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Àêòóàëüíîñòü ïðîáëåìû ïîëèêèñòîçà ïî÷åê ó
äåòåé îáóñëîâëåíà áîëüøîé ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ,
îñîáåííîñòÿìè òå÷åíèÿ è èñõîäà, ñåðüåçíûì ïðî-
ãíîçîì. Öåëüþ íàøåãî îáçîðà ëèòåðàòóðû ÿâëÿ-
åòñÿ îáîáùåíèå èìåþùèõñÿ ñâåäåíèé î
êëèíèêî-ãåíåòè÷åñêèõ îñîáåííîñòÿõ àóòîñîìíî-äî-
ìèíàíòíîãî è àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîãî ïîëèêèñòî-
çà ïî÷åê.

Ðàçëè÷àþò ïîëèêèñòîç ïî÷åê ñ àóòîñîìíî-äî-
ìèíàíòíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ (ÀÄÏÏ) è ïîëè-
êèñòîç ïî÷åê ñ àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûì òèïîì
íàñëåäîâàíèÿ (ÀÐÏÏ).

ÀÄÏÏ ïî÷òè íå îòìå÷àåòñÿ ó äåòåé è èçâåñòåí
êàê ïîëèêèñòîç âçðîñëûõ [1]. ÀÄÏÏ âñòðå÷àåòñÿ ñ
÷àñòîòîé îò 1:500 äî 1:1000. ÀÐÏÏ â áîëüøåé ñòå-
ïåíè ïðîÿâëÿåòñÿ â äåòñòâå. ×àñòîòà ÀÐÏÏ ñîñòàâ-
ëÿåò 1:6000 – 1:40000 æèâîðîæäåííûõ ìëàäåíöåâ.
Â îòå÷åñòâåííîé è çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðå èñïîëü-
çóþò ñëåäóþùóþ òåðìèíîëîãèþ (òàáë. 1).

Êëàññèôèêàöèÿ ïîëèêèñòîçà ïî÷åê

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè íå ñóùåñòâóåò åäè-
íîé îáùåïðèíÿòîé êëàññèôèêàöèè ïîëèêèñòîçà
ïî÷åê.

Ñîãëàñíî ñòåïåíè äèëàòàöèè ñî-
áèðàòåëüíûõ êàíàëîâ ïî÷åê è ðàçìå-
ðà ïå÷åíî÷íîãî ôèáðîçà, Blyth è
Ockenden ïðåäëîæèëè êëàññèôèêà-
öèþ ÷åòûðåõ ðàçëè÷íûõ ïîäòèïîâ
ÀÐÏÏ [2].

Íàèáîëåå õîðîøî èçâåñòíàÿ êëàñ-
ñèôèêàöèÿ (Osathanondh è Potter),
èìååò îãðàíè÷åííîå çíà÷åíèå äëÿ êëè-
íè÷åñêîé ïðàêòèêè. Ñìûñëîâàÿ ïóòà-

íèöà ñ òåðìèíîì «ñèíäðîì Ïîòòåðà» èëè «ôåíî-
òèï Ïîòòåðà» ñòàëà ïðè÷èíîé íåïîïóëÿðíîñòè
êëàññèôèêàöèè. Îäíàêî ìîðôîëîãè÷åñêè-îðèåíòè-
ðîâàííàÿ êëàññèôèêàöèÿ äàåò îïðåäåëåíèå êèñ-
òîçíûì ïîâðåæäåíèÿì, êîòîðûå ìîãóò îòëè÷àòüñÿ
îò ñóùíîñòè çàáîëåâàíèÿ. Çíà÷åíèå ïàòîàíàòîìè-
÷åñêîé êëàññèôèêàöèè ïîêàçàíî Gillessen –
Kaesbach ñ ñîàâòîðàìè (1993). Îïèñàííûå íàðó-
øåíèÿ ñ õàðàêòåðíûì ëèöîì (ëèöî Ïîòòåðà), ìèê-
ðîöåôàëèåé, âðîæäåííûì ïîðîêîì ñåðäöà è
âîâëå÷åíèåì ïå÷åíè íåîòëè÷èìû îò òåõ, êîòîðûå
íàáëþäàþòñÿ ïðè àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîì ïîëè-
êèñòîçå ïî÷åê.

Bosniak (1991) ðàçðàáîòàë êëàññèôèêàöèþ ïî-
÷å÷íûõ êèñò, îñíîâàííóþ íà îñîáåííîñòÿõ ÓÇ-èñ-
ñëåäîâàíèÿ, êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè è
âíóòðèâåííîé óðîãðàôèè. Äàííûå ýòèõ èññëåäî-
âàíèé ïîìîãàþò äèôôåðåíöèðîâàòü äîáðîêà÷å-
ñòâåííûå êèñòû îò êèñòîçíûõ íîâîîáðàçîâàíèé.

Â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íàèáîëåå ÷àñòî èñ-
ïîëüçóåòñÿ êëàññèôèêàöèÿ êèñòîçíûõ íàðóøåíèé
ïî÷åê, ïðåäëîæåííàÿ K.Zerres â 1996 ã., êîòîðàÿ
ïðèâåäåíà â òàáë. 2 [2].

