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РЕФЕРАТ

ЦЕЛЬ: описать причины, патогенез, клинику и исход Поттер-последовательности при кистозах почек у детей. ПАЦИ-
ЕНТЫ И МЕТОДЫ: изучен катамнез 23 новорожденных с кистозами почек, у которых пренатально по результатам 
ультразвукового исследования (УЗИ) подтверждено ренальное (почечное) маловодие. РЕЗУЛЬТАТЫ: из 155 детей с 
аутосомно-доминантным поликистозом почек (АДПП) у 8 (5,2 %) пренатально после 30-й недели гестации установле-
но ренальное маловодие, кисты в почках при УЗИ – на 26–32-й неделе гестации, из них у 2 – маловодие подтверждено 
одновременно с выявлением кист в почках плода, у 6 – после обнаружения почечных кист. Из 8 новорожденных с очень 
ранним выявлением АДПП, пренатально развивавшихся в условиях маловодия, у 2 (25 %) в неонатальном периоде 
диагностирован Поттер-фенотип. Из 20 детей с аутосомно-рецессивным поликистозом почек (АРПП) у 12 (60 %) пре-
натально, по результатам УЗИ, установлено ренальное маловодие после 18-й недели гестации, из них у 8 (67 %) в 
неонатальном периоде диагностирован Поттер-фенотип. Из 12 новорожденных с АРПП, развивавшихся в условиях 
маловодия, у 5 (42 %) кисты в почках выявлены пренатально по результатам УЗИ на 32–37-й неделе гестации, у 7 
(58 %) – в неонатальном периоде. Ренальное маловодие и Поттер-фенотип встречаются чаще при АРПП у плода, чем 
при АДПП. Среди детей c АРПП и АДПП, перенесших ренальное маловодие, не получено статистически значимых 
различий в частоте летальных исходов в неонатальном и грудном периодах. Описаны особенности течения и исхода 
Поттер-последовательности в неонатальном и грудном периодах у мальчика с кистозом почек при делеции 12р. Ре-
нальное маловодие у 2 детей с кистозом почек и колобомой диска зрительного нерва не привело к формированию 
Поттер-фенотипа. У 15 детей с мультикистозом почки пренатально по УЗИ маловодие не отмечено. ЗАКЛЮЧЕНИЕ: 
представлены результаты катамнестического исследования детей после перенесенного ренального маловодия и 
особенности течения Поттер-последовательности при различных кистозах почек у детей.
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ABSTRACT

THE AIM: to describe the causes, pathogenesis, clinical course and outcome of Potter sequence in children with cystic kidney 
disease. PATIENTS AND METHODS: the follow-up study of 23 newborns with cystic kidney disease was studied, in which renal 
oligohydramnios (ROH) was confirmed prenatally by ultrasound (US). RESULTS: Of the 155 children with autosomal dominant 
polycystic kidney disease (ADPKD), 8 (5,2 %) prenatal after 30 weeks of gestation established ROH, at 26-32 weeks of gesta-
tion – cyst in the kidney by US, in 2 of them ROH confirmed simultaneously with the detection of cysts in kidneys of a fetus, 
6 – late detection of kidney cysts. Of the 8 newborns with a very early onset ADPKD, prenatal developed in ROH conditions, in 
2 (25 %) in the neonatal period diagnosed the Potter phenotype. Of the 20 children with autosomal recessive polycystic kidney 
disease (ARPKD), 12 (60 %) prenatally revealed ROH after 18 weeks of gestation prenatally, of these, 8 (67 %) in the neonatal 
period diagnosed the Potter phenotype. Of the 12 newborns with ARPKD, that developed in ROH conditions, in 5 (42 %) kid-
ney cysts were detected prenatally by US at 32-37 weeks of gestation, in 7 (58 %) in the neonatal period. ROH and the Potter 
phenotype are more common with ARPKD in the fetus than with ADPKD. Among children with ARPKD and ADPKD undergoing 
ROH, no statistically significant differences in the frequency of deaths in the neonatal and infancy. The characteristics of course 
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and outcome of the Potter sequence in the neonatal and infant periods in a boy with deletion of 12p and cystic kidney disease 
are described. ROH in 2 children with cystic kidneys and coloboma of the optic nerve disc did not lead to the formation of the 
Potter phenotype. In 15 children with multicystic kidney prenatal US showed no ROH. CONCLUSION: the results of a follow-up 
study of children after ROH and the course of the Potter sequence for different cystic kidney disease in children are presented.
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Ренальное маловодие с формированием у пло-
да Поттер-фенотипа является общей проблемой 
акушеров, неонатологов, педиатров-нефрологов. 
Кистозы почек со снижением или отсутствием 
функции обеих почек у плода являются причиной 
почечного (ренального) маловодия и развития 
Поттер-фенотипа [1–5].

