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РЕФЕРАТ
ЦЕЛЬ: охарактеризовать особенности течения аутосомно-доминантного (АДПП) И аутосомно-рецессивного (АРПП) 
поликистоза почек, выявленных в пренатальном, неонатальном и грудном периодах. ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: АДПП 
диагностирован у 28 и АРПП – у 12 из 40 детей и подростков. Оценены динамика диаметра почечных кист (мм), общего 
объема почек (ООП, см3) по УЗИ; построены линии тренда средних ООП и диаметра почечных кист. Скорость клубоч-
ковой фильтрации определена по формуле Schwartz. Фиброз печени выявлен по УЗИ, МРТ, КТ, биопсии. РЕЗУЛЬТАТЫ: 
АДПП пренатально и в течение первого года жизни выявлен в 19,1 %, АРПП – в 70,6 %. Стабильная артериальная гипер-
тензия (АГ) установлена при АДПП с «очень ранним выявлением» в 7 % (у подростков), при АРПП – в 100 % (в возрасте 
до 3 лет). Диаметр почечных кист увеличивается при АДПП. Почечные кисты множественные, двусторонние с рожде-
ния при АРПП, диаметр кист не нарастает. ООП увеличен при рождении у 3,6 % детей с АДПП, у 100 % с АРПП. Линия 
тренда средних ООП при АДПП экспоненциального характера, при АРПП – линейного. Внепочечное расположение кист 
диагностировано при АДПП в 3,6 % (в яичках), при АРПП в 67 % (в печени). Фиброз печени с синдромом портальной 
гипертензии выявлен у детей с АРПП – в 33,3 %; выполнено лигирование вен пищевода. Острое повреждение почек 
установлено у новорожденных при АДПП в 3,6 %, при АРПП в 33,3 %. Летальный исход констатирован у 3 (25 %) детей 
при АРПП. В катамнезе исход в ХБПС3 у 2 детей с АДПП и у 3 детей с АРПП, в ХБПС4 у 1 ребенка с АРПП. ЗАКЛЮЧЕНИЕ: 
показаны особенности течения АДПП и АРПП, выявленные в пренатальном, неонатальном и грудном периодах.

Ключевые слова: аутосомно-доминантный поликистоз почек, аутосомно-рецессивный поликистоз почек, дети, узи-
метрический общий объем почек
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ABSTRACT

THE AIM: to characterize the features of the course of autosomal dominant (ADPKD) and autosomal recessive (ARPKD) poly-
cystic kidney disease detected in the prenatal, neonatal and thoracic periods. PATIENTS AND METHODS: ADP was diagnosed 
in 28 and ARPP in 12 of 40 children and adolescents. The dynamics of the diameter of renal cysts (mm), total kidney volume 
(TKV, cm3) by ultrasound were evaluated; Constructed trend lines for average TKV and diameter of renal cysts. The glomerular 
filtration rate is determined by the Schwartz formula. Liver fibrosis was detected by ultrasound / MRI / CT / biopsy. RESULTS: 
ADPKD was detected prenatally and during the first year of life in 19.1 %, ARPKD in 70.6 %. Stable arterial hypertension was 
diagnosed with an ADPKD with “very early detection” in 7  % (among adolescents), with ARPKD in 100 % (under 3 years of age). 
The diameter of the renal cysts increases with ADPKD. Renal cysts are multiple, bilateral since birth with ARPKD, the diameter 
of the cysts does not increase. TKV increased at birth in 3.6 % of children with ADPKD, in 100 % with ARPKD. The trend line of 
average TKV with ADPKD is exponential, with ARPKD – linear. Extrarenal location of cysts was diagnosed with ADPKD in 3.6 % 
(in the testes), with ARPKD in 67 % (in the liver). Liver fibrosis with portal hypertension syndrome was detected in children with 
ARPKD in 33.3 %; performed ligation of the veins of the esophagus. Acute kidney damage was found in newborns with ADPKD 
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ВВЕДЕНИЕ

Актуальность проблемы АДПП и АРПП обу-
словлена возрастными особенностями выявления 
кист по результатам УЗИ в пренатальном, неона-
тальном и грудном периодах, характером течения 
и исхода у детей и подростков. 

По классификации S.M. Bonsib (2009), все слу-
чаи диагностики АДПП в детском возрасте отно-
сятся к «детской форме АДПП с ранним началом» 
[1, 2]. В отечественной и зарубежной литературе 
для случаев диагностики АДПП у детей в воз-
расте до 18 мес используется термин «very early 
onset» (англ.: «очень раннее начало»), предложен-
ный A.Shamshirsaz (2005) [3]. В табл. 1 представ-

лены диагностические критерии АДПП для де-
тей и подростков из семей с 50 % риском АДПП, 
а также критерии АДПП (мутация de novo) для 
детей из семей с отрицательным анамнезом по 
АДПП [4–6].

В отечественной и зарубежной литературе ис-
пользуется следующая терминология АДПП и 
АРПП (табл. 2).