Таблица 1

Терминология поликистоза почек

В отечественной литературе
Поликистоз почек
Поликистоз почек с аутосомно�до�
минантным типом наследования
Поликистоз почек взрослого типа
АДПП
Поликистоз почек с аутосомно�ре�
цессивным типом наследования
Поликистоз почек детского типа
АРПП

В зарубежной литературе
Polycystic kidney disease
Autosomal dominant polycystic kidney
disease (cystic kidneys Potter type III)
Adult polycystic kidney disease
ADPKD
Autosomal recessive polycystic kidney
disease (cystic kidneys Potter type I)
Infantile polycystic kidney disease
ARPKD
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Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå àñïåêòû

ïîëèêèñòîçà ïî÷åê

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê

– ãåíåòè÷åñêè-ãåòåðîãåííîå íàðóøåíèå. Â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ îïèñàíû ìóòàöèè, êàê ìèíèìóì, òðåõ
ãåíåòè÷åñêèõ ëîêóñîâ, ïîâðåæäåíèÿ êîòîðûõ ÿâëÿ-
þòñÿ ïðè÷èíîé îáðàçîâàíèÿ êèñò [3 – 7]. Íàèáî-
ëåå çíà÷èìîé ïðè÷èíîé âîçíèêíîâåíèÿ ÀÄÏÏ
ÿâëÿþòñÿ ìóòàöèè (äåôåêòû ñïëàéñèíãà, ìèññåíñ/
íîíñåíñ – ìóòàöèè, äåëåöèè, èíñåðöèè è ò.ä.) â ãåíå
PKD1 (PKD – Polycystic Kidney Disease). Ãåí PKD1
ðàñïîëàãàåòñÿ íà õðîìîñîìå 16ð13.3 è êîäèðóåò
ìåìáðàííûé ãëèêîïðîòåèí, ïîëèöèñòèí, êîòîðûé
ìîæåò èãðàòü ïîòåíöèàëüíóþ ðîëü âî âçàèìîäåé-
ñòâèÿõ êëåòêà – êëåòêà è êëåòêà – ìàòðèêñ.

Ýòîò âàðèàíò ÀÄÏÏ âñòðå÷àåòñÿ â 85% ñå-
ìåé. Ïðèìåðíî 15% ñëó÷àåâ ÀÄÏÏ àññîöèèðóþò

ñ ìóòàöèÿìè â PKD2 ãåíå, ðàñïîëîæåííîì íà õðî-
ìîñîìå 4q13-23 è êîäèðóþùèì ïðîòåèí, êîòîðûé
íàõîäèòñÿ âî âçàèìîäåéñòâèè ñ ïîëèöèñòèíîì. Â
ñðàâíèòåëüíî ìàëîé ãðóïïå ñåìåé îïèñàíû ìóòà-
öèè, íå ñâÿçàííûå ñ ãåíàìè PKD1 è PKD2. Äî íà-
ñòîÿùåãî âðåìåíè íå ñóùåñòâóåò åäèíîãî ìíåíèÿ
î ëîêàëèçàöèè äàííîãî ãåíà è óñëîâíî îí íàçâàí
PKD3. Ïðåäïîëàãàþò, ÷òî äåôåêò ïîëèöèñòèíà
ïðèâîäèò ê èçìåíåíèþ âíóòðèêëåòî÷íûõ ïîêàçà-
òåëåé è îñëàáëåíèþ öèëèàðíîé ôóíêöèè, ÷òî ïîáóæ-
äàåò ê àíîìàëüíîìó ðàçâèòèþ ýïèòåëèàëüíûå
êëåòêè êàíàëüöåâ [8].

Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî áåëîê ïîëèöèñòèí ó÷àñòâó-
åò â ïåðåäà÷å ñèãíàëà â êëåòêàõ, íåîáõîäèìî èçó-
÷åíèå äðóãèõ ãåí-ãåííûõ âçàèìîäåéñòâèé.

Ïðè àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîì ïîëèêèñòîçå

ïî÷åê ãåíåòè÷åñêèé ëîêóñ, àññîöèèðîâàííûé ñ âîç-
íèêíîâåíèåì çàáîëåâàíèÿ, ðàñïîëàãàåòñÿ íà õðî-
ìîñîìå 6ð21 [1, 9, 10]. Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ïðè
ÀÐÏÏ îïðåäåëÿþòñÿ ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé
ãåòåðîãåííîñòüþ ýòîãî ãåíåòè÷åñêîãî ëîêóñà. Ðàç-
ëè÷èÿ â ôåíîòèïè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèÿõ çàáîëåâàíèÿ
ó íåêîòîðûõ êðîâíûõ ðîäñòâåííèêîâ ìîãóò îáúÿñ-
íÿòüñÿ âëèÿíèåì äðóãèõ ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ, à
òàêæå ôàêòîðîâ âíåøíåé ñðåäû [2].

Ïàòîìîðôîëîãèÿ ïîëèêèñòîçà ïî÷åê

Ïðè àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîì ïîëèêèñòîçå

ïî÷åê îáå ïî÷êè óâåëè÷åíû è íàáëþäàþòñÿ êîðêî-
âûå èëè ïàðåíõèìàòîçíûå êèñòû, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ
ïî ñóòè ðàñøèðåííûìè òðóáî÷êàìè [1].

Ìíîãèå èç ðàííèõ êèñò ïðåäñòàâëÿþò àíîìà-
ëèè áàçàëüíûõ ìåìáðàí êàíàëüöåâ. Èíôèëüòðàöèÿ
áëèçëåæàùåãî èíòåðñòèöèÿ ìàêðîôàãàìè è ôèá-
ðîáëàñòàìè ïðåäïîëîæèòåëüíî ÿâëÿåòñÿ îòâåòíîé
ðåàêöèåé òêàíè íà îáðàçîâàíèå è óâåëè÷åíèå êèñò.
Êèñòû ðàçâèâàþòñÿ â ìåíüøåé ÷àñòè ïî÷å÷íûõ
êàíàëüöåâ çà êîðîòêèé ïåðèîä ïîñëå ðîæäåíèÿ è
ïðîãðåññèâíî óâåëè÷èâàþòñÿ, ïðèâîäÿ ê ñìåðòè
ìëàäåíöåâ îò ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè â âîçðà-
ñòå ïðèìåðíî 1 ãîäà. Ïðèìå÷àòåëüíî, ÷òî ìëàäåí-
öû æåíñêîãî ïîëà ôîðìèðóþò ïî÷å÷íóþ
íåäîñòàòî÷íîñòü â âîçðàñòå ñòàðøå 2 ëåò, îäíàêî
ïî÷å÷íûå êèñòû ó íèõ ðàçâèâàþòñÿ òàê æå, êàê è ó
ìëàäåíöåâ ìóæñêîãî ïîëà. Ãëàâíîå îòëè÷èå ìåæ-
äó ïîëèêèñòîçíûìè ïî÷êàìè ìàëü÷èêîâ è äåâî÷åê
ñîñòîèò â õàðàêòåðå âîñïàëèòåëüíîãî èíôèëüòðà-
òà è ôèáðîçà. Â ýêñïåðèìåíòàëüíûõ ìîäåëÿõ òó-
áóëîèíòåðñòèöèàëüíûå àíîìàëèè ïðè ÀÄÏÏ
ñî÷åòàþòñÿ ñ êèñòîçíûìè îáðàçîâàíèÿìè [11]. Ýïè-
òåëèàëüíûå êëåòêè ñòåíîê êèñò âûäåëÿþò ïîâû-
øåííûé óðîâåíü õåìîêèíîâ, òàêèõ êàê MCP-1
(õåìî-ïðîòåèí ìîíîöèòîâ-1) è îñòåîïîíòèí. Ôàê-
òû ñâèäåòåëüñòâóþò â ïîëüçó òîãî, ÷òî íàðóøåíèÿ

