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Zespot Fanconiego u psow

Andrzej B. Slebodzinski
z ENDO-CANIS w Poznaniu

Fanconi syndrome in dogs. Slebodzinski A. B., ENDO-CANIS, Poznan.

Review on defects of renal tubular reabsorption in dogs, resembling
Fanconi syndrome in man is presented. The disease first described in
1931 by Swiss pediatrician Guido Fanconi in children, was characterized
as glucosuria not associated with diabetes mellitus and hyperglicemia.
The disease was found to be a generalized failure of proximal tubular
reabsorption, leading to excessive urinary loss of glucose, amino acids,
phosphate, sodium, potassium, bicarbonate and water (polyuria
& polydipsia). In the years 1976-1979, the renal tubular dysfunction
as familial disease in Basenji and Norwegian Elkhound resembling
idiopathic Fanconi syndrome was recognized. It is characterized
by profound glucosuria (without hyperglicemia), polydipsia and polyuria,
generalized aminoaciduria, mild glomerulonephritis resulting
in proteinuria, urine specific gravity less than 1,018, potassium depletion
with hypokalemia, weight loss and weakness. Cystinuria, hypercalciuria
and bicarbonate wasting seen in humans have not been frequently
noticed in dogs. Death usually occurs in association with an acute renal
failure and papillary necrosis. Diagnosis is based on serum and urine
solute measurements. The prevalence and geographic distribution of
Fanconi syndrome in Basenji dogs in United States shows that 10 percent
of Basenjis suffer from this disease, of which 50% are between 4 and 8
years of age (range 1 to 12 years). Idiopathic proximal tubular
dysfunction has also been found in Norvegian elkhound, Shetland
sheepdogs and schnauzers. Cases of acquired type of Fanconi syndrome
in different breeds have already been documented and some occurred in
association with nephrotoxicity of antibiotics, such as tetracyclines and
amoxicillins.

Keywords: dogs, Fanconi syndrome, clinical features, laboratory
diagnosis.

Biochemia kliniczna i diagnostyka laboratoryjna pomagajg w wykrywaniu chorob,
ich rozpoznawaniu, monitorowaniu przebiegu, skutecznosci podejmowanego leczenia
oraz prognozowaniu i rozwigzywaniu wielu innych problemow praktyki medycznej. O ile
biochemia kliniczna ukierunkowana jest na wyjasnianie przyczyn i mechanizmow chordéb,
o tyle diagnostyka laboratoryjna przede wszystkim zajmuije sie strong techniczng



pomiaréw i ich analizg. Powigzanie wynikow analiz z zasadami biometrii i kontroli jakosci
umozliwia ich przeksztafcenie w informacije uzyteczne przy rozpoznawaniu chorob.

Wiele chorob wewnetrznych, zwtaszcza w pierwszej fazie, nie daje objawow klinicznych,
stad ich rozpoznanie mozliwe jest wytgcznie za pomocg metod diagnostyki laboratoryjne;.
Do takich chorob nalezy nazwana imieniem odkrywcy choroba lub zespodt Fanconiego,
opisany u ludzi w latach trzydziestych, a dostrzezony u pséw pod koniec lat siedemdziesigtych
ubiegtego wieku. Od tego czasu, dzieki doktadniejszej charakterystyce biochemicznej
i analitycznej, coraz wiecej przypadkow zespotu Fanconiego wykryto i wykrywa sie u psow.
Ze wzgledu na czestsze, niz sie poczgtkowo sgdzito, wystepowanie tego zespotu i na
oczywistg potrzebe przydatnosci diagnostyki laboratoryjnej w klinice matych zwierzat,

w kolejnym artykule zostanie przedstawiony opis pierwszego w Polsce przypadku zespotu
Fanconiego u psa (1).

