру же ним по ре ме-

ћа ји ма [6, 7]. По сле ме ди ка мент ног или хи-

рур шког ле че ња сви би о хе миј ски по ре ме ћа-

ји не ста ју, из у зев гу бит ка на три ју ма, ко ји се 

мо же уочи ти и у ра ном по сто пе ра ци о ном пе-

ри о ду [8, 9]. Оста ле бо ле сти ту бу ло ин тер сти-

ци ју ма, као што су ту бу ло ин тер сти ци јум ски 

не фри тис, си стем ски ери тем ски лу пус, од ба-

ци ва ње пре са ђе ног бу бре га, не фро па ти ја по-

сле ме ду лар не не кро зе и јед но стра не тром-

бо зе ре нал не ве не код но во ро ђен ча ди, мно го 

су ре ђи узро ци се кун дар ног ПХА1.

У ра ду су при ка за на на ша ис ку ства с про-

ла зним об ли ком ПХА1 (тран зи тор ни ПХА1 

– ТПХА1) у скло пу ин фек ци је, од но сно ано-

ма ли је ури нар ног трак та код бо ле сни ка ле-

че них у то ку по след њих осам го ди на. Ово 

је пр ви при каз бо ле сни ка са ТПХА1 у на-

шој ли те ра ту ри.

КРАТАК САДРЖАЈ
Увод Код но во ро ђен ча ди и одој ча ди с ано ма ли ја ма и ин фек ци јом ури нар ног трак та мо же се раз-
ви ти про ла зни об лик псе у до хи по ал до сте ро ни зма – тран зи тор ни псе у до хи по ал до сте ро ни зам 
тип 1 (ТПХА1).
Циљ ра да Циљ ра да је био да се при ка же гру па бо ле сни ка са ТПХА1 и ал го ри там ко ји се при ме-
њу је за њи хо во ле че ње.
Ме то де ра да Од ре ђи ва не су кон цен тра ци је елек тро ли та у се ру му и ури ну, про це њи ван аци до-
ба зни ста тус, ни вои ал до сте ро на у се ру му и ре нин ска ак тив ност у пла зми. Оба вље ни су ру тин ски 
и бак те ри о ло шки пре глед ури на и ехо со но граф ски пре глед бу бре га, а по по тре би и уро граф ско 
ис пи ти ва ње. Пре пи са но је ме ди ка мент но, од но сно хи рур шко ле че ње.
Ре зул та ти Хи по на тре ми ја (120,9± 5,8 mmol/l), хи пер ка ле ми ја (6,9±0,9 mmol/l), ме та бо лич ка аци до за 
(би кар бо на ти у пла зми 11±1,4 mmol/l) и по ве ћа ње ни воа кре а ти ни на у се ру му (145±101 μmol/l) на-
ста ли су у исто вре ме с ви со ким вред но сти ма на три ју ма (51,3±17,5 mmol/l) и ни ским вред но сти ма 
ка ли ју ма (14,1±5,9 mmol/l) у ури ну. По ви ше не кон цен тра ци је ал до сте ро на (170,4±100,5 ng/dl) и по-
ве ћан од нос кон цен тра ци ја ал до сте ро на и ка ли ју ма у пла зми (25,2±15,6), као и сни же не вред но-
сти од но са ка ли ју ма и на три ју ма у ури ну (0,31±0,19), ука зи ва ли су на ре зи стен ци ју ту бу ла бу бре-
га на ал до сте рон. По уво ђе њу ме ди ка мент ног, од но сно по сле хи рур шког ле че ња ни вои елек тро-
ли та и кре а ти ни на у се ру му и аци до ба зни ста тус су се нор ма ли зо ва ли. Пи је ло у ре тер на оп струк-
ци ја је утврђена код три бо ле сни ка, а уре те ро ве зи кал на код два. Вал ву ле зад ње уре тре су уста-
но вље не код три де те та, док је нор ма лан на лаз био код јед ног бо ле сни ка. Ово је пр ви при каз бо-
ле сни ка са ТПХА1 у на шој ли те ра ту ри.
За кљу чак Код му шке но во ро ђен ча ди и одој ча ди с хи пер ка ле ми јом, хи по на тре ми јом и ме та бо-
лич ком аци до зом нео п ход но је из вр ши ти пре глед ури на и ехо со но гра фски преглед бу бре га, да 
би се из бе гли по гре шна ди јаг но за и нео д го ва ра ју ће ле че ње.
Кључ не ре чи: тран зи тор ни псе у до хи по ал до сте ро ни зам; ано ма ли је ури нар ног трак та; ин фек ци-
ја ури нар ног трак та
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ЦИЉ РАДА

Циљ ра да је био да се при ка жу кли нич ка и ла бо ра то-

риј ска обе леж ја ТПХА1 код но во ро ђен ча ди и одој ча-

ди с ано ма ли ја ма и ин фек ци јом ури нар ног трак та, те 

ал го ри там ко ји се ко ри сти за по ста вља ње ди јаг но зе 

обо ље ња и ле че ње бо ле сни ка.

