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Периодический гипокалиемический 

паралич у ребенка 10 лет: 

клинический случай

Клиническое наблюдение
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Обоснование. Периодический гипокалиемический паралич — редкая форма паралича у детей, возникающего 
в результате генетически детерминированных электролитных нарушений. Диагностика периодического гипокалие-
мического паралича затруднена по причине транзиторных неспецифических симптомов. Описание клинического 

случая. Заболевание дебютировало в возрасте 5 лет с эпизодов мышечной слабости и резкой усталости. В даль-
нейшем отмечалась тенденция к учащению этих эпизодов. После оперативного вмешательства у ребенка стали 
появляться параличи, преимущественно нижних конечностей, которые всегда сопровождались снижением кон-
центрации калия в сыворотке крови. Методом секвенирования нового поколения генной панели «нервно-мышеч-
ные заболевания» обнаружены патогенные изменения гена CACNA1S (c.3716G>A, p.Arg1239His). Патологический 
аллель верифицирован по Сенгеру у пробанда, но не у его родителей (изменение гена de novo). Установлен диагноз: 
«Гипокалиемический периодический паралич». Ребенок переведен с парентерального введения растворов калия 
на пероральную терапию 4% раствором KCl. В схему лечения добавили ацетазоламид, который в последующем был 
отменен по причине нежелательной реакции — стойкого метаболического ацидоза. Заключение. Обнаружение 
у пациента спонтанно возникающего паралича, который сопровождается снижением концентрации калия в сыворот-
ке крови, — повод заподозрить периодический гипокалиемический паралич. Применение препарата калия позволя-
ет предупредить появление симптомов заболевания без снижения качества жизни пациента.
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Hypokalemic Periodic Paralysis in a 10-year-old Child: Case Study
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Background. Hypokalemic periodic paralysis is a rare form of paralysis in children resulting from genetically determined electrolyte 
disorders. Its diagnosis is complicated due to transient nonspecific symptoms. Case description. The disease onset was at the age 
of 5 with episodes of muscle weakness and severe fatigue. Later, the number of these episodes has increased. After the surgery child 
was diagnosed with paralysis of lower limbs (mostly) accompanied by decreased level of potassium in blood serum. Next-generation 
sequencing, neuromuscular diseases gene panel, has revealed pathogenic variant in the CACNA1S gene (c.3716G>A, p.Arg1239His). 
The pathological allele was verified via Sanger sequencing in the proband, but not in his parents (de novo mutation). Diagnosis of 
“Hypokalemic periodic paralysis” was established. The child was transferred from parenteral administration of potassium solutions to 
oral therapy with KCl (4%) solution. Acetazolamide was added to the treatment regimen, and was subsequently discontinued due to an 
adverse reaction (persistent metabolic acidosis). Conclusion. Spontaneous paralysis in the patient, accompanied by decrease in serum 
potassium level, is a reason to suspect hypokalemic periodic paralysis. Administration of potassium medications allows us to prevent 
any symptoms of disease without reducing patient's quality of life.
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ОБОСНОВАНИЕ
Паралич — неврологический симптом, характери-

зующийся снижением или полным отсутствием двига-
тельной функции в одном или нескольких участках тела, 
возникающий из-за утраты мышечных движений [1, 2]. 

Чаще всего параличи связаны с нарушением функций 
нервной системы вследствие повреждений различного 
генеза или компрессии (например, опухолью) части 
центральной или периферической нервной системы 
(в особенности спинного мозга) [3]. В редких случаях 
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параличи ассоциированы с аутоиммунной патологией, 
электролитными нарушениями и лекарственными воз-
действиями  [4]. В зависимости от уровня поражения 
выделяют центральные (спастические) и периферические 
(вялые) параличи, которые чаще всего сопряжены с нару-
шением функций нервной системы вследствие поврежде-
ний различного генеза [3].