Актуальность проблемы Поттер-синдрома при 
кистозах почек обусловлена особенностями раз-
вития ренального (почечного) маловодия. Четыре 
гистологических типа почечных кист включены 
в клинические классификации кистозных на-
рушений почек K. Zerres (1996), R.M.A. Hamed 
и соавт. (1998), их принято считать синонима-
ми клинических диагнозов [6–9]. Аутосомно-
рецессивный поликистоз почек (АРПП, OMIM 
263200, ORPHA:731, кисты Поттер I типа) явля-
ется наиболее частой причиной фенотипа Поттер-
последовательности среди кистозов почек, обу-
словливая высокую частоту мертворождений, 
летальных исходов при рождении, в грудном и 
раннем возрасте. Одним из проявлений Поттер-
последовательности при кистозах почек в неона-
тальном периоде является острое повреждение 
почек, которое определяет исход основного за-
болевания. Увеличение обеих почек плода при 
АРПП и маловодие приводят к вторичной гипо-
плазии легких, которая является одной из причин 
летальных исходов при рождении по нашим дан-
ным [5, 10, 11] и работам других авторов [1, 3, 4, 
7, 12].

Цель исследования: описать особенности 
течения и исход Поттер-последовательности при 
кистозах почек у детей.

 
ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Изучен катамнез 194 детей с кистозом почек, 
среди них 20 детей – с АРПП, 155 – с АДПП, 1 – с 
12р делецией, 3 – с кистозами почек и колобомой 
диска зрительного нерва, 15 – с мультикистозом 
почки. У детей с кистозами почек сведения о пе-
ренесенном пренатально маловодии подтвержда-

ли по результатам ультразвукового исследования 
(УЗИ) из медицинской документации: выписка из 
истории развития новорожденного (выписка из 
формы №097/у) и истории развития ребенка (фор-
ма №112/у). Оценены особенности течения пе-
ринатального, неонатального и грудного периода 
развития детей, результаты ЭХО-КГ, рентгеногра-
фии органов грудной клетки. После исключения 
других причин подтверждали ренальное (почеч-
ное) маловодие. 

У пробанда диагностировали АРПП (Q61.1) и 
АДПП (Q61.2) в соответствии с общепринятыми 
критериями диагностики [9, 13, 14]. «Очень ран-
ним выявлением АДПП» (VEO-АДПП или «very 
early onset ADPKD») считали случаи выявления 
кист в обеих почках по УЗИ у детей в возрасте 
до 18 мес из семьи с 50 % риском АДПП. При 
кистозах почек с колобомой диска зрительного 
нерва из 3 детей у 1 (девочка) при мультикистоз-
ной дисплазии почки по гипопластическому типу 
подтвержден колобома-ренальный синдром (RCS, 
OMIM 120330) с мутациями в гене PAX2 (IVS6-1-
g->c, сплайсинг-мутация в гетерозиготном состо-
янии); колобома диска зрительного нерва, хориои-
деи и нистагм сочетаются с кистозной гипоплази-
ей обеих почек, гипоплазией почечной артерии у 
мальчика и с поликистозом почек, фиброзом пе-
чени, гипоплазией червя мозжечка, органическим 
поражением ЦНС, гидроцефалией у девочки, что 
требует молекулярно-генетической расшифровки 
между RCS и нефронофтиз-ассоциированными 
синдромами. У мальчика с поликистозом почек, 
уменьшением объема почек с неонатального пе-
риода подтверждена интерстициальная делеция 
короткого плеча 12-й хромосомы. Мультикистоз 
диагностировали при кистозном изменении па-
ренхимы почки по УЗИ с допплерографией, КТ 
или МРТ почек, после подтверждения отсутствия 
функции почки по результатам динамической 
сцинтиграфии, внутривенной урографии и отсут-
ствии кист в контралатеральной почке и других 
паренхиматозных органах. Проведены генеало-
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гический анализ семей, клинико-лабораторное 
обследование, УЗИ (и/или МРТ/КТ) почек и ор-
ганов брюшной полости, оценка функции почек. 
Общий объем почек (ООП) вычисляли по форму-
ле: длина, см × ширина, см × толщина, см × 0,52 
(С.В. Капустин, 2017), сравнивали с нормальны-
ми значениями (А.А. Трефилов и соавт., 2011). 
Состояние функции почек оценены с учетом воз-
раста и срока гестации к моменту рождения. Кри-
териями стратификации тяжести острого повреж-
дения почек (ОПП) у новорожденных считали (в 
соответствии с AKIN, 2007) уровень и нарастание 
креатинина в крови [15]. У всех детей оценено на-
личие критериев Поттер-фенотипа. 