МЕТОДЕ РАДА

Ре тро спек тив но је ана ли зи ра но осмо ро му шке одој ча-

ди с оп струк тив ном уро па ти јом и ин фек ци јом ури нар-

ног трак та код ко је су се ја ви ле хи пер ка ле ми ја, од но-

сно хи по на тре ми ја, ко ја су бол нич ки ле че на од 1. ав-

гу ста 2001. до 1. ја ну а ра 2009. го ди не.

Оп струк тив на уро па ти ја је у нај ши рем сми слу де-

фи ни са на као на лаз струк тур них или функ ци о нал них 

ано ма ли ја ури нар ног трак та ко је оме та ју нор ма лан 

про ток ури на [10, 11]. Ди јаг но за ин фек ци је ури нар-

ног трак та по ста вље на је код сва ког бо ле сни ка код ко-

јег је кул ту ром узор ка ури на до би је ног ка те те ри за ци-

јом мо краћ не бе ши ке изо ло ван је дан па то ген у нај ма-

њој кон цен тра ци ји од 105 бак те ри ја у ми ли ли тру. Из-

бор бо ле сни ка за сни вао се на кон цен тра ци ји ка ли ју-

ма у се ру му од 5,6 mmol/l и ве ћој у не хе мо ли зо ва ном 

узор ку кр ви. Хи по на тре ми јом се сма тра ла кон цен тра-

ци ја на три ју ма ма ња од 130 mmol/l, а ди јаг но за аци до-

зе се по ста вља ла ка да је кон цен тра ци ја се рум ских би-

кар бо на та би ла ма ња од 22 mmol/l.

Сви бо ле сни ци би ли су му шког по ла, у уз ра сту но-

во ро ђен че та или одој че та (2-12 не де ља), са не спе ци-

фич ним симп то ми ма, као што су по ви ше на те ле сна 

тем пе ра ту ра, по вра ћа ње, де хи дра та ци ја и успо ре но на-

пре до ва ње у те ле сној ма си. Че ти ри бо ле сни ка су упу-

ће на у Ин сти тут за здрав стве ну за шти ту мај ке и де те-

та Ср би је „Др Ву кан Чу пић” у Бе о гра ду по сле крат ког 

бол нич ког ле че ња у ре ги о нал ним бол ни ца ма, а че ти ри 

су на ле че ње упу ти ли пе ди ја три из при мар не здрав-

стве не за шти те. Ехо со но граф ски пре глед бу бре га и 

мик ци о на ци сто у ре тро гра фи ја су ура ђе не код свих 

бо ле сни ка, а до пу ње не сцин ти гра фи јом бу бре га, од-

но сно ин тра вен ском уро гра фи јом код че ти ри де те та. 

По сле при је ма сва де ца су ле че на ин тра вен ском при-

ме ном теч но сти и ан ти би о ти ка уз од го ва ра ју ће ме ре 

за ко рек ци ју аци до зе или хи пер ка ле ми је (по по тре би).

На при је му су од ре ђи ва не кон цен тра ци је кре а ти ни-

на, урее, елек тро ли та у се ру му и на три ју ма и ка ли ју ма 

у ури ну. По до би ја њу ре зул та та ис пи ти ва ња кон цен-

тра ци је елек тро ли та у се ру му, од ре ђи ва не су ак тив-

ност ре ни на у пла зми (PRA) и кон цен тра ци је ал до сте-

ро на, кор ти зо ла и 17-хи дрок си про ге сте ро на (17OHP) 