Электролитные нарушения также могут быть причи-
ной развития параличей. В этой связи выделяют группу 
первичных периодических параличей, вызванных изме-
нениями генов, ответственных за функционирование 
ионных каналов [5, 6]. Одним из клинических вариантов 
этой группы заболеваний является периодический гипо-
калиемический паралич (ПГП) [7]. ПГП — редкая кана-
лопатия, возникающая в результате изменений генов 
ионных каналов (кальциевых, калиевых и натриевых) 
клеток скелетной мускулатуры. Эти изменения приводят 
к спонтанному снижению концентрации внеклеточного 
калия и, как следствие, внезапным эпизодам генера-
лизованного или очагового паралича. В большинстве 
случаев тип наследования — аутосомно-доминантный, 
происхождение — наследственные или семейные случаи 
болезни [7]. Чаще всего развитие заболевания вызвано 
изменениями структуры гена CACNA1S [7], отвечающего 
за функционирование кальциевых каналов в скелетной 
мускулатуре. Впервые изменение гена было описано 
в 1994 г. [8]. В настоящее время в числе причин разви-
тия ПГП обсуждается роль патологических аллелей генов 
KCNJ2 и KCNJ18 (кодируют калиевые клеточные каналы) 
и SCN4A (кодирует натриевые каналы скелетной мускула-
туры) [9, 10]. К основным причинам приобретенного ПГП 
относят первичный тиреотоксикоз и вторичные потери 
калия (на фоне почечного тубулярного ацидоза или энте-
ропатий) [7]. Предполагаемая распространенность ПГП 
составляет 1 на 100 тыс. человек, а первые признаки 
могут возникать с 5-летнего возраста, достигая пика 
частоты приступов в возрасте от 15 до 35 лет [11, 12].

ПГП характеризуется внезапными, а не регулярными 
эпизодами [7, 10], возникающими после значительных 
физических нагрузок, стресса, воздействия низких тем-
ператур, применения глюкокортикоидов и употребления 
продуктов с большим содержанием углеводов [7, 13]. Во 
время эпизода ПГП всегда наблюдается снижение (ниже 
2,5–3,0 ммоль/л) концентрации калия в сыворотке кро-
ви, что и отличает его от других вариантов параличей 
[7, 10]. Продолжительность эпизода может варьировать 
от нескольких минут до нескольких дней, но чаще длится 
несколько часов [6, 7]. В межприступный период у паци-
ентов отсутствуют электролитные нарушения и не выяв-
ляется патологии при неврологическом обследовании [6].

Из-за низкой распространенности первичных перио-
дических параличей в популяции существуют трудности 
в диагностике этих состояний и оказании пациентам 
своевременной квалифицированной помощи. По нашему 
опыту, чаще всего имеет место гиподиагностика ПГП.

Согласно ранее опубликованным описаниям россий-
ских пациентов с ПГП, дебют заболевания наступал в воз-
расте 15 лет и старше. При этом ни у одного из пациентов 
диагноз не был верифицирован генетически, а тактика 
лечения строилась на парентеральном введении препа-

ратов калия или замене их на калия аспарагинат. Также 
в большинстве случаев отсутствовало описание катам-
неза, что затрудняет оценку степени контроля ПГП на 
фоне терапии. В связи с этим мы представили описание 
случая раннего дебюта ПГП с верифицированным пато-
генным вариантом гена CACNA1S, возникшим de novo, 
и успешным консервативным лечением с применени-
ем монотерапии пероральным препаратом калия. Такая 
терапия соответствует зарубежным рекомендациям [5, 6] 
и позволяет добиться снижения риска необоснован-
ной госпитализации и связанных с этим нежелательных 
медицинских вмешательств [6]. Приведенные данные 
в статье также нацелены на повышение осведомленно-
сти врачей о диагностике, лечении и профилактике раз-
вития эпизодов ПГП.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Мальчик А., возраст 10 лет, поступил в педиатри-
ческое диагностическое отделение Российской детской 
клинической больницы (Москва) с жалобами на развитие 
внезапной мышечной слабости и отсутствие движений, 
преимущественно нижних конечностей.

Анамнез болезни. Периодически возникающая мы -
шечная слабость на фоне полного здоровья ребенка 
впервые отмечена в возрасте 5 лет. Пароксизмы длились 
от 2 до 10 мин и проходили самостоятельно, их частота 
составляла 1–2 раза в течение 6–8 мес. Ребенок был 
осмотрен педиатром по месту жительства, его состояние 
связали с проявлением «болей роста», была назначена 
нейрометаболическая терапия левокарнитином. Однако 
в дальнейшем у пациента зафиксировано учащение 
эпизодов мышечной слабости. Значительное ухудшение 
состояния наступило после аппендэктомии в возрасте 
7 лет, когда к эпизодам мышечной слабости присоедини-
лись признаки паралича нижних конечностей.