Результаты исследования обработаны при по-
мощи программы Microsoft Excel 2003 (Microsoft, 
США) и STATISTICA 6.0 (StatSoft Inc., USA). 
Результаты представлены в виде среднего ариф-
метического ± ошибка средней. Статистическую 
значимость различий двух средних определяли 
с помощью t-критерия Стьюдента; частот – χ²-
критерия Пирсона. Критический уровень досто-
верности нулевой статистической гипотезы (р) 
принимался равным 0,05. Достоверными считали 
различия сравниваемых показателей при р < 0,05. 

РЕЗУЛЬТАТЫ

Ренальное маловодие пренатально по резуль-
татам УЗИ подтверждено у 12 (60 %) из 20 детей с 
АРПП, у 8 (5,1 %) – из 155 с АДПП, у 1 – с делеци-
ей короткого плеча 12-й хромосомы, у 3 – с кисто-
зами почек и колобомой диска зрительного нерва. 
У 15 детей с мультикистозом почки (почечные 
кисты типа Potter II) в пренатальном периоде не 
выявлено признаков маловодия, в неонатальном 
и грудном периодах у 15 (100 %) детей функция 
контралатеральной почки сохранна.

Поттер-последовательность у детей с АРПП 
(кисты типа Potter I)

Согласно классификации S.M. Bonsib (2010) 
[8], у 9 (45 %) из 20 детей диагностирован «клас-
сический» АРПП у новорожденных и детей груд-
ного возраста, у 11 (55 %) – «детский» АРПП с 
фиброзом и кистами печени. У 12 (60 %) из 20 
детей с АРПП по результатам УЗИ пренатально 
установлено маловодие, из них у 6 (50 %) – на 
18–20-й неделе гестации (с нарастанием степени 
тяжести маловодия к моменту родов), у 6 (50 %) – 
на 30–34-й неделе гестации.

Выявлены особенности пренатального периода 
при маловодии у 12 детей с АРПП: у 8 (67 %) – на-
стоящая беременность матери протекала на фоне 
анемии, у 7 (58 %) – на фоне угрозы прерывания 

на 32–35-й неделе, у 1 (8,3 %) – преэклампсии. Из 
12 новорожденных, перенесших ренальное мало-
водие при АРПП, 6 (50 %) родились доношенны-
ми с массой 3011±68 г и длиной 46,9±3,1 см и 6 
(50 %) – недоношенными с массой 2072±59 г и 
длиной 45,7±1,6 см. У 3 новорожденных (по 
ЭХО-КГ) подтверждено функционирующее от-
крытое овальное окно, у 1 (по КТ) в возрасте 19 
дней – стенозы внутренней подвздошной артерии 
справа и аномалия отхождения правой диафраг-
мальной артерии. У 3 новорожденных с АРПП по 
результатам УЗИ подтверждена гепатомегалия, у 
2 – кисты в печени. Один ребенок в возрасте 1 мес 
перенес генерализованную вирусную инфекцию с 
поражением сердца (кардит), легких (левосторон-
няя пневмония), печени (гепатит), поджелудочной 
железы (панкреатит) с серологическим подтверж-
дением краснухи.