В связи с выраженной клинической картиной 
и подтверждением кист при УЗИ наиболее часто 
в пренатальном, неонатальном и грудном перио-
дах выявляют АРПП, так называемый «детский 
тип» поликистоза почек Q61.1 [2, 10–16]. Неред-
ко АДПП, или так называемый «взрослый тип» 

in 3.6 %, with ARPKD in 33.3 %. Fatal outcome was ascertained in 3 (25 %) children with ARPKD. In the follow-up, the outcome 
in HBPS3 is in 2 children with ADPKD and 3 children with ARPP, in HBPS4 in 1 child with ARPKD. CONCLUSION: features of the 
course of ADPKD and ARPKD revealed in the prenatal, neonatal and thoracic periods are shown.

Keywords: autosomal dominant polycystic kidney disease, autosomal recessive polycystic kidney disease, children, ultra-
sound total kidney volume
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Таблица 1 / Table 1 
Критерии УЗИ-диагностики АДПП у детей и подростков [4–6] 

Ultrasound diagnostic criteria ADPKD in children and adolescents [4–6]

Возраст выявления по-
чечных кист по УЗИ

Критерий диагностики АДПП

0–15 лет 1) ребенок из семьи с 50 % риском АДПП
2) 2 кисты в почках (даже при локализации в одной почке)

15–18 лет 1) ребенок из семьи с 50 % риском АДПП
2) 3 кисты и более в почках (даже при локализации в одной почке)

Старше 3 лет 1) ребенок из семьи с отрицательным  анамнезом по АДПП
2) суммарно более 5 кист  в почках (минимум одна из них более 1 см в диаметре) и увеличение 
объема почек
3) исключены другие кистозные заболевания почек

Таблица 2 / Table 2 
Терминология аутосомно-доминантного и аутосомно-рецессивного 

поликистоза почек [1–3, 7–9]

Terminology of autosomal dominant and autosomal recessive polycystic 

kidney disease [1–3, 7–9]

В зарубежной литературе В отечественной литературе

Autosomal dominant polycystic kidney disease 
(ADPKD)

Поликистоз почек с аутосомно-доминантным типом наследования 
(аутосомно-доминантный поликистоз почек, АДПП)

ADPKD classic adult form / 
ADPKD early onset childhood form

АДПП классическая взрослая форма /
АДПП детская форма с ранним началом

«Very Early Onset» (VEO) ADPKD АДПП, очень раннее начало

«non Very Early Onset» (non-VEO) ADPKD АДПП, без очень раннего начала

Autosomal recessive polycystic kidney disease 
(ARPKD)

Поликистоз почек с аутосомно-рецессивным типом наследования 
(аутосомно-рецессивный поликистоз почек, АРПП)

ARPKD classic in neonates and infants /ARPKD child-
hood with hepatic fibrosis

Классический АРПП у новорожденных и детей грудного возраста /Детский 
АРПП с фиброзом печени
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поликистоза почек Q61.2, подтверждают у детей 
уже в неонатальном и грудном периодах [17], 
встречаются случаи пренатальной диагностики 
по результатам УЗИ [18, 19]. В литературе опи-
сан случай диагностики АДПП у плода на 13-й 
неделе гестации [18]. Пренатальная диагностика 
методом ДНК-анализа ворсин хориона помогает 
уточнить вероятность рождения ребенка с наслед-
ственным вариантом кистоза почек [10].

У детей с АДПП и АРПП выявляются кистоз 
других органов (печени, поджелудочной железы, 
селезенки, тимуса, щитовидной железы), сопут-
ствующая патология органов мочевой системы, 
зрения, слуха, ЦНС, сердца, легких, развитие 
острого повреждения почек (ОПП), нефрогенной 
АГ, СПГ с фиброзом печени и кровотечениями 
из варикозно-расширенных вен пищевода и же-
лудка, респираторного дистресс-синдрома, что 
определяет тяжесть и исход заболевания. В ряде 
случаев при рождении у детей с кистозами почек 
отмечают синдром Поттера (POTTER – Pulmonary 
hypoplasia, Oligohydramnios, Twisted face, Twisted 
skin, Extremity defects, Renal failure), который фор-
мируется в связи с компрессией на плод из-за по-
чечного маловодия. Фенотип Поттера включает 
типичное лицо Поттера (низкопосаженные уши, 
ретрогнатия, асимметрия лица), наличие гипопла-
зии легких, деформации конечностей, морщини-
стой и дряблой кожи, почечной недостаточности 
[2, 16, 17, 20].

При кистозах обеих почек, сопровождающихся 
образованием множественных кист, формируется 
хроническая болезнь почек (ХБП), которая имеет 
существенные различия при АДПП и АРПП по 
скорости прогрессирования в детском возрасте. 
Существует мнение, что скорость прогрессирова-
ния ХБП у детей зависит от возраста первого вы-
явления кист в почках [3, 7]. При АДПП и АРПП 

формируются канальцевые (тубулярные) кисты. 
При АДПП кисты развиваются из любой части ка-
нальца, отделяясь, теряют связь с нефроном, при 
АРПП кисты представляют собой расширение со-
бирательных трубок. Таким образом, первые кли-
нические симптомы различны при АДПП и АРПП 
и зависят от локализации кистозно-измененного 
отдела канальца. Прогрессирование ХБП при 
АДПП и АРПП объясняется ростом кист и/или 
увеличением их количества, нарастанием степени 
ишемии и склероза паренхимы. 