Пациент неоднократно находился на стационарном 
лечении в связи с эпизодами паралича. Патологический 
процесс распространился на верхние конечности (появи-
лась слабость, затем — паралич). Эпизоды паралича 
начали возникать чаще (1–3 раза в месяц) и продолжа-
лись от 2 до 12 ч. Во время первых госпитализаций (почти 
все — в районные больницы, однократно — в городскую 
больницу) содержание электролитов в крови не опреде-
ляли, но в возрасте 7 лет во время эпизодов паралича 
обнаруживали гипокалиемию (значения концентрации 
калия неизвестны), генез которой не был установлен.

В возрасте 9 лет родители пациента самостоятель-
но обратились за консультацией к генетику в Медико-
генетический научный центр им. акад. Н.П. Бочкова 
(Москва), где было выполнено секвенирование ДНК 
методом нового поколения (исследована генная панель 
«нервно-мышечные заболевания»). По результатам гене-
тического исследования (получены спустя 3 мес) у паци-
ента обнаружено изменение гена CACNA1S (с.3716G>A).

С возраста 10 лет отмечено увеличение частоты эпи-
зодов паралича до 5–7 в неделю, в связи с чем ребенок 
был неоднократно госпитализирован. Эпизоды парали-
ча всегда сопровождались появлением гипокалиемии 
(концентрация калия варьировала в диапазоне от 1,8 до 
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3,1 ммоль/л), которую купировали инфузионной терапи-
ей — 4% раствором хлорида калия. Пациенту на постоян-
ной основе назначен калия аспарагинат в дозе 262 мг 
3 раза в сутки. При этом улучшения состояния здоровья 
не отмечено, сохранялись эпизоды мышечной слабости, 
а после включения в терапию спиронолактона было 
зарегистрировано нарастание гипокалиемии.

Учитывая ранее выявленное изменение гена CACNA1S 
(с.3716G>A) и сохраняющиеся эпизоды гипокалиемии, 
трудно поддающиеся терапии, была проведена телемеди-
цинская консультация с Российской детской клинической 
больницей и рекомендована госпитализация.

Анамнез жизни. Ребенок от первой беременности 
(возраст матери — 32 года), протекавшей на фоне угро-
зы прерывания в I триместре, первых самостоятельных 
родов на 39-й нед. Масса тела при рождении — 3580 г, 
длина тела — 55 см, оценка по шкале APGAR — 7/8 бал-
лов. Период новорожденности протекал без особен-
ностей. Физическое и психомоторное развитие — без 
отклонений. Со слов родителей, хронических заболева-
ний у членов семьи нет, периодической мышечной слабо-
сти, нарушений походки и параличей отмечено не было.

Физикальная диагностика

При поступлении пациент не мог самостоятельно 
ходить, сидеть и вставать на ноги. В неврологическом 
статусе общемозговых и менингеальных симптомов 
выявлено не было, со стороны черепных нервов — без 

патологии, в двигательно-рефлекторной сфере — вялый 
тетрапарез со снижением силы в верхних конечностях 
проксимально до 4 баллов, дистально в руках сила соста-
вила 4–5 баллов; в нижних конечностях проксимально — 
2–3 балла с обеих сторон, дистально — 3–4 балла (изме-
рения по 6-балльной (0–5 баллов) шкале мануальной 
оценки мышечной силы MRC). Сухожильные рефлексы 
с рук и ног живые, симметричные, без патологических 
знаков. Координаторные пробы выполнял удовлетвори-
тельно с обеих сторон в пределах пареза. Чувствительные 
нарушения (поверхностное, мышечно-суставное чувство) 
не обнаружены. Тазовые функции сохранены, контроли-
ровал. Других клинически значимых особенностей при 
физикальном осмотре не обнаружено.