у се ру му. Ни во кре а ти ни на је од ре ђи ван ме то дом Џе-

фо ве (Jaf fe) ре ак ци је, а елек тро ли ти по мо ћу ауто ма-

ти зо ва ног ви ше ка нал ног хе миј ског ана ли за то ра (Bec-

kman). Кон цен тра ци ја би кар бо на та у кр ви из ра чу на-

та је на осно ву вред но сти pH и Pa CO2 ме ре них у узор-

ку вен ске кр ви. PRA и ал до сте рон, кор ти зол и 17OHP 

од ре ђи ва ни су ко мер ци јал ним ре ди о и му но е се јом у 

кр ви узе тој од бо ле сни ка у ле же ћем по ло жа ју. Од нос 

кон цен тра ци је ал до сте ро на и ка ли ју ма у се ру му [12], 

као и ка ли ју ма и на три ју ма у ури ну [6, 13], од ре ђи ва-

не су као по ка за те љи од го во ра ту бу ла на ал до сте рон. 

Кон цен тра ци је урее, кре а ти ни на и елек тро ли та у се-

ру му узи ма не су и не ко вре ме по сле за по чи ња ња од-

го ва ра ју ће те ра пи је.

За ста ти стич ку ана ли зу до би је них по да та ка ко ри-

шћен је Сту ден тов t-тест за два ма ла за ви сна или не-

за ви сна узор ка. Ста ти стич ки зна чај ном се сма тра ла 

вред ност p ма ња од 0,05.

РЕЗУЛТАТИ

Кли нич ки по да ци о бо ле сни ци ма на при је му да ти су у 

та бе ли 1. Код бо ле сни ка 1 и 6 по себ но су би ли из ра же-

ни хи по на тре миј ска де хи дра ци ја и цир ку ла тор ни ко-

лапс. Они су би ли пр во при мље ни на оде ље ње хи рур-

ги је због сум ње на сте но зу пи ло ру са, што је би ло ис-

кљу че но по сле од го ва ра ју ћих пре гле да. Код ова два бо-

ле сни ка је та ко ђе раз ма тра на кон ге ни тал на адре нал на 

хи пер пла зи ја (КАХ), због че га су при ма ли хи дро кор-

ти зон, од но сно флу дро кор ти зон док ни су окон ча не ла-

бо ра то риј ске ана ли зе и до би је не се рум ске кон цен тра-

ци је кор то зо ла, 17OHP и ал до сте ро на.

Код ше сто ро де це ин фек ци ја ури нар ног трак та је до-

ка за на по зи тив ним на ла зом ури но кул ту ре, док је код 

два бо ле сни ка ко ја су до би ла ан ти би о ти ке пре при је-

ма (бо ле сни ци 4 и 6) ди јаг но за по ста вље на на осно ву 

на ла за пи у ри је, ле у ко ци то зе и по ви ше них вред но сти 

C-ре ак тив ног про те и на.

При при је му су код свих бо ле сни ка утврђене хи пер-

ка ле ми ја (6,9±0,9 mmol/l), хи по на тре ми ја (120,9±5,8 

mmol/l), хи по хло ре ми ја (90,3±7,6 mmol/l) и ме та бо лич-

ка аци до за (би кар бо на ти у се ру му 11±1,4 mmol/l) (Та-

бе ла 2). Сред ња вред ност кон цен тра ци је кре а ти ни на 

у се ру му је би ла зна чај но по ви ше на (145±101 mmol/l). 

Ни вои ал до сте ро на у се ру му би ли су та ко ђе зна чај-

но ве ћи у по ре ђе њу са вред но сти ма код здра ве одој-

ча ди слич ног уз ра ста (p<0,000), док је од нос вред но-

сти ал до сте ро на и ка ли ју ма у се ру му био ви ше стру-

ко по ве ћан. PRA је би ла по ви ше на код свих шест бо-

ле сни ка код ко јих је би ла од ре ђи ва на. Ни вои кор ти-

зо ла и 17OHP у се ру му би ли су нор мал ни код све че-

тво ро де це код ко је су од ре ђи ва ни (бо ле сни ци 1, 6, 7 и 

8; кор ти зол: 238-715 nmol/l; нор мал не вред но сти: 154-

728 nmol/l; 17OHP: 3,2-27,3 nmol/l; нор мал не вред но-

сти: <30 nmol/l за де цу уз ра ста до четири не де ље и <10 

nmol/l за де цу ста ри ју од че ти ри не де ље). И по ред исто-

вре ме не хи по на тре ми је, код све де це је уста но вљен гу-

би так на три ју ма ури ном (Na у ури ну >20 mmol/l). Из-

лу чи ва ње ка ли ју ма ури ном је би ло ре ла тив но сла бо, 

узи ма ју ћи у об зир исто вре ме ну хи пер ка ле ми ју, а од-

нос K и Na у ури ну је био ма ли код свих бо ле сни ка са 

сред њом вред но шћу зна чај но ма њом од оне код здра ве 

одој ча ди (0,31±0,19 пре ма 3,56±0,63; p<0,000).