У 7 (58 %) из 12 детей с АРПП, пренаталь-
но развивавшихся в условиях маловодия, при 
рождении отмечены признаки дыхательной не-
достаточности (ДН) II–III степени тяжести, по 
результатам рентгенографии органов грудной 
клетки подтверждена гипоплазия легких, из них 
у 1 – осложненная спонтанным пневмотораксом. 
Из 7 новорожденных с АРПП у 1 (14,3 %) гипо-
плазия легких диагностирована пренатально по 
УЗИ на сроке 30 нед. После рождения оценка по 
шкале Апгар у 7 детей с гипоплазией легких со-
ставила 3–5 баллов на 1-й минуте и 4–6 баллов на 
5-й минуте. Кислородозависимость сохранялась у 
4 (33 %) из 12 новорожденных с АРПП, которым 
в раннем неонатальном периоде проводилась ис-
кусственная вентиляция легких.

У 12 новорожденных с АРПП, перенесших 
ренальное маловодие, пренатально по УЗИ на 
18–20-й неделе гестации отмечены гиперэхо-
генность паренхимы обеих почек и снижение 
корково-мозговой дифференцировки паренхимы 
почек. У 5 (42 %) из 12 детей множественные ки-
сты диаметром 1–2 мм в паренхиме обеих почек 
выявлены по результатам УЗИ пренатально на 
32–37-й неделе гестации, у 7 (58 %) – в неонаталь-
ном периоде. У всех детей с АРПП пренатально 
и при рождении увеличен объем живота вслед-
ствие нефромегалии, гепатомегалии. Увеличе-
ние ООП отмечено при УЗИ у 12(100 %) детей c 
АРПП на 30–34-й неделе, ООП при рождении у 5 
мальчиков, перенесших ренальное маловодие, со-
ставляет 62,3±19,6 см3 (норма – 25,9±0,82 см3), у 
7 девочек – 83,1±43,2 см3 (норма – 25,2±0,56 см3) 
и имеет статистически незначимые различия с 
нормой (р=NаN). Из 12 новорожденных с АРПП, 
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перенесших ренальное маловодие, у 8 (67 %) отме-
чены типичное лицо Поттер и дряблая складчатая 
кожа, у 3 (25 %) – деформации конечностей (согну-
тые ноги с подворотом стоп внутрь, косолапость). 
У 5 (42 %) из 12 новорожденных с АРПП, перенес-
ших ренальное маловодие, установлено развитие 
ОПП 3 стадии (тяжелая), из них у 3 – с исходом в 
терминальную уремию. Отеки лица, конечностей, 
передней брюшной стенки, поясничной области, 
снижение почасового диуреза, артериальная ги-
пертензия отмечены у 4, гидроперикард – у 1 но-
ворожденного с ОПП при АРПП. У 3(25 %) из 12 
детей с АРПП, перенесших ренальное маловодие, 
констатирован летальный исход по причине ДН и 
ОПП, из них у 2 – в периоде новорожденности, у 1 
– в грудном возрасте. Дети с летальным исходом в 
неонатальном и грудном периодах имели «класси-
ческий» АРПП согласно классификации S.M. Bon-
sib (2010). У 1 из 5 детей с АРПП после перене-
сенного ОПП в неонатальном периоде констати-
ровано формирование ХБП С3 (скорость клубоч-
ковой фильтрации (CКФ) по расчетной формуле 
Schwartz=32 мл/мин) к 3 годам, у 1 – не привело к 
восстановлению функции почек в возрасте 1 года.

Таким образом, у 12 (60 %) из 20 новорожден-
ных АРПП явился причиной ренального малово-
дия, что привело у 8 (67 %) из 12 новорожденных 
к формированию Поттер-фенотипа в структуре 
Поттер-последовательности.