Предварительный диагноз

Периодический гипогликемический паралич. Диф-
ференциальная диагностика с наследственными мио-
патиями, миастенией и вторичным гипокалиемическим 
параличом.

Лабораторные и инструментальные исследования

По результатам лабораторных исследований были 
выявлены типичные биохимические паттерны ПГП: 
гипокалиемия и незначительное (до 2,5 норм) повы-
шение креатинфосфокиназы (КФК) (табл. 1). Эутиреоз, 
неизмененная структура и нормальные размеры щито-
видной железы позволили исключить тиреотоксикоз. 

Таблица 1. Результаты лабораторных и инструментальных исследований, выполненных пациенту А.

Table 1. Laboratory and instrumental results in patient A. 

Исследования Результат

Лабораторные исследования

Биохимический анализ крови
АСТ — 36 Ед/л (норма 10–42 Ед/л), ЛДГ — 249 МЕ/л (норма 100–320 МЕ/л), 
КФК — 456 МЕ/л (норма 25–200 МЕ/л), ЩФ — 313 МЕ/л (норма 50–400 МЕ/л), 
электролиты (Na, Са, Cl, Mg, P) — в пределах референсных значений

Биохимический анализ мочи 
(все показатели в пределах 
референсных значений)

Экскреция Na с мочой — 118,5 ммоль/сут (норма 40–170 ммоль/сут), 
K — 58,8 ммоль/сут (норма 10–60 ммоль/сут), Cl — 120 ммоль/сут 
(норма 110–250 ммоль/сут) 

Тиреоидные гормоны (все показатели 
в пределах референсных значений)

ТТГ — 1,3 мЕд/л (норма 0,4–5 мЕд/л), Т4 свободный — 10,9 пмоль/л 
(норма 10,8–18,9 пмоль/л)

Кислотно-основное равновесие крови
рН — 7,35 (норма 7,32–7,42), глюкоза — 5,5 ммоль/л (норма 3,9–5,8 ммоль/л), 
лактат — 1,3 ммоль/л (0,5–2,2 ммоль/л), НСО3 — 21 ммоль/л (26–32 ммоль/л)

Скрининг антиядерных антител Отрицательный

Инструментальные исследования

ЭНМГ

При стимуляционной ЭНМГ признаков нарушения проводимости по периферическим 
нервам не выявлено. При игольчатой ЭНМГ в исследуемых мышцах (m. tibialis 
anterior) в покое и при произвольном усилии патологической спонтанной активности 
не зарегистрировано, параметры потенциалов двигательных единиц соответствовали 
возрастной норме, миопатический паттерн отсутствовал. Декремент мышечного ответа 
при ритмической стимуляции не превышал нормальных значений (менее 10%)

Электрокардиография
Синусовый ритм. Нормальное положение ЭОС. Нарушение внутрижелудочковой 
проводимости

УЗИ почек, щитовидной железы Клинически значимой патологии не обнаружено

Примечание. АСТ — аспартатаминотрансфераза; ЛДГ — лактатдегидрогеназа;  КФК — креатинфосфокиназа; ЩФ — щелочная фосфатаза; 
ТТ Г — тиреотропный гормон; ЭНМГ — электронейромиография; ЭОС — электрическая ось сердца; УЗИ — ультразвуковое исследование.

Note. AST (АСТ) — aspartate aminotransferase; LDH (ЛДГ) — lactate dehydrogenase; CPK (КФК) — creatine phosphokinase; AP (ЩФ) — 
alkaline phosphatase; TTH (ТТГ) — thyrotropic hormone; ENMG (ЭНМГ) — electroneuromyography; CEA (ЭОС) — cardiac electrical axis; 
USG (УЗИ) — ultrasonography.
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Нормальные показатели экскреции электролитов с мо -
чой и кислотно-основного равновесия свидетельствуют 
не в пользу наличия тубулопатий как причины вторич-
ной гипокалиемии. Нормальное значение декремента 
мышечного ответа исключало наличие синаптической 
блокады, характерной для миастении (табл. 1).

Динамика и исходы

За время наблюдения у пациента несколько раз раз-
вивались эпизоды паралича, что всегда было ассоции-
ровано с триггерами (стресс, физическая активность). 
Например, эпизоды паралича зафиксированы после 
игры в баскетбол на детской площадке и эмоциональ-
ных переживаний пациента. Динамика концентрации 
сывороточного калия в связи с возможными триггерами 
представлена на рис. 1.