Сва де ца су ле че на ин тра вен ском на док на дом теч-

но сти и ан ти би о ти ци ма, је дан бо ле сник је до био стал-
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Стајић Н. и сар. Транзиторни псеудохипоалдостеронизам

ни ури нар ни ка те тер, а код јед ног је ура ђе на обо стра-

на не фро сто ми ја. Код де це с нај те жом кли нич ком сли-

ком (бо ле сни ци 1 и 6) при ме њи ван је хи дро кор ти зон, 

од но сно флу дро кор ти зон док ни је ис кљу че на ди јаг-

но за КАХ (Та бе ла 3).

Код ве ћи не бо ле сни ка до шло је до по бољ ша ња кли-

нич ке сли ке и би о хе миј ских на ла за у се ру му то ком 24-

48 са ти при ме не од го ва ра ју ће те ра пи је. Ипак, тре ба ло 

је да про ђе не де љу до две да на од об у ста вља ња ин тра-

вен ског уно са елек тро ли та и ал ка ли ја да се ни вои кре а-

ти ни на и елек тро ли та у се ру му ста би ли зу ју, из у зев код 

бо ле сни ка с оште ће њем па рен хи ма бу бре га, код ко јих 

је би ло нео п ход но ду го трај но ле че ње би кар бо на ти ма.

Ко нач не ди јаг но зе по сле уро граф ског ис пи ти ва ња 

би ле су сле де ће: код три бо ле сни ка уре те ро пел вич на 

оп струк ци ја (код јед ног јед но стра на, код два обо стра-

на), код два бо ле сни ка уре те ро ве зи кал на оп струк ци-

ја (јед но стра на и обо стра на), код три де те та вал ву ле 

зад ње уре тре с обо стра ним ме га у ре те ри ма, док је код 

јед ног де те та ури нар ни тракт био нор ма лан (Та бе ла 1).

ДИСКУСИЈА

По сле пр вих са оп ште ња осам де се тих го ди на два де-

се тог ве ка по ста ло је ја сно да оп струк тив на уро па ти-

ја код но во ро ђен ча ди и одој ча ди, ко ја је че сто удру-

же на с ин фек ци јом ури нар ног трак та, мо же да иза зо-

ве про ла зну ре зи стен ци ју бу бре жних ту бу ла на ал до-

сте рон и до ве де до син дро ма гу бит ка со ли ко ји умно-

го ме под се ћа на КАХ [6, 13-16]. Ди јаг но за се за сни ва 

на основ ним ла бо ра то риј ским по ка за те љи ма, као што 

су: хи по на тре ми ја, хи пер ка ле ми ја, ме та бо лич ка аци-

до за, по ве ћа ње кон цен тра ци је ал до сте ро на у се ру му 

и PRA, ви со ка кон цен тра ци ја на три ју ма и ни ска кон-

цен тра ци ја ка ли ју ма у ури ну [17-26]. И са ма ин фек-

ци ја ури нар ног трак та, без ано ма ли је овог ор ган ског 

си сте ма, мо же да про у зро ку је про ла зно сма ње ну осе-

тљи вост бу бре жних ту бу ла на ал до сте рон и до ве де до 

пот пу не кли нич ке сли ке ПХА1 код одој ча ди [27, 28, 29] 