Таблица 2

Классификация кистозных нарушений почек
(K.Zerres, 1996)

1.1 Аутосомно�рецессивный тип поликистоза почек (типа
Поттер I)
1.2 Почечные и печеночные изменения по типу Поттер I как
часть синдрома
2.  Аутосомно�доминантный тип поликистоза почек (тип Пот�
тер III)
2.1 Расположение в 16р хромосоме (PKD1)
2.2 Расположение в 4р хромосоме (PKD2)
2.3 Расположение в до сих пор неизвестной хромосоме
(PKD3) – ни в 16р, ни в 4р хромосоме
3.  Кистозная дисплазия (всей почки или ее сегмента)
3.1 Спорадическая, многофакторная
3.2 Адисплазия (аутосомно�доминантный тип наследования)
3.3 С аутосомно�рецессивным типом наследования (?)
3.4 С Х�сцепленным типом наследования
3.5 Рено�гепато�панкреатическая дисплазия (аутосомно�ре�
цессивный тип наследования)
3.6 Кистозная дисплазия как часть синдрома
4.  Гломерулокистозная болезнь
4.1 Спорадическая
4.2 Аутосомно�доминантная гипопластическая форма
4.3 Ранняя манифестация аутосомно�доминантного типа
поликистоза почек
4.4 Последствие мочеточниковой обструкции (кистозные
почки типа Поттер IV) (не наследуется)
4.5 Гломерулокистозная болезнь как часть синдрома
5. Простые кисты
6. Приобретенные кисты почек
7. Ювенильный нефронофтиз/ Медуллярная кистозная болезнь
7.1 Ювенильный нефронофтиз (аутосомно�рецессивный
тип наследования)
7.2 Синдромный комплекс ренально�ретинальной диспла�
зии (аутосомно�рецессивный тип наследования)
7.3 Медуллярная кистозная болезнь (аутосомно�доминант�
ный тип наследования)
8. Медуллярная губчатая почка
8.1 Спорадическая
8.2 С аутосомно�доминантным типом наследования
8.3 С врожденной гемигипертрофией (не наследуется)
8.4 Ранняя стадия поликистозных болезней (аутосомно�ре�
цессивный и аутосомно�доминантный тип наследования)
9. Внепаренхимальные кисты почек
9.1 Дивертикул чашечки
9.2 Окололоханочная лимфангиэктазия
9.3 Перинефральная киста
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êèñòîãåíåçà, à èìåííî àíîìàëüíûå ðîñò, ðàçâèòèå
è îêîí÷àòåëüíîå ôîðìèðîâàíèå êàíàëüöåâ, ïîáóæ-
äàþò êëåòêè ê âûäåëåíèþ öèòîêèíîâ. Ïîâûøåíèå
MCP-1 â ìî÷å è ðîñò êîíöåíòðàöèè êðåàòèíèíà
ñûâîðîòêè îòðàæàþò òÿæåñòü íàðóøåíèé. Îäíàêî
èç-çà ñïîñîáíîñòè ïî÷åê êîìïåíñèðîâàòü çíà÷è-
òåëüíîå óõóäøåíèå ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ãëîìåðóëÿð-
íûõ åäèíèö ïîñðåäñòâîì ãèïåðôèëüòðàöèè ÷åðåç
íåïîâðåæäåííûå ãëîìåðóëû, êîíöåíòðàöèÿ êðåàòè-
íèíà ñûâîðîòêè âîçðàñòàåò ïîçäíåå âûäåëåíèÿ â
ìî÷ó ïàòîëîãè÷åñêèõ âåùåñòâ. Ñâîåîáðàçíûì
ìàðêåðîì òÿæåñòè ïîâðåæäåíèÿ è äèñôóíêöèè ïî-
÷åê ïðè ÀÄÏÏ ñ÷èòàþò ïîâûøåíèå âûäåëåíèÿ
MCP-1 ìî÷îé çàäîëãî äî òîãî, êàê ïîÿâÿòñÿ çíà-
÷èìûå èçìåíåíèÿ â óðîâíå êðåàòèíèíà ñûâîðîòêè
èëè ïðîòåèíóðèè. Ïîäàâëÿþùåå áîëüøèíñòâî êðóï-
íûõ êèñò íå èìåþò ñâÿçè ñ êàíàëüöàìè è ôóíêöèî-
íèðóþò êàê èçîëèðîâàííûå îáðàçîâàíèÿ,
çàïîëíåííûå æèäêîñòüþ ïîñðåäñòâîì òðàíñýïèòå-
ëèàëüíîé ñåêðåöèè [12]. Óâåëè÷èâàÿñü, êèñòû òå-
ðÿþò ñâÿçü ñ ðîäîíà÷àëüíûìè êàíàëüöàìè è
ôóíêöèîíèðóþò êàê èçîëèðîâàííûå îáðàçîâàíèÿ ñ
æèäêîñòüþ. Äèôôóçèÿ õåìîêèíîâ â áëèçëåæàùèé
èíòåðñòèöèé ÷åðåç ìåæêëåòî÷íûå ïóòè ìîæåò ïðè-
âîäèòü ê ëîêàëüíîìó ïðèòîêó ìàêðîôàãîâ, òóáóëî-
èíòåðñòèöèàëüíîìó ôèáðîçó [11].