Поттер-последовательность у детей с АДПП 
(кисты типа Potter III)

У 25 (16 %) из 155 детей с АДПП кисты в па-
ренхиме обеих почек выявлены в пренатальном и 
неонатальном периоде (очень раннее выявление 
АДПП / very early onset ADPKD). Во всех семьях 
до обнаружения почечных кист у детей известен 
отягощенный анамнез по АДПП. У 8 (32 %) из 
25 детей с очень ранним выявлением АДПП по 
результатам УЗИ после 30-й недели гестации 
установлено маловодие, из них у 2 (25 %) – ре-
нальное маловодие подтверждено одновременно 
с выявлением кистоза почек на 30–31-й неделе 
гестации, у 6 (75 %) – на момент подтверждения 
маловодия (на 36–38-й неделе) уже известно о на-
личии АДПП у плода. Из 8 новорожденных, пере-
несших ренальное маловодие при АДПП, 4 (50 %) 
родились доношенными с массой 3250±52 г и 
длиной 51,8±1,1 см и 4 (50 %) – недоношенными 
с массой 2240±71 г и длиной 47,2±0,9 см. Кист в 
других паренхиматозных органах у новорожден-
ных с АДПП не выявлено.

Гипоплазия легких пренатально выявлена по 
результатам УЗИ (на сроке 30 нед) и подтвержде-

на по рентгенографии органов грудной клетки у 2 
(25 %) из 8 новорожденных с АДПП. В этих 2 слу-
чаях родоразрешение проведено путем кесарева 
сечения на сроке 34 и 35 нед в связи с нарушени-
ем фетоплацентарного кровотока и риском гипок-
сии плода. У 2 (25 %) из 8 детей с АДПП, прена-
тально развивавшихся в условиях маловодия, при 
рождении отмечены признаки ДН II–III степени 
тяжести, синдром дыхательных расстройств. По-
сле рождения оценка по шкале Апгар у 2 детей со-
ставила 4–5 баллов на 1-й минуте и 5–7 баллов на 
5-й минуте. Кислородозависимость сохранялась у 
2 (25 %) из 8 новорожденных с АДПП, которым 
в раннем неонатальном периоде проводилась ис-
кусственная вентиляция легких. Увеличение ООП 
при рождении выявлено при УЗИ у всех детей с 
VEO-АДПП, перенесших маловодие. Из 8 ново-
рожденных с АДПП, перенесших маловодие, у 
2 (25 %) отмечено типичное лицо Поттер и дря-
блая складчатая кожа, у 2 (25 %) – деформации 
конечностей (согнутые ноги с подворотом стоп 
внутрь, косолапость). У 1 из 8 новорожденных с 
АДПП, перенесших маловодие, установлено раз-
витие ОПП 1 стадии (легкая) с восстановлением 
функции почек в неонатальном периоде в резуль-
тате проводимой консервативной терапии, однако 
в возрасте 2 мес зарегистрирована нефрогенная 
артериальная гипертензия с поражением органа-
мишени – гипертрофией миокарда левого желу-
дочка. У 1 (12,5 %) из 8 новорожденных с АДПП, 
перенесших маловодие, установлено развитие 
ОПП 3 стадии (тяжелая) с исходом в терминаль-
ную уремию; несмотря на проводимую с 9-го дня 
жизни заместительную почечную терапию (ЗПТ) 
методом перитонеального диализа, в позднем 
неонатальном периоде констатирован летальный 
исход по причине ДН и ОПП.

Таким образом, у 8 (5,1 %) из 155 новорожден-
ных с АДПП пренатально подтверждено реналь-
ное маловодие. Все дети с ренальным малово-
дием имели АДПП с очень ранним выявлением. 
У 2 (25 %) из 8 с АДПП, перенесших ренальное 
маловодие, подтвержден Поттер-фенотип в струк-
туре Поттер-последовательности, у 1 – с леталь-
ным исходом в неонатальном периоде. Оба случая 
очень раннего выявления АДПП с формировани-
ем Поттер-фенотипа у новорожденного имели на-
следование АДПП по материнской линии.

Поттер-последовательность у ребенка с 
кистозом почек при делеции короткого плеча 
12-й хромосомы (del 12p)