Guido Fanconi, pediatra szwajcarski, zastuzony miedzy innymi pracami nad leczniczym
zastosowaniem wlewow elekirolitowych u dzieci, opisat w 1931 r. zespot chorobowy, ktory
charakteryzuje sie glukozurig, niepowigzang z hiperglikemig i cukrzycg. Zespot ten zostat
wkrétce doktadniej poznany i stosunkowo czesto rozpoznawany nie tylko u dzieci, ale i u oséb
dorostych. Poczgtkowo najwiekszg uwage zwracano na wspotistnienie krzywicy
lub osteomalacji w nabytych i wrodzonych przypadkach zespotu Fanconiego (2, 3).
Przypuszczalnie w zwigzku z tymi obserwacjami pojawito sie woéwczas pojecie glukozurii
przednerkowej (hiperglikemicznej — na tle cukrzycy), w odréznieniu od glukozurii nerkowej
(normoglikemicznej). W polskim pismiennictwie weterynaryjnym rozroznienie glukozurii
przednerkowej i nerkowej mozna znalez¢ w podreczniku Janiaka (4), napisanym w czasie,
kiedy nie istniaty przestanki, aby tgczy¢ glukozurie nerkowg u zwierzat z zespotem Fanconiego
u ludzi.

U ludzi zespdt Fanconiego jest utozsamiany z zespotem wrodzonym lub nabytym,
spowodowanym metabolicznym defektem kanalikdw nerkowych | rzedu (blizszych), w wyniku
ktorego dochodzi do utraty z moczem glukozy, fosforandw, sodu, potasu, aminokwasow
i niekiedy biatka. Postacie omawianego zespotu zalezne sg od wieku pacjenta. Na przyktad
miodzienczy samoistny lub nabyty zespdt Fanconiego rozni sie rodzajem substancii
wydalanych w moczu. Cechg wspdlng z innymi postaciami choroby jest uszkodzenie blizszych
kanalikdw nerkowych z czynnosciowym defektem reabsorpcji glukozy, fosforandw, kwasu
moczowego, aminokwasow, czesto w skojarzeniu z zaburzeniami metabolizmu wapnia.
Odmienne postacie kliniczne zaczeto z czasem odréznia¢ nazwiskiem lekarza lub lekarzy
zastuzonych dla ich rozpoznania. | tak, na przyktad, zespdt Fanconi-deToni, de Toni-Debré-
Fanconi lub Debré-de Toni-Fanconi — to synonimy zespotu, ktoremu towarzyszg miedzy innymi
zaburzenia wapnienia ko$¢ca oporne na leczenie witaming D. Zespotowi Fanconiego mogag
tez towarzyszy¢ inne zaburzenia, jak cystynoza, ktéra manifestuje sie znaczng iloscig
wydalanej z moczem cystyny (cystynuria). Ta posta¢ choroby zostata nazwana zespotem
Lignac-Fanconiego. Choroba ta bywa niekiedy mylnie rozpoznawana, gdyz cystynuria
nie zawsze musi sie wigzac z uszkodzeniem blizszych kanalikow nerkowych.

Badania nad etiopatologig zespotu Fanconiego u ludzi byty utrudnione z powodu braku
odpowiedniego modelu doswiadczalnego. W ograniczonym zakresie istniata mozliwosc
postuzenia sie zwierzetami (szczury i psy), u ktérych mozna wywota¢ kwasem maleinowym
zaburzenia podobne do nabyte| postaci zespotu Fanconiego (spowodowanych zatruciami
metalami ciezkimi lub substancjami toksycznymi). W tym czasie (wczesne lata
siedemdziesiagte ubiegtego wieku) w pismiennictwie weterynaryjnym znane juz byty opisy
przypadkow niewydolnosci czynnosciowe| kanalikow nerkowych (RTD — renal tubular
dysfunction) u psow, lecz ograniczaty sie one do pierwotnej glukozurii nerkowej
(PRG - primary renal glucosuria) i wspomnianej cystynurii (5), ktére nie tgczono jeszcze
z zespotem Fanconiego. Znaczny postep nastgpit dopiero po opublikowaniu w 1976 r. przez
Easleya i Breistschwerdta (6) opisu trzech przypadkdéw pierwotnej glukozurii powigzanej



z RTD u psow rasy basenji. Autorzy ci po raz pierwszy dokonali poréwnania laboratoryjnych
wynikow analizy moczu i krwi u psow z przypadkami zespotu Fanconiego u ludzi.