или нор мо ка ле миј ског ПХА1 код де це ста ри јег уз ра-

ста [30]. Симп то ми и зна ци ТПХА1 мо гу би ти не спе-

ци фич ни: од би ја ње обро ка, успо ре но на пре до ва ње у 

те ле сној ма си, по вра ћа ње, ди ја ре ја, по ли у ри ја и де хи-

дра та ци ја. Акут но по гор ша ње оп штег ста ња мо же да 

на ста не као по сле ди ца ве ли ких гу би та ка у те ле сној ма-

си, цир ку ла тор ног шо ка, по ве ћа ња азот них ма те ри ја у 

кр ви или хи пер ка ле ми је опа сне по жи вот [6, 13, 19, 24, 

31]. При ме на кор ти ко сте ро и да у до за ма за суп сти ту ци-

ју, па чак и знат но ве ћим, не ће по бољ ша ти оп ште ста-

ње бо ле сни ка. Опо ра вак се по сти же на док на дом цир-

ку ли шу ћег во лу ме на, ле че њем ин фек ци је ури нар ног 

трак та, а у не ким слу ча је ви ма и на док на дом на три ју-

ма и ал ка ли ја. Ко рек ци ја по ре ме ћа ја се мо же по сти-

ћи за 24 са та [13, 19, 24, 31]. Сви по ре ме ћа ји обич но 

не ста ју по за вр шет ку ме ди ка мент ног, од но сно хи рур-

шког ле че ња. Ипак, код не ке одој ча ди де ли мич на ре-

зи стен ци ја дис тал них ту бу ла на ал до сте рон мо же да 

тра је и три го ди не на кон хи рур шке ко рек ци је кон ге-

ни тал не оп струк тив не ано ма ли је ури нар ног трак та, 

ма да је нај ве ћи ри зик од ис по ља ва ња овог по ре ме ћа-

ја у пр вој го ди ни по сле опе ра ци је [15]. Не ка да се де-

ша ва да гу би так со ли ури ном бу де и из ра зи ти ји не по-

сред но на кон хи рур шке ин тер вен ци је ко јом је ре ше-

на оп струк ци ја [8, 9].

При ка за на гру па од осам бо ле сни ка са ТПХА1 тре-

ћа је по ве ли чи ни ме ђу до сад об ја вље ним [13, 19]. Код 

њих су се ис по љи ла кли нич ка и ла бо ра то риј ска обе-

леж ја ТПХА1, као уоста лом и код бо ле сни ка у мно гим 

до са да шњим при ка зи ма [6, 13, 17, 19, 26, 31]. Сум ња на 

хи пер тро фич ну сте но зу пи ло ру са или, што је че шће, 

на син дром гу бит ка со ли у окви ру КАХ вр ло је че ста 

код де ча ка уз ра ста од јед ног до три ме се ца са симп то-

ми ма ко ји су део кли нич ке сли ке ПХА1 [16, 17, 20, 23, 

26]. За раз ли ку од КАХ и ТПХА1, код одој ча ди с хи-

пер тро фич ном сте но зом пи ло ру са ја вља се хи по хло ре-

миј ска ме та бо лич ка ал ка ло за, а не ка да и хи по ка ле ми ја. 

Табела 3. Лечење болесника
Table 3. Treatment of patients

Болесник
Patient

Терапија
Therapy

1

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија
Intravenous fluids

Хидрокортизон (0-5 дана)
Hydrocortisone (0-5 days)

Флудрокортизон (0-5 дана)
Fludrocortisone (0-5 days)

2

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија
Intravenous fluids

3

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија бикарбонатима
Intravenous fluids with bicarbonates

Катетеризација мокраћне бешике
Bladder catheter

4

Билатерална нефростомија
Bilateral nephrostomy

Антибиотици
Antibiotics

Бикарбонати
Bicarbonates

5

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија бикарбонатима
Intravenous fluids with bicarbonates

6

Интравенска инфузија бикарбонатима
Intravenous fluids with bicarbonates

Антибиотици
Antibiotics

Хидрокортизон (0-10 дана)
Hydrocortisone (0-10 days)

7

Катетеризација мокраћне бешике
Bladder catheter

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија
Intravenous fluids

8

Антибиотици
Antibiotics

Интравенска инфузија
Intravenous fluids
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Бу ду ћи да су елек тро лит ни и аци до ба зни по ре ме ћа ји 

код КАХ и ТПХА1 исто вет ни, код не ких бо ле сни ка са 

ТПХА1 (на ро чи то код оних с те жом кли нич ком сли-

ком) по гре шно се по ста ви ди јаг но за КАХ и пре пи шу 

кор ти ко сте ро и ди [16, 17]. Че шће се хор мо ни при ме њу-

ју до до би ја ња ла бо ра то риј ских на ла за, ка да нор мал-

не кон цен тра ци је ACTH, кор ти зо ла и 17OHP ис кљу-

чу ју ди јаг но зу адре нал не ин су фи ци јен ци је [7, 13, 18, 

24, 27, 28, 31], ма да у ди фе рен ци јал ној ди јаг но зи мо-

же и те ка ко би ти од ко ри сти пре глед спо ља шњих ге-

ни та ли ја, јер је, због ду го трај не хи пе ран дро ге не ми је, 

код де ча ка с КАХ ду жи на фа лу са по пра ви лу из над 95. 