Среди более 20 классификаций кистозов почек 
классификация F.E.Avni (2006) составлена по ки-
стозным заболеваниям почек у плода (табл. 3) [8].

Цель: охарактеризовать особенности течения 
АДПП и АРПП, выявленных в пренатальном, 
неонатальном и грудном периодах у детей.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

В исследование включены 40 детей и подрост-
ков с наиболее частыми наследственными вари-
антами поликистозной болезни почек (АДПП, 
АРПП) для выяснения особенностей выявления 
по УЗИ, течения и исхода. Критерием включения 
пациентов в исследование являлась диагностика 
почечных кист по УЗИ пренатально или в течение 
первого года жизни. 

В связи с тем, что молекулярно-генетический 
метод диагностики кистозов почек остается мало-
доступным методом подтверждения диагноза, в 
большинстве случаев диагноз у детей с рождения 
до 1 года устанавливают на основании клиниче-
ских критериев [2, 4, 5, 7, 8, 16].

Критериями диагностики АДПП считали: на-
личие 2 кист и более в паренхиме обеих почек (с 
односторонней или двусторонней локализацией) 
при наличии 50 % риска АДПП в семье (АДПП 
у родственников I степени родства – отец, мать, 
сибсы, дизиготные близнецы); нефромегалия по 
УЗИ/МРТ/КТ. 

Критериями диагностики АРПП считали: на-
личие множественных диффузных кист в парен-
химе обеих почек; выраженная нефромегалия, ги-
перэхогенность, отсутствие кортико-медуллярной 
дифференцировки паренхимы с рождения по 
УЗИ/КТ/МРТ; сопутствующее поражение печени 
(врожденный фиброз и/или поликистоз печени); 
отсутствие кистозов почек и печени у родителей 
старше 30 лет; наличие подтвержденного при 
молекулярно-генетическом исследовании или ау-
топсии АРПП у сибсов/дизиготных близнецов.

С учетом подтвержденного поликистоза по-
чек, выявленного в пренатальном, неонатальном 

Таблица 3 / Table 3 
Классификация кистозных заболеваний 

почек у плода (Avni F.E.et al., 2006) [8]
Classification of cystic diseases of the kidney 

in the fetus (Avni F.E. et al, 2006) [8]

Генетические 
заболевания

АРПП
АДПП
Гломерулокистозная болезнь почек
Медуллярная кистозная дисплазия, ассо-
циированная с синдромами

Негенетиче-
ские заболе-
вания

Дисплазия почек
Мультикистозная дисплазия почки
Обструктивная кистозная дисплазия
Негенетические недиспластические кисты
Простая киста
Мультилокулярная киста
Медуллярная губчатая почка
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и грудном периодах, выделены 2 группы пациен-
тов: 28 детей и подростков в возрасте от 6 мес до 
18 лет с АДПП (1-я группа); 12 детей в возрасте с 
рождения до 14 лет с АРПП (2-я группа).

За период наблюдения проведена оценка дина-
мики общего объема почек (по УЗИ). Объем по-
чек (см3) вычислен по формуле (длина, см × ши-
рина, см × толщина, см × 0,52) [21]. Общий (сум-
марный) объем почек (ООП) (• мальчик, *девоч-
ка) получен сложением объемов правой и левой 
почек. ООП сравнивали для каждого пациента с 
нормами по росту и полу (Трефилов А.А. и соавт., 
2011) [22]. На каждом графике тонкими линиями 
выделен диапазон нормальных значений (сплош-
ные линии – диапазон нормы для мальчиков, пун-
ктирные линии – для девочек). С использованием 
электронных таблиц программы Excel построены 
графики, отражающие динамику ООП (см3). С це-
лью повышения степени наглядности характера 
изменения ООП в зависимости от изменения ро-
ста пациентов 1-й и 2-й группы выстроены линии 
тренда значений средней ООП (жирная сплошная 
линия).

У пациентов с АДПП и АРПП оценена дина-
мика роста максимальной по диаметру кисты, 
описанной по результатам УЗИ. Значения диаме-
тра максимальной кисты (дМК, мм) по УЗИ в 1-й 
и 2-й группе занесены в таблицу в соответствии 
с возрастом пациента. На основании получен-
ных в динамике результатов, c использованием 
электронных таблиц программы Excel построены 
графики, демонстрирующие характер изменения 
дМК в почках (мм) при АДПП и АРПП. Получе-
ны значения средней дМК (мм) у пациентов 1-й и 
2-й группы по возрасту. Выстроены линии тренда 
средней дМК (жирная сплошная линия) в зависи-
мости от изменения возраста пациентов 1-й и 2-й 
группы.