С целью валидации ранее выявленного патологическо-
го аллеля гена CACNA1S было выполнено секвенирование 
по Сенгеру у пробанда и его родителей. По его результа-
там у пробанда подтверждено изменение гена CACNA1S 
(c.3716G>A, p.Arg1239His), у родителей пациента оно 
отсутствует, что указывает на изменения гена de novo. 
На основании результатов генетического исследования 
установлен окончательный диагноз: «Гипокалиемический 
периодический паралич (с.3716G>A в гене CACNA1)».

Ребенок был переведен с парентерального введения 
раствора калия на пероральную терапию 4% раствором 
KCl. Также в схему лечения добавили ацетазоламид. 

Пациенту и родителям были даны рекомендации по изме-
нению образа жизни (уменьшение эмоциональных пере-
живаний, состояний, связанных со страхом, перепадов 
настроения, воздействия низких температур, излишней 
физической нагрузки) и питания (ограничение продуктов, 
богатых углеводами и натрием). На фоне лечения на про-
тяжении всего периода госпитализации (24 сут) состоя-
ние пациента с положительной динамикой. Тяжелых эпи-
зодов ПГП не отмечали. Редкие и легкие эпизоды (чаще 
проходящие самопроизвольно) были вызваны стрессо-
выми факторами. Однако мы столкнулись с нежелатель-
ной реакцией в ответ на применение ацетазоламида: 
у ребенка развился стойкий метаболический ацидоз, 
в связи с чем препарат был отменен. В дальнейшем 
(в течение 1 года после выписки) пациент оставался на 
пероральной монотерапии 4% раствором KCl, ухудшения 
состояния здоровья не отмечено.

Прогноз

Прогноз болезни благоприятный. При этом при тяже-
лой гипокалиемии (концентрация калия в сыворотке кро-
ви менее 2,5 ммоль/л) могут развиваться жизнеугрожа-
ющие осложнения, такие как фибрилляция желудочков, 
гипотензия, дыхательная недостаточность [5].

Временная шкала

Хронология развития заболевания представлена 
на рис. 2.

Рис. 1. Динамика содержания сывороточного калия у пациента А. 
Fig. 1. Serum potassium level dynamics in patient A.

Дни госпитализации
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Область построения

Примечание. Горизонтальными линиями обозначены нижний (3,5 ммоль/л) и верхний порог (5,1 ммоль/л) концентрации калия в сыворотке 
крови. 

Note. Horizontal lines indicate the lower (3.5 mmol/L) and upper (5.1 mmol/L) threshold of serum potassium levels.
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ОБСУЖДЕНИЕ
В представленном нами клиническом наблюдении 

заподозрить дебют ПГП можно было еще на ранних 
стадиях заболевания, до проведения многих лаборатор-
ных и инструментальных исследований. К отличительным 
признакам ПГП относятся следующие [7, 13]:
• спонтанность возникновения эпизодов параличей;
• наличие частых триггеров возникновения параличей 

(эмоциональные переживания, физическая нагрузка, 
употребление продуктов, богатых углеводами);

• возникновение паралича всегда сопровождается 
снижением концентрации калия в сыворотке крови;

• часто наблюдается самостоятельное завершение 
эпизода;

• отсутствие какой-либо неврологической симптомати-
ки между эпизодами.
Все эти признаки были отмечены в дебюте и при даль-

нейшем развитии болезни и у описанного нами пациента. 
Однако окончательный диагноз был поставлен спустя 
5 лет после появления первых симптомов болезни, что 
отсрочило подбор эффективной консервативной терапии 
и своевременную реализацию профилактической страте-
гии, основанной на выявлении ведущих индивидуальных 
триггеров и методов их предотвращения. Все это в конеч-
ном итоге могло положительно сказаться на качестве 
жизни пациента. Также необходимо отметить, что при 
оказании медицинской помощи по месту жительства 
пациента не было выполнено действий по предотвраще-
нию повторных эпизодов ПГП путем изменения образа 
жизни, назначения диетотерапии или профилактической 
дотации раствора калия. Назначение калия аспараги-
ната является сомнительным с точки зрения коррекции 
гипокалиемии из-за сложности дозирования и расчета 
дозы препарата. Следствием такой тактики лечения стало 
множество госпитализаций, которые сами по себе могли 
быть стрессовым фактором для пациента и способство-
вать формированию «порочного круга» обострений.