Dwa lata pozniej ukazat sie artykut, ktory tamigc konwencie gtosit w tytule o spontanicznym
zespole Fanconiego u psa (7). W tym samym roku, w prestizowym czasopismie ,Science”,
grupa badaczy z Uniwersytetu Pensylwanii — Wydziatu Medycyny Weterynaryjnej i Oddziatu
Biochemii Rozwojowej i Molekularnej Szpitala Dzieciecego oraz Wydziatu Medycyny i Pediatrii
— opublikowata prace opisujgcg szczegoty pierwotnego uszkodzenia kanalikdw nerkowych
u osmiu dorostych psow rasy basenji, jako przyczyny zaburzen typowych dla samoistnego
zespotu Fanconiego u ludzi (8). Retrospektywnie ustalono, ze objawy chorobowe u tych pséw
wystgpity kilka miesiecy, a nawet lat wczesniej. U chorych pséw wystepowat wielomocz
(poliuria) i zwiekszone pragnienie (polidypsja), dochodzito do odwodnienia pofgczonego
ze spadkiem masy ciafa i pojawiato sie ostabienie. Mocz psow byt hipotoniczny i wystepowata
znaczna glukozuria, lecz niepotgczona z cukrzycg (9). Poziom elektrolitow we krwi byt
prawidiowy. Badania autoréw skupity sie jednak gtownie na ocenie czynnosci nerek,
pod kgtem ich zdolnosci reabsorpcji glukozy, fosforanéw, sodu, potasu i kwasu moczowego,
a takze aminokwasow. Wykryto istotne zmniejszenie reabsorpciji glukozy, fosforandw, sodu
i aminokwasow, natomiast wzmozone wydalanie potasu i moczanow. U psow z chorobg dituzej
trwajaca, biopsja nerek ujawnita zapalenie i zanik kiebuszkow. Cztery psy, ktore padty
w okresie hospitalizacji wskutek gwattownego pogorszenia stanu zdrowia, miaty ostrg
niewydolnosc¢ nerek potgczong z martwicg migzszu narzgdu, ktéra zdaniem autoréw mogta
by¢ nastepstwem dtugiego odwodnienia, utraty elektrolitéw i kwasicy. Poniewaz objete
badaniem psy byty spokrewnione w pigtym i w trzecim pokoleniu, autorzy przypuszczali,
ze wystepowanie zespotu Fanconiego u psow rasy basenji moze mie¢ podtoze genetyczne.
Okoliczno$¢ ta sprawita, ze badana przypadfos¢ u basenji wzbudzita wielkie zainteresowanie,
gdyz chore psy stanowity doskonaty model do studiéw nad idiopatycznym zespotem
Fanconiego u ludzi. W zakresie cech porownywalnych jedyne roznice dotyczyty
nieobserwowanej u pséw cystynurii, hipercalciurii i utraty wodoroweglanow.

U ludzi, u ktérych wydalanie wapnia z moczem nie przekracza normalnie 2,5-7,5 mmol/I,

w tym zaburzeniu moze dochodzi¢ do 15 mmol dziennie, mimo ze stezenie wapnia w surowicy
jest prawidfowe. Nie wiadomo, czy hiperkalciuria idiopatyczna jest wywotana przez
uposledzone wchtanianie wapnia w kanalikach nerkowych, czy jest nastepstwem pierwotnegj
nadczynnosci przytarczyc (10). Jednoczesne wystepowanie zaburzen uwapnienia kosci,
hiperkalciurii i nadczynnosci przytarczyc z zespotem Fanconiego sprawito, ze zespot ten
znalazt sie w orbicie zainteresowan nie tylko nefrologdw, ale i endokrynologdw. W rozpoznaniu
réznicowym hiperkalcemii, najbardziej znaczgcego Kryterium diagnostycznego pierwotnego
hiperparatyreoidyzmu, zaczeto bra¢ pod uwage, obok innych choréb, takze zespot
Fanconiego (11, 12, 13). Cystynoza, a w szczegolnosci jej objaw, cystynuria, nie jest
rzadkoscig u psow, lecz nie jest u nich postrzegana jako diagnostyczny element zespotu
Fanconiego (7).