Детям проведены оценка функции почек, рас-
чет скорости клубочковой фильтрации (СКФ) по 
формуле Schwartz, стратификация стадий ХБП по 
критериям NKF-K/DOQI (2003) [23]. 

Наличие кист в почках и других органах оце-
нивалось по результатам УЗИ/ МРТ/ КТ. Фиброз 
печени подтверждали по результатам УЗИ/ МРТ/ 
КТ и биопсии печени. Показания к проведению 
лигирования вен пищевода определяли по резуль-
татам эзофагогастродуоденоскопии (ЭГДС).

Детям до 10 лет регистрация АД проводилась 
аускультативным методом (Коротков Н.С., 1905), 
старше 10 лет – по результатам суточного монито-
рирования АД (СМАД). Учитывались результаты 
самостоятельного контроля АД в течение суток 

(СКАД). АГ у детей считали повышение АД, САД 
и/или ДАД выше 95-го перцентиля для конкрет-
ного возраста, пола и роста (Александров А.А. и 
соавт., 2009). По СМАД оценивали среднесуточ-
ную величину АД за сутки, вариабельность АД, 
нагрузку временем, суточный ритм САД и ДАД.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Особенности течения АДПП, выявленного в 
пренатальном, неонатальном и грудном периодах 
у детей и подростков в возрасте от 6 мес до 18 
лет (1-я группа)

Из 147 детей и подростков с АДПП у 28 
(19,1 %) кисты в почках выявлены внутриутроб-
но, при рождении или на первом году жизни. Из 
147 детей и подростков с АДПП у 10 (6,8 %) кисты 
в почках выявлены пренатально, у 12 (8,2 %) – в 
периоде новорожденности, у 6 (4,1 %) – в возрас-
те 1–12 мес. Отягощенный семейный анамнез по 
АДПП известен всем 28 семьям до выявления 
АДПП у детей. Таким образом, все дети 1-й груп-
пы имели «very early onset» (VEO) АДПП соглас-
но терминологии, предложенной A. Shamshirsaz 
(2005).

Из 28 детей у 6 (21 %) при первом выявлении 
кисты обнаружены в одной почке (асимметричное 
выявление), у 4 (14 %) – выявлены двусторонние 
единичные кисты. 

На рис. 1 отражены значения максимальных 
по диаметру почечных кист (по результатам УЗИ) 
у 28 детей и подростков с АДПП, выявленным в 
пренатальном, неонатальном и грудном периодах. 
На основании полученных средних величин дМК 
(мм) для каждого возраста отслежен характер их 
изменения в зависимости от возраста пациента с 
АДПП (см. рис. 1).

Кривая тренда увеличения дМК имеет харак-
тер экспоненциального распределения и демон-
стрирует характер динамики увеличения при 
АДПП в детском возрасте.

Из 28 детей и подростков у 7 выявлен пие-
лонефрит, из них у 2 – врожденная патология 
мочевых путей (у 1 – одностороннее удвоение 
мочеточника, у 1 – гидронефроз). У 1 ребенка в 
возрасте 3,5 лет выявлена крупная киста (6 см), 
деформирующая контур почки, вызывающая бо-
левой синдром, в связи с чем проведено ее лапа-
роскопическое иссечение. 

В 1-й группе, по результатам УЗИ/КТ/МРТ, у 
27 детей и подростков за период наблюдения не 
выявлены кисты в других паренхиматозных ор-
ганах, у 1 (3,6 %) – в 6 мес при УЗИ диагности-
рованы кисты обоих яичек. Поликистоз и фиброз 
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печени, CПГ у детей и подростков с АДПП за пе-
риод наблюдения не отмечен.

Интенсивный рост ООП является критерием 
неблагоприятного прогноза при АДПП. Из 28 де-
тей и подростков с АДПП у 16 (57 %) пациентов 
с АДПП установлено увеличение ООП. Впервые 
увеличение ООП отмечено по УЗИ – у 1 (3,6 %) 
при рождении, у 2 (7,1 %) – в 1 мес, у 3 (10,7 %) – с 
1 мес до 1 года, у 2 (7,1 %) – с 1 до 5 лет, у 2 (7,1 %) 
– с 5 до 10 лет, у 3 (10,7 %) – с 10 до 15 лет, у 3 
(10,7 %) – старше 15лет. На рис. 2, отмечены пока-
затели ООП (см3) у девочек и мальчиков с АДПП 

в зависимости от роста. По результатам средних 
значений в группах детей одного роста выстроена 
линия тренда средней, демонстрирующая харак-
тер увеличения ООП в зависимости от роста де-
тей и подростков с АДПП. Следует отметить, что 
кривая тренда имеет характер экспоненциального 
распределения, что свидетельствует о непрерыв-
ном и прогрессирующем с ростом пациента уве-
личении ООП.