Таким образом, наш клинический случай демон-
стрирует впервые описанный в отечественной литера-

туре ранний, генетически подтвержденный дебют ПГП. 
Опираясь на зарубежные рекомендации, нам удалось 
достичь стойкого положительного ответа исключитель-
но на пероральной терапии 4% раствором калия хло-
рида без дополнительного парентерального введения 
препарата калия, что также подтверждается данными 
катамнеза.

Пароксизмальную мышечную слабость при ПГП, 
в первую очередь, необходимо дифференцировать от 
аналогичного состояния при наследственных миопати-
ях и миастеническом синдроме [14]. Специфичным для 
ПГП, в отличие от прогрессирующих миопатий, являет-
ся приступообразный, пароксизмальный, обычно быстро 
развивающийся (в течение нескольких часов) характер 
симптоматики с полным восстановлением мышечной 
силы в межприступный период и отсутствием неуклонного 
снижения моторных функций [6, 7]. Важно отметить, что 
на ранних стадиях ПГП, особенно у детей, лабораторные 
и инструментальные маркеры мышечного повреждения 
(активность КФК, результаты игольчатой электромиогра-
фии) могут оставаться в пределах референсных значений 
или быть не значительно изменены (до 2–3 норм), что 
не позволяет исключить немиодистрофические миопа-
тии [15]. В представленном нами наблюдении нормальная 
активность КФК и отсутствие миопатического паттерна 
при электромиографии, проведенной вне эпизода пара-
лича, служили дополнительными аргументами в пользу 
каналопатии, хотя и не могли считаться абсолютными 
критериями исключения мышечной патологии. В соответ-
ствии с современными диагностическими стандартами 
верификация диагноза была выполнена с применением 
молекулярно-генетического анализа, в результате кото-
рого был выявлен ранее описанный патогенный вариант 
гена CACNA1S [5–7]. Миастения гравис, также проявляю-
щаяся эпизодами слабости, была исключена на основа-
нии отсутствия патогномоничной клинической симптома-
тики (птоз, диплопия, бульбарные расстройства), а также 
данных электромиографии, по результатам которой нару-
шений нервно-мышечной передачи сигнала не выявлено.

Рис. 2. Пациент А.: хронология развития болезни, ключевые события и прогноз 
Fig. 2. Patient A.: disease chronology, key events, and prognosis

Первые симптомы: 
мышечная слабость

После проведенной аппендэктомии 
стали возникать эпизоды паралича 

нижних конечностей

Анализ гена CACNA1 (секвенирование по Сенгеру): 
у пробанда, но не у родителей выявлен патологический 

аллель, характерный для ПГП (de novo). 
Назначена пероральная терапия, 4% раствор KCl

Учащение эпизодов 
мышечной слабости

Прогрессирование эпизодов параличей, 
вовлечение верхних конечностей, 

увеличение временного интервала эпизодов.
Проведено генетическое обследование, 

выявлен патогенный вариант гена CACNA1. 
Предположение о ПГП

На фоне изменения образа 
жизни, соблюдения диетотерапии 

и профилактического приема 
препаратов калия количество 

эпизодов ПГП сведено к минимуму. 
Тяжелых эпизодов не отмечалось

Примечание. ПГП — периодический гипокалиемический паралич. 

Note. HPP (ПГП) — hypokalemic periodic paralysis.

5 лет 6 лет 7 лет 8–9 лет 10 лет Прогноз
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Если отличия ПГП от наследственных миопатий явля-
ются достаточно очевидными, то бóльшие трудности 
представляет дифференциальная диагностика между 
первичными и вторичными причинами гипокалиемиче-
ского паралича. Необходимо помнить, что потеря вне-
клеточного калия с развитием гипокалиемического 
паралича возможна и при некоторых соматических 
патологиях (гипертиреоз, тубулопатии) [16, 17]. Именно 
поэтому пациентам с подозрением на ПГП следует про-
водить исследование тиреоидного профиля (ТТГ, Т4 сво-
бодный), кислотно-основного равновесия (рН, глюкоза, 
лактат, НСО3), биохимических показателей, специфич-
ных для тубулопатий (электролиты, щелочная фосфата-
за), а также осуществлять оценку экскреции электро-
литов с мочой.