Поттер-фенотип диагностирован у мальчика 
(2016 г.р.) с поликистозом уменьшенных в объеме 
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почек при интерстициальной делеции в коротком 
плече 12-й хромосомы. Кариотип – аномальный 
мужской: 46XY, del(12) de novo. Беременность 
матери протекала на фоне маловодия, с 32-й не-
дели – задержка внутриутробного развития плода, 
роды на 41-й неделе (кесарево сечение), при рож-
дении – лицевое вставление плода, масса 2300 г, 
длина 49 см, ООП=9,1 см3 (норма 23,0±0,52 см3). 
Оценка по шкале Апгар составила 7/8 баллов, 
кожные покровы складчатые, морщинистые, пя-
точные стопы, мышечная гипотрофия, гипото-
ния, типичное лицо Поттер. При рентгенографии 
убедительных данных за гипоплазию легких не 
отмечено, выявлен лакунарный остеопороз ко-
стей черепа. В неонатальном периоде установ-
лено развитие ОПП. В 1 мес выявлены почеч-
ные кисты множественные 2–3,5 мм в диаметре, 
ООП=11,24 см3 (норма 25,9±0,82 см3). К 2 годам 
ребенок отстает в физическом (микросомия, 
белково-энергетическая недостаточность III сте-
пени) и психомоторном развитии, диагностирова-
ны сходящееся косоглазие, дефект межпредсерд-
ной перегородки, ларингомаляция, микроглоссия, 
микрогнатия, кривошея, ООП=13,2 см3 (норма 
45,6±1,14 см3), почечные кисты множественные 
5–7 мм в диаметре, констатировано формирова-
ние ХБП С3 (СКФ по формуле Schwartz=39,3 мл/
мин, почечный канальцевый ацидоз, гиперпара-
тиреоз, лабильная артериальная гипертензия, ане-
мия, отставание в росте и развитии).

Исход ренального маловодия у детей с 
кистозами почек и колобомой диска зритель-
ного нерва

У 2 из 3 детей с кистозами почек и колобомой 
диска зрительного нерва пренатально диагности-
ровано ренальное маловодие. В этих 2 случаях 
беременность матери протекала на фоне угрозы 
прерывания, роды срочные. Новорожденные при 
рождении имели оценку по шкале Апгар 7–9 бал-
лов. У девочки поликистоз почек выявлен прена-
тально по УЗИ на 22–24-й неделе, ренальное мало-
водие подтверждено на 34–35-й неделе гестации. 
У мальчика пренатально на 15-й неделе гестации 
диагностировано маловодие, в неонатальном пе-
риоде установлены резкое уменьшение ООП и ки-
сты обеих почек, пузырно-мочеточниковый реф-
люкс. В неонатальном периоде в обоих случаях 
развилось ОПП. Поттер-фенотип в обоих случа-
ях не подтвержден. В катамнезе у мальчика в 5,5 
лет с кистозом обеих почек, ООП=19,5 см3 (норма 
66,3±0,28 см3) диагностированы двусторонний 
ПМР II степени, гипоплазия почечной артерии, 
колобома дисков зрительных нервов и ретинопа-

тия обоих глаз, констатирован исход в ХБП С4 
(СКФ по формуле Schwartz=23 мл/мин). У девоч-
ки с поликистозом почек, колобомой зрительного 
нерва справа, гипоплазией и деформацией зри-
тельного нерва слева, органическим поражени-
ем головного мозга с единичным очагом в белом 
веществе правой лобной доли, смешанной гидро-
цефалией в возрасте 5,5 лет, состояние функции 
почек соответствует ХБП С2 (СКФ по формуле 
Schwartz=72 мл/мин).