В одном случае значение ООП, которое оказа-
лось ниже нормы для суммарного объема почек 
(рис. 2), является результатом объема единствен-

Рис. 1. Увеличение мак-
симального диаметра по-
чечных кист по результатам 
УЗИ у 28 детей и подрост-
ков с АДПП, выявленным в 
пренатальном, неонаталь-
ном и грудном периодах 
(линия тренда динамики 
роста диаметра макси-
мальных почечных кист 
экспоненциального типа).
Figure 1. Increasing the maxi-
mum diameter of renal cysts 
according to the results of 
US in 28 children and adoles-
cents with ADPKD, identified 
prenatally, in the neonatal 
and infancy (trend line the 
growth dynamics of the maxi-
mum diameter of the renal 
cysts of exponential type).

Рис. 2. Общий объем по-
чек (см3) по результатам 
ультразвукового исследо-
вания у 28 детей и подрост-
ков с АДПП, выявленным в 
пренатальном, неонаталь-
ном и грудном периодах 
(линия тренда экспонен-
циального типа).
Figure 2. Total kidney volume 
(sm3) according to the results 
of ultrasound examination in 
28 children and adolescents 
with ADPKD, identified pre-
natally, in the neonatal and 
infancy (trend line of expo-
nential type)
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ной (вследствие нефрэктомии контралатеральной 
на первом году жизни) почки у мальчика 13 лет. 
Объем единственной почки у этого пациента пре-
вышает норму, что говорит о развитии компенса-
торной (викарной) гипертрофии в возрасте 13 лет. 
Пренатально по УЗИ выявлены и после рождения 
у мальчика подтверждены множественные кисты 
в одной почке с резким замедлением выведения 
контраста кистозной почкой по результатам вну-
тривенной урографии. По результатам обследова-
ния по месту жительства диагноз трактовался как 
«Мультикистоз почки», в связи с чем проведена 
односторонняя нефрэктомия на первом году жиз-
ни. Спустя 4 года, в возрасте 5 лет у данного паци-
ента выявлены кисты в единственной (вследствие 
нефрэктомии) почке и подтвержден поликистоз 
почек у родственника (бабушка 48 лет). Данный 
клинический случай демонстрирует асимметрич-
ное выявление почечных кист при АДПП в груд-
ном возрасте у ребенка из семьи с 50 % риском 
заболевания и указывает на важность УЗИ диа-
гностики родственников, особенно при асимме-
тричном выявлении кист у пробанда и отсутствии 
кист по УЗИ в почках и печени у родителей моло-
же 30 лет на момент обследования, минимум в 3 
поколениях.

Из 28 детей и подростков 1-й группы у 5 (18 %) 
выявлена АГ. Из них у 1 – сразу при рождении, у 
1 – в возрасте 3 лет, у 1 – в 9 лет, у 2 – в возрасте 
старше 10 лет. Стабильная АГ у 2 (7 %) подрост-
ков – в 13 и 17 лет.

Из 28 детей 1-й группы у 1 (3,6 %) констати-
ровано развитие ОПП при рождении с восстанов-
лением функции почек в результате проводимой 

консервативной коррекции нарушения функции 
почек. 

У 26 (93 %) из 28 детей с АДПП в катамнезе 
диагностирована ХБПС1. Нарушение функции 
почек у 2 (7 %) из 28 детей с АДПП: у 1 – по-
сле перенесенного ОПП в возрасте 2 лет исход в 
ХБПС3 (CКФ по формуле Schwartz 43 мл/мин) к 3 
годам, у 1 (с единственной почкой вследствие не-
фрэктомии) – формирование ХБПС3 (CКФ 52 мл/
мин) к 10 годам.

Особенности течения АРПП, выявленного в 
пренатальном, неонатальном и грудном перио-
дах у детей в возрасте с рождения до 14 лет (2-я 
группа)

Из 17 детей с АРПП, у 12 (70,6 %) кисты в поч-
ках выявлены внутриутробно, при рождении или 
на первом году жизни. Из 17 детей с АРПП у 8 
(47,1 %) кисты в почках выявлены по УЗИ прена-
тально, у 1 (5,9 %) – в период новорожденности, у 
3 (17,6 %) – при рождении выявлены гиперэхоген-
ность паренхимы почек, гепатомегалия и нефро-
мегалия, в возрасте 1–12 мес обнаружены кисты 
в почках. Согласно классификации S.M.Bonsib 
(2009), из 12 детей у 9 (75 %) – «классический 
АРПП у новорожденных и грудных детей», у 3 
(25 %) – «детский АРПП с фиброзом печени». Во 
всех семьях 2-й группы при обследовании род-
ственников в 3 поколениях кист в почках, печени 
и других органах не выявлено.

У всех детей при первом выявлении кисты в 
почках множественные, диффузные, двусторон-
ние. При УЗИ-контроле отмечен незначительный 
рост почечных кист, однако за период наблюдения 

Рис. 3. Увеличение мак-
симального диаметра по-
чечных кист по результатам 
УЗИ у 12 детей с АРПП, вы-
явленным в пренатальном, 
неонатальном и грудном 
периодах.
Figure 3. Increasing the max-
imum diameter of renal cysts 
according to the results of US 
in 12 children with ARPKD, 
identified prenatally, in the 
neonatal and infancy.
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у 12 детей с ранней диагностикой АРПП диаметр 
кист не превысил 10 мм. На рис. 3 отражены дМК 
по результатам ультразвукового исследования у 
12 детей с АРПП, выявленным в пренатальном, 
неонатальном и грудном периодах.