пер цен ти ла за ге ста ци о ну зре лост, а скро ту ми су хи-

пер пиг мен ти са ни. По ви ше не вред но сти ал до сте ро на 

и ре ни на упу ћу ју на ди јаг но зу ТПХА1.

Ве о ма ви со ке вред но сти од но са кон цен тра ци ја ал-

до сте ро на и ка ли ју ма у пла зми за јед но са сни же ним 

од но сом кон цен тра ци ја ка ли ју ма и на три ју ма у ури-

ну ука зу ју на не до ста так од го во ра бу бре жних ту бу ла 

на ен до ге не ми не ра ло кор ти ко и де [8, 12, 13]. Бу ду ћи да 

је на ша сту ди ја би ла ре тро спек тив на, ни смо мо гли да 

из ра чу на мо фрак ци о ну екс кре ци ју на три ју ма и ка ли-

ју ма или тран сту бу лар ни гра ди јент ка ли ју ма, али је у 

дру гим ра до ви ма по ка за но да је фрак ци о на екс кре ци-

ја на три ју ма би ла зна чај но по ве ћа на, док су фрак ци-

о на екс кре ци ја ка ли ју ма и тран сту бу лар ни гра ди јент 

ка ли ју ма би ли зна чај но сма ње ни [6, 19].

Ру тин ски пре глед ури на, ури но кул ту ра и ехо со но-

граф ско ис пи ти ва ње бу бре га су нај зна чај ни ји пре гле-

ди ко ји ма се пра ви раз ли ка из ме ђу ТПХА1 и ге нет-

ских об ли ка ПХА1. Из у зет но рет ко се мо же де си ти да 

се код бо ле сни ка са ге нет ском фор мом ПХА1 ис по љи 

овај по ре ме ћај то ком акут ног пи је ло не фри ти са [32].

По ре ме ћаји елек тро ли та, по себ но хи пер ка ле ми ја, 

мо гу би ти опа сни по жи вот [20, 21, 24, 31]. Због то га, 

ле че ње тре ба за по че ти од мах. Узрок хи пер ка ле ми је ни-

је са мо ло ши ји од го вор на ал до сте рон, већ и ме та бо-

лич ка аци до за и ин су фи ци јен ци ја бу бре га, што је био 

слу чај код бо ле сни ка 3 и 4 при ка за них у на шем ис тра-

жи ва њу. Код ве ћи не на ших бо ле сни ка до шло је до по-

пра вља ња кли нич ког ста ња и ла бо ра то риј ских на ла за 

већ за дан-два, осим код де це с трај ним оште ће њем па-

рен хи ма бу бре га (бо ле сни ци 3, 4 и 7), код ко јих је би-

ла нео п ход на трај на при ме на би кар бо на та. Код ве ћи-

не опи са них бо ле сни ка та ко ђе је до шло до нор ма ли за-

ци је елек тро лит них и аци до ба зних по ре ме ћа ја то ком 

нај ви ше се дам да на од по чет ка при ме не од го ва ра ју ће 

те ра пи је [6, 7, 13, 16-20, 24], али је код не ке де це ле че-

ње би кар бо на ти ма, од но сно на три јум-хло ри дом на ста-

вље но и не де ља ма, па чак и ме се ци ма ка сни је [13]. Код 

де це с пи је ло не фри ти сом уз ра ста 2-13 го ди на нор мо-

ка ле миј ски ТПХА1 је ди јаг но сти ко ван у пр вих не ко-

ли ко да на, али је не ста јао по сле три не де ље [30]. Ро-

џерс (Ro gers) [7] је у пре глед ном ра ду из 2008. го ди не 

ука зао на опи се 68 бо ле сни ка са ТПХА1, што са на-

ших осам чи ни укуп но 76 бо ле сни ка с овим обо ље њем.