Proteinuria. W zespole Fanconiego trudnosc interpretacyjng sprawia nierzadka obecnosc
mierzalnej ilosci biatka w moczu. Proteinuria, jak sie zdaje, czesciej wystepuje u pséw niz

u ludzi. W zasadzie biatko w moczu pojawia sie wtedy, kiedy uszkodzenie dotyczy ktebuszkow
nerkowych i gdy stajg sie one bardziej przepuszczalne dla duzych czgsteczek, rzadziej kiedy
uszkodzenie ograniczone jest do nabfonka kanalikdw i drég moczowych. Uszkodzenie
kiebuszkow nerkowych pocigga za sobg zaburzenia czynnosciowe kanalikow i innych czesci
nefronu. Taka sekwencja rozprzestrzeniania sie uszkodzenia w stanach przewlektych utrudnia
rozpoznanie odcinka kanalikdw, ktory pierwotnie byt odpowiedzialny za proteinurie. Wiadomo,
ze na proteinurie pochodzenia kiebuszkowego sktadajg sie poczatkowo albuminy. Wraz

z postepujgcym uszkodzeniem btony podstawne| ktebuszkow utrata biatka z moczem dotyczy



alfa- i beta-, a w koncu gamma-globulin. Te ostatnie pojawiajg sie w ilosciach wzrastajgcych.
Proteinuria wynikajgca z uszkodzenia kanalikow manifestuje sie przede wszystkim obecnoscig
alfa- i beta-globulin (6).

Z opisow kazuistycznych zespotu Fanconiego u pséw mozna wnosic, ze we wstepnej fazie
rozwoju choroby (dodajmy: rzadko w tym okresie rozpoznawanej!) nie wykrywa sie proteinurii.
Pojawia sie ona albo w stanach ostrej niewydolnosci nerek, potgczonej z glomerulopatig, albo
w fazie przewlektej, kiedy uszkodzenie kanalikdw blizszych rozprzestrzenia sie, doprowadzajac
takze do uszkodzenia kiebuszkow i w konsekwencii przewlekiej proteinurii ktebuszkowej.

Z tych powoddw, tak u ludzi jak i u pséw, proteinuria traktowana jest jako element zespotu,
lecz zwykle o nasileniu srednim lub umiarkowanym. W diagnostyce laboratoryjnej nasilenie
$rednie to takie, kiedy poziom biatka w moczu jest nizszy od 10 g/l (< 1 g/dl). Wyzsze
stezenie (> 1 g/dl) oznacza silng proteinurie.

W obserwowanym przez nas przypadku (jedynym w pismiennictwie), w ktorym przez cztery
lata dokonywano badan analitycznych (1), proteinuria pojawiata sie okresowo, lecz nasilata sie
w miare trwania choroby. Wskazuje to, ze uszkodzenie kanalikow | rzedu w jaki$ sposob
indukuje lub sprzyja przemieszczeniu sie stanu chorobowego na inne czesci nefronu,
obejmujac takze ktebuszki. Taka kolejno$¢ powoduje, ze utrata biatka manifestuje sie
poczgtkowo okresowa, a dopiero pozniej nasilong proteinurig. Tak wiec, jakkolwiek dysfunkcja
kanalikdw blizszych nie powinna powodowac pojawienia sie biatka w moczu
(mocz kiebuszkowy nie zawiera biatka!), w przypadkach zespotu Fanconiego z reguty
stwierdza sie proteinurie (12, 13). Swiadczy to o tym, ze rozpoznanie choroby jest zwykle
pozne. Biatko w moczu chorych psow jest reprezentowane gtownie przez albuminy (8).

Z punktu widzenia diagnostyki laboratoryjnej przy ocenianiu proteinurii nalezy zwrocic
uwage na okolicznosc, ze czesto uzywane tzw. testy paskowe do wykrywania biatka
(oznaczenia potilosciowe) w moczu mogg dawac wyniki pozytywnie fatszywe. Niewielka
zawartosc biatka w moczu psa jest lub moze by¢ zjawiskiem normalnym (biatkomocz
fizjologiczny). Mate ilosci biatka w relacji do stezenia moczu czynig prawdopodobienstwo
odczytu zardwno dodatniego, jak i ujemnego. W interpretacii proteinurii nalezy zatem mie¢ na
uwadze rowniez ciezar wtasciwy moczu. Mafa zawartosc biatka moze by¢ bowiem odczytana
jako wynik ujemny, w przypadku moczu rozcienczonego (c. wt. 1,010), lub jako wynik dodatni
(1+) przy moczu stezonym i ciezarze wtasciwym do 1,040. Obecnos¢ erytrocytéw w moczu
(haematuria), jak rowniez stan zapalny przewodow moczowych, moze takze powodowac wynik
dodatni. Erytrocyty, jak i wysiekanie (exsudatio) zapalne lub ropomocz (pyouria), dostarczajg
relatywnie znacznej ilosci biatka, aby wynik zakwalifikowac jako proteinurie.