Ïðè àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîì ïîëèêèñòîçå

ïî÷åê îáå ïî÷êè çíà÷èòåëüíî óâåëè÷åíû è â áîëü-
øèíñòâå ñëó÷àåâ îáíàðóæèâàþò îãðîìíîå êîëè÷å-
ñòâî êèñò â êîðå è ïàðåíõèìå. Íà ðàííåé ñòàäèè
çàáîëåâàíèÿ ãèñòîïàòîëîãèÿ ÀÐÏÏ õàðàêòåðèçó-
åòñÿ îáðàçîâàíèåì êèñò â ïðîêñèìàëüíûõ êàíàëü-
öàõ, ïîçäíåå – êèñòû ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòàòîì
ãåíåðàëèçîâàííîãî âåðåòåíîîáðàçíîãî ðàñøèðåíèÿ
ñîáèðàòåëüíûõ êàíàëîâ [13].

Ðàñøèðåííûå ñîáèðàòåëüíûå êàíàëû ðàäèàëü-
íî îðèåíòèðîâàíû è ïðîõîäÿò ïåðïåíäèêóëÿðíî ê
êàïñóëå ïî÷êè. Èíòåðñòèöèé è îñòàòîê òðóáî÷åê
íå èçìåíåíû âî âðåìÿ ðîæäåíèÿ, â äàëüíåéøåì
ðàçâèòèå èíòåðñòèöèàëüíîãî ôèáðîçà è àòðîôèè
êàíàëüöåâ ïðèâîäÿò ê ïîòåðå ïî÷å÷íîé ôóíêöèè [1].

Êëèíèêà

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê.

ÀÄÏÏ ïðîÿâëÿåòñÿ íà ÷åòâåðòîì èëè ïÿòîì äå-
ñÿòêå æèçíè ïðîòåèíóðèåé, ìàêðî- èëè ìèêðîãåìà-
òóðèåé è ãèïåðòåíçèåé. Ïðè ñîõðàííîé ïî÷å÷íîé
ôóíêöèè ìèêðîàëüáóìèíóðèþ äèàãíîñòèðóþò â
37%. Îáúåì ïî÷åê ñ÷èòàþò ìàðêåðîì òÿæåñòè
çàáîëåâàíèÿ [14].

ÀÄÏÏ ñîïóòñòâóþò ïå÷åíî÷íûå êèñòû, êîòî-
ðûå îáû÷íî áåññèìïòîìíû, äåôåêòû êëàïàíîâ
ñåðäöà; àíåâðèçìû â ñèñòåìå êðîâîîáðàùåíèÿ ãî-
ëîâíîãî ìîçãà, êîòîðûå ìîãóò ïðèâîäèòü ê âíóòðè-

÷åðåïíîìó êðîâîèçëèÿíèþ[15]. Ïðèáëèçèòåëüíî
10% ÀÄÏÏ, áîëüíûõ èìåþò êèñòû â ïîäæåëóäî÷-
íîé æåëåçå è ìåíåå 5% èìåþò êèñòû â ñåëåçåíêå.
Êðîìå òîãî, îòìå÷àëèñü êèñòû ÿè÷íèêîâ, ñåìåí-
íûõ ïóçûðüêîâ, ýïèäèäèìèñà (ïðèäàòîê ÿè÷êà),
æåëåçû ãèïîôèçà, ïàóòèííîé îáîëî÷êè è øèøêîâèä-
íîãî òåëà.

ÀÄÏÏ ìîæåò ñî÷åòàòüñÿ ñ âðîæäåííûì äå-
ôåòîì ãëàç â âèäå öåíòðàëüíûõ êàòàðàêò, äèñòðî-
ôèåé èëè äèñïëàçèåé ñåò÷àòêè, ìèêðîêîðèåé,
îòñóòñòâèåì öèëèàðíîãî òåëà, âðîæäåííîé ñåìåé-
íîé ñëåïîòîé [16, 17].

Ìíîãî÷èñëåííûå ïàòîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ
ïå÷åíè âêëþ÷àþò íåïðàâèëüíîå ôîðìèðîâàíèå ïëà-
ñòèíîê êàíàëîâ ïå÷åíè ñ ñîîáùàþùèìèñÿ êèñòîç-
íûìè ýëåìåíòàìè, à òàêæå êîìïëåêñû Ìååíáóðãà
[1]. Îòìå÷àëîñü ðàñøèðåíèå ó÷àñòêîâ âíóòðèïå-
÷åíî÷íûõ êàíàëîâ (áîëåçíü Êàðîëè) è âðîæäåííûé
ïå÷åíî÷íûé ôèáðîç. Ïå÷åíî÷íûå êèñòû óâåëè÷è-
âàþòñÿ ñ âîçðàñòîì è ñòàíîâÿòñÿ íåîáûêíîâåííî
áîëüøèìè ê 16 ãîäàì. Âåðîÿòíî íà êèñòîãåíåç ïå-
÷åíè âëèÿþò ýñòðîãåíû, òàê êàê õîòÿ ÷àñòîòà îá-
ðàçîâàíèÿ êèñò ó æåíùèí è ìóæ÷èí ïî÷òè
îäèíàêîâà, ðàçâèòèå áîëüøèõ ïå÷åíî÷íûõ êèñò
íàáëþäàåòñÿ ó æåíùèí. Ñîïóòñòâóþùèå ÀÄÏÏ
ïå÷åíî÷íûå êèñòû ÷àñòî íå èìåþò ñèìïòîìîâ, íî
ìîãóò âûçûâàòü áîëü è èíîãäà îñëîæíÿòüñÿ êðî-
âîòå÷åíèåì, èíôåêöèåé èëè ïå÷åíî÷íîé âåíîçíîé
îáñòðóêöèåé èç-çà ìåõàíè÷åñêîãî ñäàâëèâàíèÿ ïå-
÷åíî÷íûõ âåí, ïðèâîäÿ ê ëåãêîé ãåïàòîìåãàëèè è
ýêññóäàòèâíîìó àñöèòó.