ОБСУЖДЕНИЕ

При кистозах почек с формированием кист в 
паренхиме обеих почек существует риск рож-
дения ребенка с Поттер-последовательностью 
[1, 3, 16–20]. В нашем исследовании достоверно 
чаще Поттер-фенотип диагностирован у детей 
с АРПП, чем с АДПП (p<0,001). Описана клю-
чевая роль маловодия (по почечным или внепо-
чечным причинам), являющегося ранним диа-
гностическим критерием риска формирования 
Поттер-последовательности у плода [5, 19, 21, 
22], в нашем исследовании ренальное маловодие 
достоверно чаще встречается при АРПП, чем при 
АДПП (p<0,001). По результатам нашего наблю-
дения маловодие у детей с АРПП отмечено по 
данным УЗИ у 6 (50 %) на 18–20-й неделе геста-
ции (с нарастанием степени тяжести маловодия к 
моменту родов), у 6 (50 %) – на 30–34-й неделе ге-
стации. Нами отмечено, что маловодие при АРПП 
диагностировано до обнаружения почечных кист 
в отличие от более позднего выявления малово-
дия (после 30-й недели гестации) при АДПП у 
плода; в большинстве случаев (75 %) на момент 
подтверждения маловодия (на 36–38-й неделе) из-
вестно о наличии АДПП у плода, в остальных слу-
чаях (25 %) ренальное маловодие подтверждено 
одновременно с выявлением АДПП у плода на 30–
31-й неделе гестации. В прогнозе выживаемости 
новорожденного, перенесшего маловодие, ука-
зывают на решающую роль зрелости (доношен-
ности) к моменту рождения и массы тела [2, 21]. 
В нашем наблюдении получены статистически 
значимые различия в массе тела у доношенных 
новорожденных, перенесших ренальное малово-
дие, при АДПП и АРПП (t=2,79; р=0,03). В массе 
тела у недоношенных, длине тела у доношенных 
и недоношенных при АДПП и АРПП различия 
статистически незначимы. По нашим данным, 
Поттер-последовательность зарегистрирована у 
78 % новорожденных с «классическим» АРПП 
(по классификации S.M. Bonsib, 2010), у которых 
течение заболевания и исход соответствуют пе-
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ринатальной и неонатальной формам АРПП (по 
классификации H. Blyth и B.G. Ockenden, 1971). 
С 13-й недели гестации возможно оценить харак-
тер развития легких, однако, по мнению других 
авторов, диагностическая точность пренатальной 
УЗИ-диагностики врожденной гипоплазии лег-
ких низкая (19 %), что не позволяет считать дан-
ный критерий значимым и надежным [23]. Нами 
у 1 (14 %) из 7 новорожденных гипоплазия легких 
при АРПП диагностирована по УЗИ пренатально 
на 30-й неделе гестации, у 6 (86 %) – по результату 
рентгенографии после рождения.

В отличие от АРПП (кисты почек типа Пот-
тер I), при АДПП (кисты почек типа Поттер III) 
пренатально реже развивается маловодие, что 
объясняет низкую частоту встречаемости Поттер-
последовательности при АДПП [4]. У 8 (32 %) из 
25 детей с очень ранним выявлением АДПП под-
тверждено ренальное маловодие, что достоверно 
чаще, чем у 155 детей с АДПП (р<0,001). Таким 
образом, наличие ренального маловодия у плода 
из семьи с 50 % риском АДПП повышает вероят-
ность очень раннего выявления АДПП. Поттер-
фенотип нами описан у 2 (8 %) из 25 новорожден-
ных с очень ранним выявлением АДПП. Отсут-
ствие признаков маловодия у 15 детей с мульти-
кистозом почки (почечные кисты типа Potter II) 
в пренатальном периоде объясняется сохранной 
структурой и функцией контралатеральной поч-
ки. У 2 детей с ренальным маловодием при кисто-
зах почек с колобомой диска зрительного нерва в 
неонатальном периоде развилось ОПП с исходом 
в ХБП С4 (у мальчика 5, 5 лет с кистозом обе-
их уменьшенных в объеме почек, двусторонним 
ПМР II степени) и в ХБП С2 (у девочки в возрас-
те 5,5 лет с поликистозом почек), однако Поттер-
фенотип в неонатальном периоде у них не под-
твержден.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Формирование Поттер-последовательности 
при ренальном маловодии определяет тяжесть 
течения, прогноз и исход основного заболевания 
почек в неонатальном периоде. Среди кистозов 
почек ренальное маловодие и признаки Поттер-
фенотипа установлены чаще при АРПП. Среди 
детей с АДПП ренальное маловодие и Поттер-
фенотип чаще развиваются при очень раннем вы-
явлении АДПП.

Маловодие (по почечным и внепочечным при-
чинам) является центральным звеном патогенеза 
Поттер-последовательности, исход которой при 
кистозах почек зависит от срока гестации и сте-

пени выраженности ренального маловодия на мо-
мент выявления, темпов его прогрессирования к 
моменту родов, тяжести сформировавшихся кри-
териев Поттер-фенотипа и уровня оказания меди-
цинской помощи в пренатальном и неонатальном 
периодах.

При подтверждении ренального маловодия 
при кистозах почек на всех этапах вынашивания 
плода и выхаживания новорожденного требует-
ся системный подход акушеров, неонатологов, 
педиатров-нефрологов.
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