Jezeli nie ma hematurii ani pyourii oraz gtéwnej przyczyny biatkomoczu selektywnego,
spowodowanego uszkodzeniem kfebuszkow (glomerulopatii), obecnos¢ biatka w moczu moze
by¢ wynikiem obnizonej kanalikowej reabsorpcji biatek (biatkomocz kanalikowy) bgdz tez
zwiekszenia wydalania biatka w filtracie kiebuszkowym, jak na przyktad w przypadku szpiczaka
(myeloma) — wydalania biatka Bence-Jonesa (ryc. 1).

Aminoacyduria. Obecnos¢ aminokwasow w moczu w przebiegu choroby Fanconiego nie jest
zaskoczeniem. W warunkach fizjologicznych aminokwasy sg przesgczane w kiebuszkach
nerkowych, lecz ich wiekszos¢ ulega wchtanianiu zwrotnemu w kanalikach, gtownie w odcinku
blizszym. Niemal wszystkie, w ilosciach sladowych, znajdujg sie jednak w moczu
prawidfowym. Ich wchtanianie zwrotne jest procesem czynnym, zaleznie od budowy
chemicznej aminokwaséw, odmiennym dla poszczegolnych ich grup. Najlepiej poznanym
rodzajem aminoacydurii u ludzi jest aminoacyduria aminokwasow dwuzasadowych, do ktorych
nalezg: cystyna, lizyna, ornityna i arginina. Aminokwasy te, w przypadku zaburzenia czynnosci
kanalikbw blizszych, ulegajg nieselektywnej utracie z moczem. W przypadku zespotu
Fanconiego u psow uposledzenie wchtaniania zwrotnego aminokwaséw nie ujawnia preferencii
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W ktebuszkach nerkowych sg filtrowane trzy rodzaje substanciji:

nieelektrolity — aminokwasy i produkty przemiany biatkowej (kreatynina, mocznik, kwas moczowy)
elektrolity — sod, potas, wapn, magnez, dwuweglan, jony chlorkowe, fosforany

woda

W kanalikach blizszych nastepuje selektywne wchtanianie substanciji przefiltrowanych w ciatku ner-
kowym, jak i ich wydalanie. Oba kierunki reprezentujg transport czynny lub biermny. Sekrecja oznacza
transport sktadnikow z wtosniczek krwionosnych (nieuwidocznionych na rysunku) do $wiatta kana-
likow, reabsorpcija — aktywny transport sktadnikéw i bierny wody ze swiatta kanalikow do okotokana-
likowych naczyn krwionosnych. W moczu ostatecznym gtownymi kationami sg K+, Na* i NH,",
a anionami CI, fosforany i kwas moczowy (produkt degradacji nukleotydéw purynowych). Gtéwnymi
nieelektrolitami sg mocznik (koncowy produkt katabolizmu azotu) syntetyzowany w watrobie oraz
kreatynina (powstaje z kreatyny w komorkach miesniowych).

Glukoza i aminokwasy podlegajg niemal catkowitej reabsorpciji drogg transportu czynnego. Biatko
pojawia sie w moczu dopiero w przypadkach uszkodzenia btony podstawnej i komorek srodbtonka
kiebuszka naczyniowego ciatka nerkowego. Substancje obecne we krwi w stezeniach dla nerki
nadprogowych, takie jak na przyktad glukoza lub cystyna, pojawiaja sie w moczu ostatecznym
(glukozuria i cystynuria). Tak zdarza sie w cukrzycy i w niektdrych postaciach zespotu Lignac-Fanco-
niego u ludzi. U psow charakterystycznymi dla zespotu Fanconiego sg glukozuria i aminoacyduria,
w stanach przewleklych lub ostrych pojawia sie biatkomocz. Inne objawy zaburzen reabsorpcii
w obrebie kanalikow blizszych opisano w tekscie.