Ñóáàðàõíîèäàëüíîå êðîâîèçëèÿíèå ìîæåò ÿâ-
ëÿòüñÿ ðåçóëüòàòîì ñî÷åòàííûõ öåðåáðàëüíûõ àð-
òåðèàëüíûõ àíåâðèçì [1].

Àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê.

Äèàãíîñòèðóåòñÿ âíóòðèóòðîáíî èëè âñêîðå ïîñëå
ðîæäåíèÿ, è â îñíîâíîì õàðàêòåðèçóåòñÿ áîëåå
òÿæåëûì òå÷åíèåì. ÀÐÏÏ ó äåòåé ÷àñòî ñîïðî-
âîæäàåòñÿ ìàêðî/ìèêðîãåìàòóðèåé è òÿæåëîé ãè-
ïåðòåíçèåé.

Ïðè ÀÐÏÏ îïèñàí ñèíäðîì Ïîòòåðà ñ õàðàê-
òåðíûì ëèöîì (óïëîùåííûé íîñ, çàïàäàþùèé ïîä-
áîðîäîê, ýïèêàíò, ìèêðîãíàòèÿ, ìÿãêèå, íèçêî
ðàñïîëîæåííûå è àíîìàëüíûå óøíûå ðàêîâèíû),
àíîìàëèÿìè êîíå÷íîñòåé, äåôîðìàöèåé ïîçâîíî÷-
íèêà è ëåãî÷íîé ãèïîïëàçèåé, ñëåäñòâèåì êîòîðîé
ÿâëÿåòñÿ íåîíàòàëüíûé ðåñïèðàòîðíûé äèñòðåññ-
ñèíäðîì ñî ñïîíòàííûì ïíåâìîòîðàêñîì. Çàáîëå-
âàíèå ÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ âðîæäåííûì
ïå÷åíî÷íûì ôèáðîçîì, ðàçëè÷íîé ñòåïåíüþ ýêòà-
çèé æåë÷íûõ ïðîòîêîâ, ãèïåðïëàçèè æåë÷íûõ êà-
íàëîâ, áèëèàðíûì äèñãåíåçîì. ×àùå âñåãî èìååò
ìåñòî ëåãêàÿ èëè òÿæåëàÿ ãåïàòîìåãàëèÿ, ñïëåíî-
ìåãàëèÿ. Êîãäà òÿæåñòü ïå÷åíî÷íûõ ìàíèôåñòà-
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öèé ïðåâûøàåò òàêîâóþ ó ïî÷åê, íàðóøåíèå íàçû-
âàþò âðîæäåííûì ïå÷åíî÷íûì ôèáðîçîì. Ïàòî-
ãèñòîëîãè÷åñêè âðîæäåííûé ôèáðîç ïå÷åíè ñâÿçàí
ñ ÀÐÏÏ. Îäíàêî âðîæäåííûé ôèáðîç ïå÷åíè ìî-
æåò àññîöèèðîâàòüñÿ ñ êèñòîçíîé áîëåçíüþ ïî÷åê
ïðè ìíîãèõ äðóãèõ íàðóøåíèÿõ, òàêèõ êàê ñèíäðîì
Ìåêêåëÿ, ñèíäðîì Jeune, ðàçëè÷íûõ ñèíäðîìàõ:
êîðîòêîãî ðåáðà-ïîëèäàêòèëèè, ñèíäðîìå Ivemark,
àòðåçèè âëàãàëèùà è òóáåðîçíîì ñêëåðîçå. Êðîìå
òîãî, âðîæäåííûé ôèáðîç ïå÷åíè íàáëþäàåòñÿ â
ñî÷åòàíèè ñ þâåíèëüíûì íåôðîíîôòèçîì è â ðåä-
êèõ ñëó÷àÿõ ñ ÀÄÏÏ. Ïî ìíåíèþ íåêîòîðûõ àâòî-
ðîâ, âðîæäåííûé ôèáðîç ïå÷åíè ñêîðåå ÿâëÿåòñÿ
ïðîÿâëåíèåì àíîìàëèè áèëèàðíîé ñèñòåìû, ÷åì ñà-
ìîñòîÿòåëüíûì çàáîëåâàíèåì.

Ïðè èññëåäîâàíèè ãðóïïû ïàöèåíòîâ ñ âðîæ-
äåííûì ôèáðîçîì ïå÷åíè âûÿâèëè, ÷òî 50-80% òà-
êèõ áîëüíûõ èìåëè ðàñøèðåíèå òðóáî÷åê
ìîçãîâîãî âåùåñòâà ïî÷åê [2].

Ëåòàëüíûé èñõîä ó äåòåé ñ ÀÐÏÏ âîçìîæåí â
ïåðèíàòàëüíîì ïåðèîäå âñëåäñòâèå ïðîãðåññèðó-
þùåé ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, àðòåðèàëüíîé
ãèïåðòåíçèè èëè äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè.