В основе терапии ПГП, в первую очередь, лежит 
сво евременная профилактика возникновения эпизодов 
паралича. Пациентам рекомендуется соблюдать диету, 
обогащенную жирами и белками (например, авокадо, 
миндаль, грецкий орех, сыры, яйца), избегать излишне-
го употребления углеводов, особенно легкоусвояемых 
[5–7]. Также необходимо снизить количество стрессовых 
ситуаций и ограничивать физическую активность уме-
ренными нагрузками [6]. В некоторых работах показана 
эффективность профилактического приема витамина D 
(в лечебных дозах при его снижении или в профилакти-
ческой дозе 1000 МЕ 1 раз в сутки внутрь постоянно при 
его нормальном уровне) [18]. Соблюдение этих правил 
помогает значительно снизить частоту возникновения 
эпизодов паралича и при этом не снижает качества 
жизни, поскольку не влечет за собой жестких ограничи-
тельных мер [6, 7].

В случае если предупредительных мер (соблюдение 
диеты, изменение образа жизни) недостаточно, для про-
филактики параличей могут быть применены перораль-
ные растворы калия (в Российской Федерации данная 
форма не зарегистрирована), ингибиторы карбоангид-
разы (ацетазоламид), калийсберегающие диуретики 
(спиронолактон, триамтерен) [6, 19]. Терапия эпизода 
ПГП основывается на пероральной дотации препаратов 
калия с рекомендованной дозы 0,5–1 мЭкв/кг (макси-
мальная суточная доза составляет 200 мЭкв) [6]. Именно 
пероральный путь введения препаратов калия является 
оптимальным для долгосрочной коррекции гипокалиемии 
при ПГП. Внутривенное же введение растворов калия 
должно применяться только при развитии таких жизне-
угрожающих состояний, как возникновение аритмии на 
фоне гипокалиемии, затруднение акта глотания, паралич 
дыхательной мускулатуры [6, 7].

Наблюдения ПГП представлены в нескольких рос-
сийских работах (табл. 2). Подробнее остановимся на 
двух клинических наблюдениях ПГП у детей [20, 21]. 
В обоих случаях описаны пациенты в возрасте 17 лет, 
мужского пола с признаками внезапного паралича, 
сопровождающегося снижением концентрации калия 
в сыворотке крови (максимально до 1,5 ммоль/л) 
[20, 21]. Вместе с тем, в этих работах не были пред-
ставлены результаты генетических исследований и, как 
следствие, не сообщалось об окончательной верифи-
кации диагноза ПГП. Обоим пациентам в качестве 
терапии назначали парентеральную дотацию раствора 
калия хлорида, что противоречит современным пред-
ставлениям о терапии ПГП [6]. В этой связи представ-

ленное нами описание демонстрирует эффективность 
более сдержанной тактики терапии эпизодов ПГП, а так-
же содержит указание на важность профилактических 
мероприятий для предотвращения обострений ПГП. 
Кроме того, необходимо отметить, что развитие перио-
дических гипокалиемических параличей при исключе-
нии вторичных причин их появления требует проведе-
ния генетических исследований с целью этиологической 
верификации.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Диагностика ПГП, как и других заболеваний, в первую 

очередь, основывается на клинической картине заболе-
вания и оценке некоторых лабораторных показателей, 
а генетическое исследование лишь подтверждает гипо-
тезу и носит вторичный характер. Терапия ПГП должна 
основываться на минимизации парентерального введе-
ния растворов калия, а приоритет следует отдавать пер-
оральному приему, поскольку это не только эффективнее 
и безопаснее для пациента, но и позволяет отказаться от 
причинения ему боли.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
При поступлении в стационар законные предста-

вители пациента подписали информированное добро-
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дования и лечения в научных целях (дата подписания: 
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