Ryc. 1. Kanalikowa reabsorpcija i sekrecja




grupowej wydalania aminokwasoéw, jak to ma miejsce u ludzi. Najstabiej wchtanianymi zwrotnie
aminokwasami sg (w nawiasach procent reabsorpciji): glicyna (31%), treonina (52%), lizyna,
prolina, alanina i metionina (od 64 do 69%), pozostale — fenyloalanina, walina i arginina

od 80 do 95% (8). Cystynurie wykryto tylko w jednym przypadku. Zdrowe psy wchtaniajg
zwrotnie aminokwasy w zakresie od 96 do 100%.

Dalsze obserwacje dokonane przez te samg grupe badaczy pozwolity na rozréznienie dwoch
profili aminoacydurii u pséw z zespotem Fanconiego: uogdlnionej lub ograniczonej (z przewaga
cystynurii). Obserwacje dotyczyty 10 chorych pséw (chorych od 2 do 12 miesiecy), w tym
8 rasy basenji, jednego norweskiego elkhounda i jednego owczarka szetlandzkiego (14).

U basenji w 7 przypadkach stwierdzono uogdiniong aminoacydurie z reabsorpcja
aminokwasow oceniong na poziomie od 50 do 96% normy. Tylko 2 psy miaty cystynurie

i dodatkowo ograniczong zdolnos$¢ reabsorpcji metioniny, treoniny i glicyny. Wchtanianie
wtorne glukozy, fosforandw i sodu wynosito odpowiednio: 67 (99,6); 62 (91,6) i 90 (97,4)

w stosunku do kontroli (w nawiasach). Wzrost wydalania potasu zaobserwowano u 6 z 7
badanych psow. U dwoch hiperkaliemia byta rezultatem defektu absorpciji, a u pozostatych
4 nadmiernego wydalania.

Poza jednym wyjgtkiem, w probie 24-godzinnej zbidrki moczu stwierdzono zwiekszone
wydalanie glukozy (na poziomie 2-16 g), a takze zwiekszone wydalanie albumin,
przecietnie 510 mg/24 h, w zakresie od 81 do 1600 mg (przy normie u zdrowych pséw
100 mg albumin/h). Ciezar wtasciwy moczu u 8 psow wynosit srednio 1,012 (zakres od 1,005
do 1,018). Kamienie moczowe znaleziono niemal u wszystkich pséw (n = 8); byta to kamica
fosforanowo-amonowo-magnezowa. Radiograficznie nie wykryto nieprawidtowosci
w mineralizacji koscca.

Badania biochemiczne krwi. Wyniki badan biochemicznych zwykle nie odbiegajg

od normy. Jedyne odstepstwa od normy dotyczyty wykazania u 4 psow umiarkowanego
podwyzszenia stezenia kreatyniny (od 1,6 do 2,4 mg/dl) i azotu mocznikowego

(od 29 do 30 mg/dl).

Kryzys choroby. Pie¢ sposrod chorych psow padto w pierwszych 10 do 90 dniach, liczgc

od wstepnego badania, a pozostate 5 miato sie dobrze przez kolejne 18 miesiecy. Objawy
kryzysu trwajgcego okoto 14 dni i gwattownego pogorszenia sie stanu zdrowia konczgcego sie
zejsciem smiertelnym miaty zwigzek z nasilajgcg sie niewydolnoscig nerek. Analizg
biochemiczng krwi wykazano: nadmiar kwasu moczowego i innych ciat azotowych (azotemia),
hiperfosfatemie, hiperkaliemie i hiperglikemie, ponadto w dwdch przypadkach nasilong
hiponatremie i hipochloremie (15). Psy byty odwodnione, wykazywaty znaczg poliurie,
obnizenie masy ciafa i utrate taknienia. W ostatnich 5 dniach zycia dotgczyto sie zakazenie
drog moczowych. Ostra kwasica wystgpita u trzech psow, przed pojawieniem sie azotemii.
Histopatologicznie wykryto w nerkach zmiany zapalne i martwicze, zfogi mineralne, a takze
liczne bakterie.