Íàèáîëåå îñòðîé ïðîáëåìîé ó ñòàðøèõ ïàöè-
åíòîâ ñ ÀÐÏÏ è âðîæäåííûì ôèáðîçîì ïå÷åíè
ÿâëÿåòñÿ ïîðòàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ. Ïîðòàëüíîå êðî-
âîòå÷åíèå âîçíèêàåò íà ïåðâîì ãîäó æèçíè, ó ñòàð-
øèõ äåòåé ïðîÿâëÿåòñÿ ãåìàòîìåçèñîì èëè
ìåëåíîé. Èç-çà ðàñøèðåíèÿ âíóòðèïå÷åíî÷íûõ
æåë÷íûõ ïðîòîêîâ ïàöèåíòû íàõîäÿòñÿ ïîä ïîâû-
øåííûì ðèñêîì áàêòåðèàëüíîãî õîëàíãèòà. Ðàçëè÷-
íûå àíîìàëèè æåë÷íûõ ïðîòîêîâ (äèëàòàöèÿ,
ïðîëèôåðàöèÿ, êèñòû) è ïå÷åíî÷íûé ôèáðîç ìîãóò
ñî÷åòàòüñÿ ñ äðóãèìè çàáîëåâàíèÿìè è ãåíåòè÷åñ-
êèìè ñèíäðîìàìè (ñèíäðîì Ìåêêåëÿ, 17-18 òðè-
ñîìèÿ, ñêëåðîç òðóáî÷åê è äèñòðîôèÿ ãëîòêè,
îñëîæíåííàÿ àñôèêñèåé), âñòðå÷àåòñÿ â ñòðóêòó-
ðå íàñëåäñòâåííûõ ñèíäðîìîâ [18].

Ó ïàöèåíòîâ ñ ÀÐÏÏ âñòðå÷àþòñÿ ìíîãî÷èñ-
ëåííûå èíòðàêðàíèàëüíûå àíåâðèçìû, õîòÿ ãîðàç-
äî ðåæå, ÷åì ïðè ÀÄÏÏ [19].

Äèàãíîñòèêà

Àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê.

Àíàëèç êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé â ñî÷åòàíèè ñ ðî-
äîñëîâíîé ïàöèåíòà îáû÷íî ïîäòâåðæäàþò äèàãíîç.
Ïðåíàòàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ïðîâîäèòñÿ ñ ïîìîùüþ
ÓÇÈ èëè ìåòîäàìè ÄÍÊ-äèàãíîñòèêè.

Ìèíèìàëüíûé ÓÇÈ-êðèòåðèé, ïîçâîëÿþùèé
äèàãíîñòèðîâàòü ÀÄÏÏ ó ïàöèåíòîâ ñ ðèñêîì 50%
íîñèòåëüñòâà ãåíà ÀÄÏÏ, ïåðåñìîòðåí: â âîçðàñ-
òå ìëàäøå 30 ëåò – äâå êèñòû, îò 30 äî 59 ëåò –
äâå êèñòû â êàæäîé ïî÷êå, ñòàðøå 60 ëåò – ÷åòû-
ðå êèñòû â êàæäîé ïî÷êå. Ïðè ìèíèìàëüíûõ ïðî-

ÿâëåíèÿõ áîëåçíè ðàçìåðû ïî÷åê íîðìàëüíûå, èõ
ïîâåðõíîñòü ãëàäêàÿ è ìàëåíüêèå êèñòû îïðåäå-
ëÿþòñÿ â îáåèõ ïî÷êàõ. Ñ âîçðàñòàíèåì ðàçìåðà è
êîëè÷åñòâà êèñò îíè óâåëè÷èâàþò ïî÷êè áåç èñêà-
æåíèÿ ïî÷å÷íîãî êîíòóðà. Ïðè ñïëîøíûõ âêëþ÷å-
íèÿõ ïðîåêöèÿ êèñò íà ïî÷å÷íûå ãðàíèöû ïðèâîäèò
ê âûïóêëîñòè êîíòóðîâ. Ïðè áîëåå âûðàæåííîì
çàáîëåâàíèè ïàðåíõèìà ïî÷òè ñîâñåì çàìåùàåò-
ñÿ ìíîæåñòâåííûìè êèñòàìè. Ó ïàöèåíòîâ ñ
ÀÄÏÏ2 ìåíüøå êèñò, ÷åì ó ïàöèåíòîâ ñ ÀÄÏÏ1.
Ðàçìåð êèñò íà ñíèìêàõ âàðüèðóåò, äîñòèãàÿ 10 ñì
è áîëåå â äèàìåòðå.

Íåîñëîæíåííûå êèñòû ñîäåðæàò ÷èñòóþ æèä-
êîñòü ñîëîìåííîãî öâåòà. Îäíàêî íà ñíèìêàõ âîç-
ìîæíî íàëè÷èå ãåìîððàãèè èëè áåëêîâûõ ÷àñòèö â
îäíîé èëè áîëåå êèñòàõ. Ìåæäó ïî÷êàìè íå èñ-
êëþ÷àåòñÿ àñèììåòðèÿ êîëè÷åñòâà è ðàçìåðà êèñò.

Êèñòû â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ âèäèìû ïðè
âíóòðèâåííîé ïèåëîãðàôèè èëè êîìïüþòåðíîé òî-
ìîãðàôèè. Ðàäèîãðàôè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ ïîìî-
ãàþò ïîäòâåðäèòü äèàãíîç.

A.B. Chapman ñ÷èòàåò âîçìîæíûì îïðåäåëå-
íèå îáúåìà ïî÷åê è êèñò ñ ïîìîùüþ îáû÷íîé äî-
ñòóïíîé òåõíèêè ÌÐÒ. Ìåòîä áîëåå ÷óâñòâèòåëåí,
÷åì ÓÇÈ è ÊÒ. Êèñòû îòäåëåíû îò îáúåìîâ ïî-
÷åê, ÷òî îáåñïå÷èâàåò ïîíèìàíèå ïðîöåññà ðàçâè-
òèÿ áîëåçíè [14]. Ïîòåíöèàëüíûå îøèáêè ïðè ÊÒ
êàñàþòñÿ ìàëåíüêèõ êèñò, êîòîðûå èìåþò âíóòðè-
ïî÷å÷íîå ïîëîæåíèå. Â ýòèõ ñëó÷àÿõ äëÿ îöåíêè
ðåêîìåíäóåòñÿ áîëåå ìåëêèé øàã ðàçðåçà ïðè ÊÒ
(5ìì). Èç-çà øèðîêîé äîñòóïíîñòè íåèíâàçèâíûõ
ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ, òàêèõ êàê ÓÇÈ, àíãèîãðà-
ôèÿ áîëüøå íå èñïîëüçóåòñÿ äëÿ äèàãíîñòèêè [2].

Àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé ïîëèêèñòîç ïî÷åê.

Êëèíè÷åñêèå ìàíèôåñòàöèè âêëþ÷àþò âíóòðèóò-
ðîáíîå óâåëè÷åíèå ïî÷åê è ìàëîâîäèå, äèñãåíåç
æåë÷åâûâîäÿùåé ñèñòåìû, ïîðòàëüíûé ôèáðîç. Â
þíîøåñòâå (â âîçðàñòå ñòàðøå 20 ëåò) ìàíèôåñ-
òàöèè âñòðå÷àþòñÿ ðåäêî, à êëèíè÷åñêèå ñèìïòî-
ìû áîëüøå ñõîæè ñî âçðîñëîé ôîðìîé ïîëèêèñòîçà
ïî÷åê (ÀÄÏÏ).

Ïîëèêèñòîç ïî÷åê ïðåäïîëàãàåòñÿ ïî êëèíè÷åñ-
êèì ïðîÿâëåíèÿì è ïîäòâåðæäàåòñÿ ÓÇÈ, êîòîðàÿ
ïîêàçûâàåò òèïè÷íî-óâåëè÷åííûå èëè îäèíàêîâî
ãèïåðýõîãåííûå ïî÷êè. Òàê êàê ÓÇÈ ïî÷åê ìîæåò
äàâàòü îøèáêó ïðè îïðåäåëåíèè êèñò, êàê âàðèàíò
äèàãíîñòèêè ìîæåò ðàññìàòðèâàòüñÿ âíóòðèâåí-
íàÿ ïèåëîãðàôèÿ. «Óäà÷íûå» ïèåëîãðàììû îáíà-
ðóæèâàþò ðàñøèðåíèå ñîáèðàþùèõ êàíàëîâ. Òàê
êàê ýòè êàíàëû ðàñïîëîæåíû îò êîðû äî ïàðåíõè-
ìû, îíè âûãëÿäÿò êàê ðàäèàëüíûå «æèëêè», ïîõî-
æèå íà ñïèöû êîëåñà. Â ñïîðíûõ ñëó÷àÿõ ìîæåò
áûòü ïðîâåäåíà îòêðûòàÿ áèîïñèÿ ïå÷åíè è ïðà-
âîé ïî÷êè ê êîíöó ïåðâîãî ãîäà æèçíè äëÿ òîãî,
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÷òîáû ïîäòâåðäèòü äèàãíîç è ðàçðåøèòü ãåíåòè-
÷åñêèå âîïðîñû [1].

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ÀÄÏÏ ïðî-
âîäèòñÿ ñ ïî÷å÷íûìè êèñòàìè, ñî÷åòàííûìè ñ
òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì è áîëåçíüþ Õèïïåëÿ-Ëèí-
äàó, êîòîðûå ÿâëÿþòñÿ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûìè
íàðóøåíèÿìè.

Ïðè ïîäîçðåíèè íà ÀÐÏÏ íåîáõîäèìî èñêëþ-
÷èòü äðóãèå ïðè÷èíû äâóñòîðîííåãî óâåëè÷åíèÿ
ïî÷åê, òàêèå êàê ãèäðîíåôðîç, îïóõîëü Âèëüìñà,
òðîìáîç ïî÷å÷íûõ âåí.

Â ïðàêòè÷åñêîé íåôðîëîãèè ÷àñòî ïðèõîäèòñÿ
äèôôåðåíöèðîâàòü ïîëèêèñòîç ïî÷åê îò êèñòîçíîé
äèñïëàçèè ïî÷åê. Òåîðèÿ «Bud» (áóòîí) ïðåäïîëà-
ãàåò, ÷òî åñëè çà÷àòîê ìî÷åòî÷íèêà ðàçðàñòàåòñÿ
â àíîìàëüíîì ìåñòå, èìååò ìåñòî íåïðàâèëüíîå
ïðîíèêíîâåíèå è èíäóêöèÿ áëàñòåìû ìåòàíåôðî-
íà, ÷òî ïðèâîäèò ê àíîìàëüíîé ïî÷å÷íîé äèôôå-
ðåíöèàöèè [1]. Ïî÷å÷íàÿ äèñïëàçèÿ ìîæåò
ðàçâèâàòüñÿ íà ôîíå òÿæåëîé îáñòðóêòèâíîé óðî-
ïàòèè íà ðàííåé ñòàäèè ãåñòàöèè êàê ïðè òÿæåëûõ
ñëó÷àÿõ óðåòðàëüíûõ çàäíèõ êëàïàíîâ, òàê è â ñëó-
÷àå ìóëüòèêèñòîçíîé äèñïëàçèè ïî÷êè, ïðè êîòî-
ðîé ÷àñòü ìî÷åòî÷íèêà îòñóòñòâóåò.

Ìóëüòèêèñòîçíàÿ ïî÷êà – ýòî âðîæäåííîå ñî-
ñòîÿíèå, ïðè êîòîðîì ïî÷êà ôàêòè÷åñêè çàìåùåíà
ïîëíîñòüþ êèñòàìè, íå ôóíêöèîíèðóåò è ÿâëÿåòñÿ
ðåçóëüòàòîì àòðåçèè ìî÷åòî÷íèêà. Ðàçìåð ïî÷êè
ìîæåò ñèëüíî âàðüèðîâàòü (÷àñòî ÿâëÿÿñü ïðè÷è-
íîé óâåëè÷åíèÿ æèâîòà íîâîðîæäåííîãî). ×àñòîòà
âñòðå÷àåìîñòè 1:2000. Ìóëüòèêèñòîçíàÿ ïî÷êà
îáû÷íî – îäíîñòîðîííåå ïîðàæåíèå, îáíàðóæèâà-
åòñÿ âî âðåìÿ àíòåíàòàëüíîãî ÓÇÈ. Äâóñòîðîííèå
ìóëüòèêèñòîçíûå ïî÷êè íåñîâìåñòèìû ñ æèçíüþ.

