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Цель исследования: оценить особенности развития почечных и внепочечных кист, артериальной гипертензии, синдро-
ма портальной гипертензии при аутосомно-рецессивном поликистозе почек (АРПП) у детей. Пациенты и методы. Для 
выявления типа наследования поликистоза почек проведен генеалогический анализ двенадцати семей, клиническое, 
ультразвуковое исследование почек и органов брюшной полости, компьютерная томография. В исследование включено 
14 детей с АРПП. Проведено катамнестическое исследование 14 детей с АРПП для выяснения возраста к моменту вы-
явления кист по результатам УЗИ, особенностей начальных клинических проявлений и течения, осложнений и исхода. 
Результаты. Возраст детей к моменту выявления кист в почках по результатам УЗИ при АРПП составил 2,3 ± 0,4 месяца.  
Выявлена высокая частота развития артериальной гипертензии у новорожденных и грудных детей с АРПП, составившая 
92,9 %. Внепочечное расположение кист установлено в 71,4 %. Синдром портальной гипертензии с кровотечением из 
варикозно расширенных вен пищевода и желудка, меленой установлен у 5 (35,7 %) детей. Из 14 обследованных детей 
у 5 (35,7 %) пациентов диагностирован детский АРПП с фиброзом печени, который имеет более благоприятный прогноз 
без формирования почечной недостаточности в грудном и раннем детском возрасте. У 9 (64,3 %) пациентов диагности-
рован классический АРПП у новорожденных и детей грудного возраста, который характеризуется прогрессированием 
в терминальную почечную недостаточность на первом году жизни.

Ключевые слова: аутосомно-рецессивный поликистоз почек; дети; кисты печени; врожденный фиброз печени; синдром 
портальной гипертензии.
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The aim of the study was to assess the features of development of renal and extrarenal cysts, arterial hypertension, syndrome 
of portal hypertension in autosomal recessive polycystic kidney disease (ARPKD) in children. Patients and methods. With the 
aim of establishing the type of inheritance of polycystic kidney disease the genealogical analysis of 12 families, clinical ultra-
sound of the kidneys and abdominal organs, computed tomography. The study included 14 children with ARPKD. Conducted 
follow-up study of 14 children with ARPKD to determine the age by the detection of cysts based on ultrasound, the features 
of the initial clinical manifestations and course, complications and outcome. Results: the Age of the children back to the time 
of detection of the cysts in the kidneys based on ultrasound when ARPKD was 2.3 ± 0.4 month. Identified a high incidence 
of arterial hypertension in neonates and infants with ARPKD at 92.9%. Extrarenal location of the cysts is set at 71.4%. Syn-
drome of portal hypertension, bleeding from varicose veins of esophagus and stomach, melanau installed in 5 (35,7%) chil-
dren. Of the 14 in 5 (35,7%) patients diagnosed ARPKD children with liver fibrosis, which has a favorable prognosis without 
the formation of renal failure in infants and early childhood, 9 (64,3%) diagnosed with classic ARPKD in neonates and infants 
that is characterized by progression to end-stage renal disease in the first year of life.

Keywords: autosomal recessive polycystic kidney disease; children; liver cysts; congenital hepatic fibrosis; portal hypertension 
syndrome.

Актуальность проблемы аутосомно-рецессивно-
го поликистоза почек (АРПП) в  детском возрасте 
обусловлена возрастными особенностями форми-
рования почечных кист, клинических проявлений, 
частым развитием синдрома артериальной и  пор-

тальной гипертензии и осложнений, исходом в хро-
ническую болезнь почек (ХБП) [1–6].

Согласно МКБ АРПП имеет код Q61.1 (МКБ 
10-го пересмотра, 1998). Согласно классифика-
ции  S.M.  Bonsib (2010), среди аутосомно-рецес-
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сивного поликистоза почек выделяют два вариан-
та: классический АРПП у новорожденных и детей 
грудного возраста и  детский АРПП с  фиброзом 
печени [6]. АРПП диагностируют пренатально 
у новорожденных и грудных детей [7]. Дифферен-
циальный диагноз аутосомно-рецессивного полики-
стоза почек проводится с аутосомно-доминантным 
поликистозом почек при очень раннем выявлении 
почечных кист [5]. Результаты катамнеза детей 
с аутосомно-рецессивным типом наследования по-
ликистоза почек свидетельствуют о  неблагоприят-
ном прогнозе [1, 5].

Целью исследования явилась оценка особенно-
стей развития почечных и внепочечных кист, арте-
риальной гипертензии при АРПП у детей.