Kliniczne i laboratoryjne cechy zespotu Fanconiego. Dokfadniejsze poznanie klinicznych
i laboratoryjnych cech zespotu Fanconiego u pséw pozwala przypuszczac, ze niektore
wczesniej opisane przypadki, zwtaszcza w linii chowu wsobnego norweskich elkhounddw,
psoOw chorujacych na przewlektg niedomoge nerek, mogty mie¢ wrodzong postac tego
zespotu, opisanego podzniej u basenji. Dotyczy to zwtaszcza zachorowan z objawami
przewlektej glukozurii nieskorelowanej z hiperglikemig (16, 17).

Z poczagtkiem lat 80. ubiegtego wieku zespdt Fanconiego byt juz odnotowywany
w podrecznikach chordb pséw. Jednym z pierwszych byt podrecznik pod redakcjg Chandlera
(18), w ktorym chorobe te okreslono jako zespdt nasilonych zaburzen reabsorpcji w kanalikach



nerkowych, podobny do idiopatycznego zespotu Fanconiego u ludzi. W podrecznikowym
zapisie przewlekia niedomoga kanalikow nerkowych (zespot Fanconiego) u psow
charakteryzuje glukozuria (bez hipoglikemii), uogoiniona aminoacyduria w powigzaniu

z poliurig i polidypsjg. Choroba jest nieuleczalna, a bezposrednig przyczyng zejscia
Smiertelnego jest ostra niewydolnos¢ nerek, odwodnienie, kwasica i martwica migzszu nerek.
Taka charakterystyka jest niekompletnym obrazem zmian odnotowanych w opublikowanych
wczesniej pracach (8, 15).

Podrecznik patologii zwierzgt domowych Jubba i wsp. (13) kwalifikuje zespodt Fanconiego
u psow do grupy swoistych zaburzen czynnosci kanalikow nerkowych i tgczy jg
z uwarunkowaniem genetycznym. Zespot objawia sie poliurig i polidypsja, hipostenuria,
glukozurig przy normoglikemii, hiperfosfaturig, proteinurig i aminoacydurig. Ta ostatnia moze
by¢ uogdlniona lub ograniczona do cystynurii. Poliuria, traktowana jest jako pochodna
glukozurii i diurezy sodowej (natriuresis). Zespot wykrywa sie u dorostych psow, a jego objawy
wolno sie nasilajg. Bezposrednig przyczyng zejscia Smiertelnego jest odwodnienie, kwasica
i zmiany martwicze w nerkach.

Z kolei w podreczniku nefrologii i urologii psow i kotow (19) podkresla sie, ze w zespole
Fanconiego wystepuje glukozuria (przy normoglikemii), proteinuria, aminoacyduria i rozwija sie
kwasica nerkowa.

Rodzajem aktualnego podsumowania poglagdu na chorobe Fanconiego u psoéw jest opis
zamieszczony w znanym podreczniku medycyny wewnetrznej Ettingera i Feldmana (20).
Autorzy umieszczajg zespot w kompleksie zaburzen czynnosci kanalikowych, klasyfikujgc go
jako zaburzenie wrodzone lub nabyte. Zespdt ten moze towarzyszy¢ nowotworzeniu,
nadczynnosci przytarczyc, niedoborowi witaminy D, amyloidozie i innym zaburzeniom.

Patogeneza. Rozwdj choroby pozostaje pod decydujgcym wptywem dwodch mechanizmow,
niezaleznych od pierwotnej przyczyny. Pierwszy to uszkodzenie kanalikow nerkowych,
uniemozliwiajgce prawidtowg reabsorpcje niektorych sktadnikow moczu pierwotnego,
prowadzgce do ich utraty z moczem. Przypuszczalnie dzieje sie tak w rezultacie zmian
dotyczgcych lipidow bton komaorek kanalikow nerkowych (zaburzenia ptynnosci tych bton; 20).
Drugi ma zwigzek z zaburzeniami wewngtrzkomorkowych mechanizmdéw odpowiedzialnych
za wytwarzanie energii koniecznej dla transportu (sekreciji i reabsorpciji) sktadnikow
nieorganicznych i organicznych w komaorkach kanalikow nerkowych. Kazda substancja
nefrotoksyczna uszkadzajgca kanaliki nerkowe: metale ciezkie, lizol, kwas maleinowy oraz leki,
jak: antybiotyki z grupy gentamycyny, cefalosporyn, tetracyklin (przeterminowana tetracyklina);
cisplatyna (lek z grupy cytostatykow) i salicylany, moze uszkadzac kanaliki lub proces
transportu.