Ïðè ïî÷å÷íîé ãèïîïëàçèè ïî÷êà ìàëåíüêàÿ,
èìååò ìåíüøåå êîëè÷åñòâî ÷àøå÷åê è íåôðîíîâ.
Íåîáõîäèìî îòëè÷àòüñÿ îò àïëàçèè, ïðè êîòîðîé
ïî÷êà ðóäèìåíòàðíà. Ðåäêàÿ ôîðìà äâóñòîðîííåé
ãèïîïëàçèè íàçûâàåòñÿ îëèãîìåãàíåôðîíèÿ, ïðè
êîòîðîé êîëè÷åñòâî ãèïåðòðîôèðîâàííûõ íåôðîíîâ
ñíèæåíî.

Ïî÷êà Àñê – Óïìàðêà òàêæå èìåíóåòñÿ ñåã-
ìåíòàðíîé ãèïîïëàçèåé. Îòíîñèòñÿ ê ìàëåíüêèì
ïî÷êàì, îáû÷íî âåñèò íå áîëåå 35 ãðàìì, ñ îäíîé
èëè áîëåå ãëóáîêèìè âûåìêàìè (æåëîáêàìè) íà áî-
êîâîé âûïóêëîñòè, íèæå êîòîðûõ ïàðåíõèìà ñîñòî-
èò èç òðóáî÷åê, ïîõîæèõ íà òàêîâûå â ùèòîâèäíîé
æåëåçå. Áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ â âîçðàñòå 10 ëåò
è áîëåå âî âðåìÿ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà èìåþò òÿ-
æåëóþ ãèïåðòåíçèþ, êîòîðóþ îáû÷íî ëå÷àò íåôðýê-
òîìèåé.

Êðèòåðèè äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè ïî-

ëèêèñòîçà ïî÷åê, ðàçðàáîòàííûå K.Zerres (1996),
ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 3 [2].

Ïðîãíîç, ëå÷åíèå

Òå÷åíèå áîëåçíè ìîæåò îñëîæíÿòüñÿ êðîâîèçëè-
ÿíèåì, èíôèöèðîâàíèåì èëè ðàçðûâîì êèñò. Ïðèáëè-
çèòåëüíî 6% êèñò îñëîæíÿþòñÿ êðîâîèçëèÿíèåì êàê
ñëåäñòâèåì òðàâìû, âûïÿ÷èâàíèÿ èëè êðîâîòî÷èâî-
ñòè ñòåíêè êèñòû. Ðåçóëüòàòîì ðàçðûâà ãåìîððàãè-
÷åñêîé êèñòû ìîæåò áûòü îêîëîïî÷å÷íàÿ ãåìàòîìà.

Áîëüøîå âíèìàíèå óäåëÿåòñÿ ðîëè äåôåêòà
ïîëèöèñòèíà â ôîðìèðîâàíèè íåîïëàñòè÷åñêèõ ïðî-
öåññîâ. Ïðåäïîëàãàþò ìîäèôèöèðóþùåå âëèÿíèå
íà ïðîãðåññèðîâàíèå ÀÄÏÏ èíñåðöèîííî-äåëåöè-
îííîãî ïîëèìîðôèçìà ÀÏÔ [20 – 22].

Ïàöèåíòû ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì ïîëè-

êèñòîçîì ïî÷åê ÷àñòî èìåþò 2 èëè 3 íîðìàëüíûõ
áåðåìåííîñòè, ïðåæäå ÷åì áóäåò îáíàðóæåí ñêðû-
òûé ïîëèêèñòîç. Åñëè ïî÷å÷íàÿ ôóíêöèÿ óõóäøà-
åòñÿ â íà÷àëå áåðåìåííîñòè ïàöèåíòêè, òî
âîçìîæíî áûñòðîå ïðîãðåññèðîâàíèå ïî÷å÷íîé
íåäîñòàòî÷íîñòè [23]. Âíå áåðåìåííîñòè óõóäøå-
íèå ñîñòîÿíèÿ îáû÷íî ïîñòåïåííîå. Ëå÷åíèå ïîä-
äåðæèâàþùåå. Ïîñëåäíÿÿ ñòàäèÿ ïî÷å÷íîé
íåäîñòàòî÷íîñòè ó ïàöèåíòà ïðè ÀÄÏÏ ðåäêî
âñòðå÷àåòñÿ â äåòñêîì âîçðàñòå, îáû÷íî ðàçâèâà-
åòñÿ ê 60–70 ãîäàì.

Ïðè àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîì ïîëèêèñòîçå

ïî÷åê ëåòàëüíûé èñõîä âîçìîæåí ó ìëàäåíöåâ â
íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå âñëåäñòâèå ëåãî÷íîé èëè
ïî÷å÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Â ñëó÷àÿõ óâåëè÷åíèÿ
ïðîäîëæèòåëüíîñòè æèçíè äî íåñêîëüêèõ ëåò ïî÷-
êè ñæèìàþòñÿ â ðàçìåðàõ, ãèïåðòåíçèÿ ñòàíîâèò-
ñÿ ìåíåå òÿæåëîé. Ïîääåðæèâàþùåå ëå÷åíèå ó
äåòåé ñ àðòåðèàëüíîé ãèïåðòåíçèåé âêëþ÷àåò ãè-
ïîòåíçèâíóþ òåðàïèþ. Ó ïàöèåíòîâ, èìåþùèõ ôèá-
ðîç ïå÷åíè, ïðîãíîç ïîðòàëüíîé ãèïåðòåíçèè
íåáëàãîïðèÿòåí [1].

Ïðè èñõîäå â ïî÷å÷íóþ íåäîñòàòî÷íîñòü, ïî-
êàçàíû äèàëèç è ïåðåñàäêà ïî÷êè.
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