Чи ни се да ри зик за раз вој ТПХА1 ко ре ли ра с уз-

ра стом бо ле сни ка и зна чај но се сма њу је по сле тре ћег 

ме се ца по ро ђе њу, та ко да се та да хи по на тре ми ја и хи-

по ка ле ми ја ја вља ју ве о ма рет ко, од но сно сви опи са ни 

бо ле сни ци с овим по ре ме ћа јем би ли су мла ђи од се дам 

ме се ци [19]. Про ла зна ре зи стен ци ја бу бре жних ту бу-

ла на ал до сте рон мо же се ја ви ти и код ста ри је де це с 

акут ним пи је ло не фри ти сом, али се не ис по ља ва хи-

по на тре ми јом и хи перка ле ми јом [30]. Код пре вре ме-

но ро ђе не и де це ро ђе не на вре ме спо соб ност бу бре-

жних ту бу ла да ре ап сор бу ју на три јум је сла ба, па због 

су због то га фи зи о ло шке вред но сти ни воа ал до сте-

ро на у овом уз ра сту по ви ше не. Ово ука зу је на зна чај 

транспорта на три ју ма у тубулима, ко ји за ви си од ал-

до сте ро на у но во ро ђе нач ком до бу ве ро ват но због то-

га што мај чи но мле ко са др жи ре ла тив но ни ске кон-

цен тра ци је овог елек тро ли та, па су но во ро ђен чад вр-

ло осе тљи ва на гу бит ке со ли ури ном. Оште ће ње овог 

ком пен за тор ног ме ха ни зма, про у зро ко ва но ин фек ци-

јом или оп струк ци јом ури нар ног трак та, до ве шће до 

бр зог по ре ме ћа ја хо ме о ста зе [6]. Осе тљи вост се сма-

њу је за то што одој че по ве ћа ва унос со ли мле ком, што 

би пред ста вља ло ин тер ак ци ју ге на и око ли не, или због 

раз во ја бу бре жних ту бу ла ко ји ма се по ве ћа ва ефи ка-

сност си сте ма ре нин–ан ги о тен зин–ал до сте рон у ра-

ном уз ра сту одој че та [2].

Оп струк ци ја ури нар ног трак та по ве ћа ва ин тра ре-

нал ну син те зу број них ци то ки на (TGF-β1, TNF-α, IL-1, 

IL-6) и ва зо ак тив них суп стан ци (ан ги о тен зин II, ен до-

те лин, тром бок сан А2 и про ста глан ди ни) [10]. TGF-β1, 

ко ји ства ра ју ма кро фа ги и ту бул ске ће ли је бу бре га, ин-

хи би ра деј ство ал до сте ро на. Прет по ста вља се да по-

сто је и не ке цир ку ли шу ће суп стан це ко је оште ћу ју ал-

до сте рон ске ре цеп то ре. Кун ле (Ku hnle) и са рад ни ци 

[18] су уста но ви ли да је број ал до сте рон ских ре цеп-

то ра код оп струк тив не уро па ти је сма њен, а да се вра-

ћа у гра ни це нор мал них вред но сти по сле успе шне хи-

рур шке ко рек ци је оп струк ци је.

На по сто ја ње узроч но-по сле дич не ве зе из ме ђу оп-

струк ци је, од но сно ин фек ци је ури нар ног трак та и раз-

во ја ре зи стен ци је ту бу ла на ал до сте рон ука зу је нор-

ма ли зо ва ње би о хе миј ских по ре ме ћа ја по от по чи ња њу 

од го ва ра ју ћег ле че ња. Бак те риј ски ен до ток си ни по ве-

ћа ва ју ства ра ње про ста глан ди на, тром бок са на, ле у ко-

три је на, IL-1 и ен до те ли на у бу бре зи ма [33].

Ен до ток си ни про у зро ку ју на три у ре зу ди рект ним 

де ло ва њем или по сред но, пре ко IL-1. Деј ство ве ћи не 

хор мо на и ци то ки на, на ста лих као по сле ди ца деј ства 

ен до ток си на и оп струк ци је ури нар ног трак та, под ра-

зу ме ва ва зо кон стрик ци ју, сма ње ње ја чи не гло ме рул-

ске фил тра ци је и на три у ре зу [10, 34, 35]. Сма ње ње ту-

бу лар не ре ап сорп ци је на три ју ма је ма кар де ли мич но 

по сле ди ца сма ње не ак тив но сти Na+/K+ ATP. Та ко ђе се 

прет по ста вља да бак те риј ски ток си ни мо гу про ла зно 

да оште те ал до сте рон ске ре цеп то ре, док њи хо во трај-

но оште ће ње мо же на ста ти и као по сле ди ца ду го трај-

но по ви ше не кон цен тра ци је ал до сте ро на у се ру му и 

PRA [13, 15, 18].