Рис. 3 демонстрирует особенности динамики 
дМК при АРПП в детском возрасте. Распределе-
ние значений дМК при АРПП в детском возрасте 
характеризует отсутствие значимой динамики из-
менения дМК за период наблюдения.

Из 12 детей 2-й группы у 12 пренатально по 
результатам УЗИ отмечено увеличение окружно-
сти живота, у 10 – маловодие. После рождения у 
12 новорожденных 2-й группы увеличен объем 
живота вследствие нефромегалии, гепатомегалии. 
На рис. 4 отмечены показатели ООП (см3) у дево-
чек и мальчиков с АРПП в зависимости от роста. 
Уже при рождении ООП у всех детей с АРПП в 
2 раза и более превышает норму и прогрессивно 
увеличивается в раннем возрасте (см. рис. 4). По-
лучены значения средней ООП у детей с АРПП. 
Кривая тренда средней ООП (см3) при АРПП у 
детей имеет линейный характер с рождения.

Из 10 детей 2-й группы, переживших неона-
тальный период, развитие АГ установлено у 9 
(100 %) при «классическом АРПП» в возрасте 

3,5±1,1 мес и у 1 (33,3 %) – при «детском АРПП 
с фиброзом печени» в 3 года. У 10 детей с АРПП 
диагностирована стабильная АГ с осложнениями 
(гипертензионная ангиопатия сетчатки и гипер-
трофия миокарда левого желудочка).

Кисты в печени выявлены у 8 (67 %) из 12 де-
тей с АРПП. Из 9 детей с «классическим АРПП» 
у 2 кисты в печени выявлены по УЗИ и подтверж-
дены по МРТ/КТ, у 3 – поликистоз печени диа-
гностирован при аутопсии. Фиброз печени и СПГ 
отмечен у 4 (33,3 %) из 12 детей с АРПП, из них 
у 1 – с «классическим АРПП» и у 3 – с «детским 
АРПП с фиброзом печени». По результатам ЭГДC 
четверым детям с СПГ выполнено лигирование 
варикозно-расширенных вен пищевода.

У 1 из 12 новорожденных АРПП сочетался с 
гидронефрозом почки. Хронический пиелонеф-
рит диагностирован в возрасте 6–12 месу 8 из 10 
детей с АРПП. При АРПП на первом году жизни у 
7 детей выявлена незначительная протеинурией, у 
4 – микрогематурия.

Из 12 у 4 (33,3 %) новорожденных с классиче-
ским АРПП установлено развитие ОПП, из них у 
3 – с исходом в терминальную уремию. Леталь-
ный исход констатирован у 3 (25 %) детей 2-й 
группы, из них – у 2 новорожденных с классиче-

Рис. 4. Общий объем 
почек (см3) по резуль-
татам ультразвукового 
исследования у 12 де-
тей с АРПП, выявлен-
ным в пренатальном, 
неонатальном и груд-
ном периодах (кри-
вая тренда линейного 
типа).
Figure 4. Total kidney 
volume (sm3) according 
to the results of ultra-
sound examination in 
12 children with ARPKD, 
identified prenatally, in 
the neonatal and infancy 
(linear trend line).
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ским АРПП, у 1 – с классическим АРПП в груд-
ном возрасте. У одного ребенка с АРПП после 
перенесенного ОПП в неонатальном периоде к 3 
годам – формирование ХБПС3 (CКФ по формуле 
Schwartz=32 мл/мин). 

В катамнезе исход в ХБП установлен у 9 
(100 %) детей с АРПП, переживших неонаталь-
ный и грудной возраст. Прогноз АРПП зависит от 
варианта течения (по классификации S.M.Bonsib, 
2009). Из 6 детей с классическим АРПП в возрас-
те 3,4±0,8 года, у 1 – ХБПС1 (CКФ 91 мл/мин), у 
1 – ХБПС2 (CКФ 70 мл/мин), у 3 – ХБПС3 (CКФ 
32, 37 и 49 мл/мин соответственно), у 1 – ХБПС4 
(CКФ 23 мл/мин). Из 3 детей с детским АРПП с 
фиброзом печени в возрасте 4,5±1,3 года, у 1 – 
ХБПС1 (CКФ 101 мл/мин), у 2 – ХБПС2 (CКФ 68 
и 87 мл/мин соответственно).

ОБСУЖДЕНИЕ

Очень раннее выявление кист («very early on-
set») устанавливают при обнаружении АДПП в 
возрасте до 18 мес [3]. В пренатальном периоде 
АДПП и АРПП по результатам УЗИ почек неред-
ко имеют схожую картину в виде и гиперэхоген-
ности почек, кисты становятся различимы по-
сле рождения. Для АРПП характерно отсутствие 
корково-мозговой дифференциации паренхимы 
почек [24, 25]. При «очень раннем» выявлении 
АДПП у старшего ребенка в семье высока веро-
ятность «very early onset» АДПП у младших сиб-
сов [26], другие авторы указывают на внутрисе-
мейную гетерогенность клинических проявлений 
АДПП [25]. Очень раннее выявление (по УЗИ) 
АДПП чаще встречается при мутациях PKD1 
гена, мутации PKD2 характеризуются более позд-
ним началом у взрослых и медленным прогрес-
сированием заболевания [8]. Мы полагаем, что 
причиной АДПП у описанных нами пациентов с 
очень ранним выявлением АДПП являются мута-
ции PKD1 гена.