МАТЕРИАЛЫ  И МЕТОДЫ
В исследование включено 14 пациентов (из 12 се-

мей) с поликистозом почек в возрасте от 1 месяца 
до 7 лет (средний возраст составил 2,3 ± 0,4 меся-
ца). Проведено катамнестическое исследование 
14 детей с поликистозом почек для выяснения воз-
раста к  моменту выявления кист по  результатам 
УЗИ, особенностей начальных клинических про-
явлений и  течения, осложнений и  исхода в  зави-
симости от  типа наследования. Средняя давность 
катамнеза от момента диагностики заболевания со-
ставила 6,1 ± 0,1 года.

АРПП диагностировали у пробанда при выявле-
нии кист в  обеих почках при УЗИ и  наличии уль-
тразвукового или гистологического подтверждения 
фиброза и/или поликистоза печени, при отсутствии 
кист в почках у родителей старше 30 лет [2, 3].

Объем исследования включал генеалогический, 
клинический и лабораторный методы (общий и био-
химический анализы крови, общий анализ мочи, 
суточная протеинурия и  бактериологическое ис-
следование мочи, оценка функции почек по пробам 
Зимницкого, Реберга, КОС); ультразвуковое иссле-
дование (почек, печени, поджелудочной железы, 
яичников, оценка объема почек по результатам уль-
тразвуковой биометрии, доплеровское исследова-
ние сосудов почек), компьютерную томографию.

Результаты исследования обработаны при по-
мощи программы Microsoft Excel 2003 (Microsoft, 
США) и STATISTICA 6.0 (StatSoft Inc., USA). Резуль-
таты представлены в виде среднего арифметическо-
го ± ошибка средней. Статистическую значимость 
различий двух средних определяли с  помощью 
t-критерия Стьюдента; частот  — ​χ²-критерия Пир-
сона. Критический уровень достоверности нулевой 
статистической гипотезы (р) принимался равным 
0,05. Достоверными считали различия сравнивае-
мых показателей при р < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ 
Генеалогический метод исследования 12 семей 

с АРПП. При исследовании 12 семей диагноз «по-
ликистоз почек с аутосомно-рецессивным типом на-
следования» подтвержден у 14 детей (из них 5 маль-
чиков, 9 девочек) в  возрасте от  1 месяца до  7  лет 
(средний возраст на момент установления диагноза 
2,3 ± 0,4 месяца).

Обследовано 14 детей и  подростков в  возрасте 
от 1 месяца до 7 лет для выяснения возраста к мо-
менту выявления кист по УЗИ, особенностей началь-
ных проявлений, течения, осложнений, исхода при 
АРПП. Среди обследованных 14 пациентов мальчи-
ков 5 (36 %), девочек 9 (64 %), соотношение 1 : 1,8.

При анализе течения беременности у  матерей 
14  детей с  АРПП установлено, что беременность 
протекала на  фоне гестоза у  12 (в  86 %), угро-
зы прерывания в  первом триместре (4–12 недель) 
у 8 (57 %), анемия во время беременности установ-
лена у 6 (60 %). Средний возраст матерей пациен-
тов с  АРПП к  моменту настоящей беременности 
составил 27,9 ± 8,3  года. Предшествующие бере-
менности матерей пациентов с АРПП сопровожда-
лись внутриутробной гибелью плода у  1  (7,1 %) 
и  смертью новорожденного в  первые дни жиз-
ни — ​у 2  (14,3 %). В  50 % случаев у  беременных 
матерей пациентов с АРПП диагностировано мало-
водие. Роды у матерей 14 детей с АРПП срочные — ​
у  11  (78,6 %), преждевременные  — ​у  3 (21,4 %). 
Средняя масса тела детей с  АРПП при рождении 
составила 3023 ± 98, длина тела детей с АРПП при 
рождении  — ​49,0 ± 6,4  см.  На  грудном вскармли-
вании с  рождения находилось 10 (71,4 %) детей 
с АРПП.

Средний возраст детей на  момент выявления 
кист по  результатам УЗИ при поликистозе почек 
с  аутосомно-рецессивным типом наследования за-
болевания составил 2,3 ± 0,4 месяца. Пренатальная 
диагностика кист проведена в 36 % у 14 пациентов 
с АРПП, в 57 % случаев по результатам УЗИ прена-
тально выявлено увеличение объема почек.

Кисты других органов выявлены в  71,4 % 
у 10 пациентов с АРПП, из них у 9 (64,3 %) кисты 
печени, у 1 (7,1 %) кисты поджелудочной железы.

Пациенты с  АРПП на  момент выявления кист 
по УЗИ имели клинические симптомы заболевания 
(100 %). Из 14 детей с АРПП клинические проявле-
ния в виде увеличения объема живота и/или пальпи-
руемых плотных почек с  бугристой поверхностью 
у  14 (100 %), отеков лица, поясничной области, 
нижних конечностей у  5 (36 %), артериальной ги-
пертензии у 4 (29 %), дыхательной недостаточности 
у 6 (43 %), гепатомегалии у 8 (57 %) выявлены сразу 
при рождении; у 5 (36 %) — ​синдромы артериаль-
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ной и портальной гипертензии проявились в возрас-
те до 1 года.