Objawy choroby. Zmniejszenie zdolnosci zageszczania moczu objawia sie moczowkg
nefrogenng (diabetes insipidus renalis) potgczong z glukozurig. Objawy kliniczne obejmuja:
poliurie i polidypsje, ubytek masy ciata, odwodnienie i ostabienie miesniowe. Choroba jest
czesciej rozpoznawana u psow dorostych, po stwierdzeniu niskiego ciezaru wtasciwego
moczu i glukozurii, przy prawidfowym stezeniu glukozy we krwi. Towarzyszgca temu proteinuria
jest umiarkowana. Kwasica metaboliczna o zmiennym nasileniu pojawia sie przy obnizeniu
reabsorpcji kanalikowej wodoroweglanu (HCOJ"). Hipokaliemia pojawia sie po diuzszym
czasie trwania choroby, towarzyszy jej ostabienie migsniowe. Azotemia i hiperfosfatemia
pojawiajg sie w zaawansowanym stadium choroby.

Rokowanie. Z przebiegu choroby u pséw rasy basenji wynika, ze prognozowanie jest trudne.
Niektore psy z przewleklym uszkodzeniem nerek ging w ciggu kilku miesiecy, a inne nie
wykazujg stanow pogorszenia czy zaostrzenia stanu choroby przez kilka lat. Bezposrednig



przyczyna zejscia Smiertelnego jest ostra niewydolnosc nerek (insufficientia renalis acuta;
acute renal failure), martwica kory nerek lub zapalenie odmiedniczkowe (pyelonephritis) na tle
zakazenia bakteryjnego.

Leczenie. Leczenie ogranicza sie do zapobiegania i monitorowania kwasicy metabolicznej,
stosowania wtasciwych antybiotykéw w przypadku leczenia zakazenia drog moczowych
oraz postepowania zachowawczego w stanach zaostrzenia zaburzen czynnosci nerek.

Wystepowanie. Zwiekszone ryzyko wystgpienia zespotu Fanconiego dotyczy pséw ras
baseniji i norweski elkhound. Raport z 1990 r. (22), prezentujgcy wystepowanie i geograficzne
rozmieszczenie przypadkoéw zespotu Fanconiego u basenji w Stanach Zjednoczonych,
opracowano na podstawie odpowiedzi lekarzy na pytania ankiety. Z raportu tego wynika,

ze wystepowanie tego zespotu dotyczy 10% psow rasy basenii trafiajgcych do lecznic. Z kolei
w podreczniku Ettingera (20) podano, ze zachorowalnos¢ psow rasy basenji na zespot
Fanconiego jest wyzsza i wynosi od 10 do 30%.

Z badan ankietowych wynika tez, ze pofowa zachorowan pojawia sie miedzy 4. a 8. rokiem
7yCia, pozostate rozpozna sie u psow w wieku od 1 do 12 lat. Nie stwierdza sie predylekcii
zaleznej od pici. Zespot wspddtistnieje stosunkowo czesto z innymi chorobami; w kolejnosci
malejgcej (w nawiasie procent przypadkow) z: niedoczynnoscig tarczycy (28%), cukrzycg (9%),
zespotem uposledzonego wchtaniania (9%) i zakazeniami drég moczowych (7%).

Najczestszymi objawami wymienianymi w ankiecie byty: poliuria i polidypsja (93%),
zmniejszenie masy ciata (79%), obnizona aktywnosc (69%), niekorzystna zmiana okrywy
wiosowej (69%) i polifagia (14%). Zdaniem autoréw, rozpoznanie réznicowe powinno mie¢
na uwadze: cukrzyce, moczowke prostg i inne choroby nerek (22). Rokowanie jest niekorzystne
z uwagi na progresywny charakter choroby, konczacy sie ostrg niewydolnoscig nerek (23).

Poza Stanami Zjednoczonymi zespot Fanconiego wykrywano u psow rasy basenji, jak
rowniez u innych ras: norweskiego elkhounda, yorkshire teriera, border teriera, owczarka
szetlandzkiego, whippeta, labradora retrievera, pudla i dobermana. Niektore przypadki miaty
zwigzek z leczeniem amoksycyling (24, 25, 26, 27).
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