Двусторонний поликистоз почек, обнару-
женный при УЗИ пренатально и подтвержден-
ный после рождения, имеет дифференциально-
диагностические сложности между АРПП и 
АДПП, что описано в работах [14, 25, 27]. В таких 
случаях следует ориентироваться на некоторые 
особенности АДПП: наличие положительного 
семейного анамнеза; чаще отсутствие маловодия, 
гипоплазии легких, врожденного фиброза и по-
ликистоза печени; редкое выявление гиперэхоген-
ности паренхимы и незначительное увеличение 
почек при рождении с медленным прогрессиро-
ванием нефромегалии в неонатальном периоде; 

характерно увеличение диаметра почечных кист 
и объема почек, прогрессирующее с возрастом. 
Наши наблюдения соответствуют описанию 
дифференциально-диагностических особенно-
стей АДПП и АРПП в работах других авторов 
[24–28]. Наличие множественных кист у детей 
в раннем возрасте считают признаком быстрого 
прогрессирования структурных изменений парен-
химы при АДПП [25].

При выявлении поликистоза почек по УЗИ 
у детей с отрицательным семейным анамнезом 
молекулярно-генетическое исследование упро-
щает диагностику, позволяет определить тактику 
и исход [29, 30]. Неоднократно поднимался во-
прос: «существует ли необходимость в проведе-
нии молекулярно-генетического исследования 
фенотипически здоровым детям из семей с ри-
ском АДПП?» [28, 31]. Согласно рекомендациям 
KDIGO (2014) [29, 30], детям из группы риска 
по АДПП (до появления симптомов заболевания 
и выявления кист по УЗИ) не показано проведе-
ние молекулярно-генетических тестов, а детям 
с подтвержденным по УЗИ АДПП следует про-
водить молекулярно-генетическое тестирование 
только в случаях, когда результат может изменить 
тактику лечения. Во всех случаях молекулярно-
генетическое исследование проводится после 
получения согласия родителей пациента младше 
15 лет или самого пациента старше 15 лет [32].

Пренатально по УЗИ признаки АРПП (гиперэ-
хогенные увеличенные почки со слабой кортико-
медуллярной дифференцировкой или ее отсут-
ствием, маловодие) выявляются чаще на сроке 
26–32 нед, поэтому наиболее ранним способом 
пренатальной диагностики является молекулярно-
генетический анализ хориона, что особо важно 
при планировании семьи. Данное обследование 
проводится в семьях, которые имеют старших де-
тей с АРПП [25]. При АРПП почки значительно 
увеличены с пренатального периода, сохраняются 
увеличенными при рождении и прогрессивно уве-
личиваются на первом году жизни, достигая к 1 
году размера почек взрослого по нашим данным, 
кисты в почках при АРПП мелкие, множествен-
ные, двусторонние [16]. Наши результаты согла-
суются с данными О.Л. Чугуновой и соавт. (2014), 
которые описали увеличение длины каждой поч-
ки за 25 дней наблюдения в среднем на 20 мм [14].

В работах указывается на сочетание АРПП и 
АДПП, выявленных в пренатальном, неонаталь-
ном и грудном периодах, с врожденной патологи-
ей органов мочевой системы, например: АРПП с 
подковообразной почкой, АРПП с аномалией раз-
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вития мочеточников [11, 20]. По нашим данным, 
у 1 из 12 детей АРПП сочетался с гидронефрозом 
почки, у 1 из 28 детей с АДПП – с гидронефрозом 
почки и у 1 из 28 детей с АДПП – с удвоением 
мочеточника. 

Нередко у детей с АДПП и АРПП встречается 
кистозное поражение печени, поджелудочной же-
лезы, селезенки, щитовидной железы, яичников и 
яичек, предстательной железы, тимуса, что объ-
ясняется патогенезом формирования кист из эпи-
телиальных клеток протоков паренхиматозных 
органов. Наиболее частым при АРПП и АДПП 
является сочетание поликистоза почек и печени 
[2, 16, 17, 19]. Среди случаев ранней диагностики 
поликистоза почек у детей описан пример поли-
органного кистозного поражения (почки, печень, 
поджелудочная железа, легкие) в структуре поли-
кистозной болезни у ребенка 8 мес с неизвестным 
семейным анамнезом [15]. В нашем наблюдении 
из 28 детей с АДПП, выявленным в пренатальном, 
неонатальном и грудном периодах, у 1 в возрасте 
6 мес диагностировано кистозное поражение яи-
чек. При АРПП в пренатальном, неонатальном и 
грудном периодах поликистоз печени диагности-
рован у 8 из 12 детей, из них у 3 с «классическим» 
АРПП – только по результатам аутопсии.