Све на ве де но ука зу је на чи ње ни цу да је ра ни уз раст 

одој че та глав ни до при но се ћи фак тор за по ја ву ТПХА1, 

а да су ин фек ци је и ано ма ли је ури нар ног трак та до-

дат ни фак то ри за раз вој овог обо ље ња, с тим да је за 
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ње го ву по ја ву нео п ход но по сто ја ње бар јед ног од њих 

[7]. То што у свим при ка зи ма ве ћи ну бо ле сни ка чи не 

му шка одој чад мо же се при пи са ти ве ћој уче ста ло сти 

ка ко ин фек ци ја, та ко и ано ма ли ја ури нар ног трак та 

код де це му шког по ла овог уз ра ста [36].

ЗАКЉУЧАК

ТПХА1 је ре дак по ре ме ћај ко ји се ја вља у ра ном уз ра-

сту одој че та. Не зна се тач но ка ко овај по ре ме ћај на-

ста је, али се прет по ста вља да је не зре лост бу бре жних 

ту бу ла глав ни фак тор ко ји до при но си ње го вом раз-

во ју, а да су ин фек ци ја и ано ма ли је ури нар ног трак-

та до дат ни фак то ри, од ко јих је бар је дан нео п хо дан 

да би до по ја ве ТПХА1 и до шло. Увек га тре ба има ти 

на уму код одој ча ди код ко је се уста но ве гу би так со ли 

или хи пер ка ле ми ја. Ана ли за ури на и ехо со но граф ски 

пре глед бу бре га оба ве зно тре ба да се ура де, ка ко би се 

обо ље ње на вре ме пре по зна ло, те из бе гле ком пли ка-

ци је и нео д го ва ра ју ће ле че ње.

НАПОМЕНА

Рад је ре а ли зо ван у окви ру про јек та бр. 145046Д Ми-

ни стар ства за на у ку и тех но ло шки раз вој Ре пу бли-

ке Ср би је.

ЗАХВАЛНИЦА

За хва љу је мо на са рад њи у ле че њу бо ле сни ка на шим ко-

ле га ма с оде ље ња ра ди о ло ги је, ен до кри но ло ги је, уро-

ло ги је и нео на то ло ги је, као и др Ма ри ју Аби ну ну и др 

Гор да ну Ву ја ни ћу на до при но су у при пре ми ру ко пи са.
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SUMMARY
Introduction Infants with urinary tract malformations (UTM) 
presenting with urinary tract infection (UTI) are prone to develop 
transient type 1 pseudohypoaldosteronism (THPA1).
Objective Report on patient series with characteristics of THPA1, 
UTM and/or UTI and suggestions for the diagnosis and therapy.
Methods Patients underwent blood and urine electrolyte and 
acid-base analysis, serum aldosterosterone levels and plasma 
rennin activity measuring; urinalysis, urinoculture and renal 
ultrasound were done and medical and/or surgical therapy 
was instituted.
Results Hyponatraemia (120.9±5.8 mmol/L), hyperkalaemia 
(6.9±0.9 mmol/L), metabolic acidosis (plasma bicarbonate, 11±1.4 
mmol/L), and a rise in serum creatinine levels (145±101 μmol/L) 
were associated with inappropriately high urinary sodium 
(51.3±17.5 mmol/L) and low potassium (14.1±5.9 mmol/L) excre-
tion. Elevated plasma aldosterone concentrations (170.4±100.5 

ng/dL) and the very high levels of the plasma aldosterone to 
potassium ratio (25.2±15.6) together with diminished urinary 
K/Na values (0.31±0.19) indicated tubular resistance to aldo-
sterone. After institution of appropriate medical and/or sur-
gical therapy, serum electrolytes, creatinine, and acid-base bal-
ance were normalized. Imaging studies showed ureteropyelic or 
ureterovesical junction obstruction in 3 and 2 patients, respec-
tively, posterior urethral valves in 3, and normal UT in 1 patient. 
According to our knowledge, this is the first report on THPA1 in 
the Serbian literature.
Conclusion Male infants with hyponatraemia, hyperkalaemia 
and metabolic acidosis have to have their urine examined and 
the renal ultrasound has to be done in order to avoid both, the 
underdiagnosis of THPA1 and the inappropriate medication.

Keywords: transient pseudohypoaldosteronism; urinary tract 
infection; urinary tract malformation
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