Скорость прогрессирования ХБП при АРПП 
зависит от процента вовлеченных в кистозный 
процесс нефронов [7]. Описаны неблагоприят-
ные признаки поликистоза почек: наличие мало-
водия в пренатальном периоде ухудшает прогноз 
АРПП и АДПП у новорожденных [11, 28], а АГ с 
рождения характеризует тяжесть течения АРПП 
[11, 14]. В некоторых случаях АРПП приводит 
развитию ОПП и необходимости проведения 
ЗПТ в неонатальном, грудном периоде и раннем 
возрасте [8, 12, 16]. В других случаях ХБП при 
АРПП может протекать без прогрессирования 
в терминальную уремию до подросткового воз-
раста [2, 8, 11]. По нашим данным, для детей с 
АДПП, выявленным в пренатальном, неонаталь-
ном, грудном периодах, в большинстве случаев 
(93 %) в катамнезе характерно формирование 
ХБПС1 с медленным прогрессированием в дет-
ском возрасте, у 1 (3,6 %) ребенка с АДПП кон-
статировано развитие ОПП в неонатальном пе-
риоде с восстановлением функции почек. При 
АРПП чаще (33,3 %) отмечено ОПП в неонаталь-
ном периоде без восстановления функции почек 
в исходе. Летальный исход констатирован у 25 % 
детей с классическим АРПП в связи с развитием 
терминальной уремии в неонатальном и грудном 
периодах. 

При асимметричном выявлении кист в почках, 
которое характерно для АДПП, выявляемого в 
пренатальном, неонатальном и грудном периодах 
у детей, следует проводить дифференциальную 
диагностику с мультикистозом почки и солитар-
ной кистой почки. Мультикистоз почки – чаще 
односторонний процесс, который приводит к ви-
карной (компенсаторной) гипертрофии здоровой 
почки и в случае отсутствия сопутствующей па-
тологии мочевыводящих путей имеет благопри-
ятный прогноз для жизни. Описывают формиро-
вание двустороннего мультикистоза почек у пло-
да, но рождается ребенок с отсутствием функции 
обеих почек [28]. В пренатальном, неонатальном 
и грудном периодах у детей редко выявляются 
солитарные (одиночные) кисты. Солитарная ки-
ста окружена нормально-функционирующей па-
ренхимой и не приводит к нарушению функции 
почек у детей [28]. В случае выявления в прена-
тальном периоде солитарной кисты авторы реко-
мендуют повторить УЗИ-контроль почек плода 
через 4 нед и сразу после рождения ребенка [28]. 
Ребенок из семьи с 50 % риском АДПП с выяв-
ленной одиночной кистой в пренатальном, неона-
тальном и грудном периодах должен находиться 
под УЗИ-контролем в динамике с наблюдением у 
нефролога [3, 28]. 

В статье представлена отечественная и зару-
бежная терминология АДПП и АРПП при выявле-
нии в детском возрасте. В педиатрической нефро-
логической практике для детей с АДПП целесоо-
бразно использовать международную терминоло-
гию, не следует применять термин «поликистоз 
почки, тип взрослых». Представлены клинические 
критерии диагностики АРПП и АДПП у детей в 
пренатальном, неонатальном и грудном периодах. 
В соответствии с рекомендациями A. Shamshirsaz 
(2005), в педиатрической нефрологической прак-
тике для детей с АДПП, диагностированным по 
УЗИ в возрасте до 18 мес, целесообразно исполь-
зовать международную терминологию «АДПП, 
очень ранее начало». Согласно рекомендациям 
P.A. Gabow (1997), в семьях с 50 % риском на-
следования АДПП у детей с рождения до 15 лет 
обнаружение 2 кист в обеих почках или в одной 
почке (асимметричное выявление) следует трак-
товать как АДПП.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

У детей в пренатальном, неонатальном и груд-
ном периодах диагностированы АРПП в 70,6 %, 
АДПП – в 19,1 %. При АДПП, выявленном у 
детей в пренатальном, неонатальном, грудном 
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периодах, отмечаются рост диаметра почечных 
кист, увеличение узиметрического общего объе-
ма почек. 

В пренатальном, неонатальном и грудном пе-
риодах у детей чаще диагностирован «классиче-
ский АРПП» (75 %), чем «детский АРПП с фибро-
зом печени» (25 %). АРПП у детей с рождения ха-
рактеризуется наличием множественных двусто-
ронних мелких кист, выраженной нефромегалии 
с быстрым темпом увеличения узиметрического 
общего объема почек, тяжелой стабильной арте-
риальной гипертензии. Фиброз печени и синдром 
портальной гипертензии диагностированы у де-
тей с АРПП. 

Летальный исход в неонатальном и грудном пе-
риодах у детей с АРПП констатирован в 25 % слу-
чаев. Исход в ХБП установлен у 9 детей с АРПП, 
переживших неонатальный и грудной возраст.
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