При АРПП артериальная гипертензия выявлена 
в 92,9 % случаев (у 13 из 14 детей). Средний возраст 
на  момент выявления синдрома артериальной ги-
пертензии у детей с АРПП составил 2,4 ± 0,6 меся-
ца. Соотношение мальчиков и девочек при аутосом-
но-рецессивном поликистозе почек, протекающем 
с  артериальной гипертензией, составило 1 : 1,75, 
во всех случаях артериальная гипертензия характе-
ризовалась как стабильная систоло-диастолическая, 
корригируемая терапией 1–2 антигипертензивными 
препаратами (блокаторы рецепторов АКФ, блокато-
ры рецепторов ангиотензина II, блокаторы кальцие-
вых каналов).

В нашем исследовании пиелонефрит диагности-
рован у 9 (75 %) из 12 пациентов с АРПП, пережив-
ших неонатальный период. Средний возраст на мо-
мент установления пиелонефрита составил 7,2 ± 0,7 
месяца при АРПП.

Динамика размеров кист в  почках при по-
ликистозе почек по  результатам УЗИ показала, 
что минимальный диаметр кист у  детей с  АРПП 
(на  момент их первого выявления) по  данным 
УЗИ составил в  среднем 0,22 ± 0,03  см, а  макси-
мальный  — ​0,35 ± 0,01  см. На  момент катамне-
за минимальный размер кист в  почках у  детей 
и  подростков с  АРПП (по  данным УЗИ) соста-
вил в  среднем 0,27 ± 0,01  см, а  максимальный  — ​
0,51 ± 0,03  см.  Из  14 пациентов с  АРПП кисты 
в  почках при рождении выявлены в  93 % (13 де-
тей), из них в 77 % (у 10 детей) кисты в почках мно-
жественные и диффузно рассеяны по всей парен-
химе с момента их выявления, в 23 % (у 3 детей) 
при рождении выявлены единичные мелкие кисты 
в почках. У 1 ребенка (7 %) при рождении выявле-
ны увеличенные в объеме почки без четко разли-
чимых при УЗИ кист, которые впервые отмечены 

при УЗИ в возрасте 1 года. У всех пациентов при 
повторных УЗИ (в  течение 6 месяцев от момента 
выявления) отмечено увеличение количества кист 
в почках. Двустороннее увеличение объема почек 
при АРПП выявлено у  14 (100 %) пациентов при 
рождении, прогрессирующее с возрастом.

У 14 детей с АРПП установлено поражение пече-
ни — ​врожденный фиброз печени у 7 (50 %), поли-
кистоз печени — ​у 9 (64,3 %); синдром портальной 
гипертензии  — ​у  5 (35,7 %), гепатоспленомега-
лия — ​у 5 из 14 детей. Синдром портальной гипер-
тензии проявлялся у 5 детей с АРПП кровотечением 
из варикозно расширенных вен пищевода и желуд-
ка  (5), меленой (2). Эндоскопическое лигирование 
варикозно расширенных вен пищевода проведено 
у 5 детей с синдромом портальной гипертензии при 
2-й степени эзофагеального варикоза.

В одном из  наших наблюдений у  девочки С. 
(5  лет 6 мес.) с  АРПП тяжелая паренхиматозная 
АГ с  неонатального возраста протекала с  двусто-
ронним почечным и  внепочечным расположением 
кист в печени, синдромом портальной гипертензии 
(внепеченочный блок), с  кровотечением из  вари-
козно расширенных вен пищевода и желудка, меле-
ной, поражением органов — ​мишеней (гипертрофия 
миокарда левого желудочка, гипертензионная анги-
опатия сетчатки), исходом в ХБП С3б (СКФ 36,25 
(мл/мин/1,73 м2) (рис. 1)). Пациентке (5 лет 10 мес.) 
проведено лигирование и склерозирование варикоз-
но расширенных вен пищевода и желудка. У паци-
ентки (7 лет 7 мес.), получавшей два антигипертен-
зивных препарата, по суточному мониторированию 
артериального давления установлена среднесуточ-
ная величина АД 126/81 мм рт. ст., ЧСС 84 в минуту, 
max САД и ДАД 150/92 мм рт. ст., ЧСС 90 в минуту, 
min САД и ДАД 96/60 мм рт. ст., ЧСС 75 в минуту.

Сохранная функция почек за  период катам-
неза  отмечена у  2 из  14 детей (14,3 %) с  АРПП. 

 
Рис. 1.	Фрагмент родословной семьи с аутосомно-рецессивным  поликистозом почек (С., 09.07.2000)
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СКФ,  рассчитанная по  Schwartz, состави-
ла 125 ± 14  (мл/ мин/1,73  м2). У  12 из  14 детей 
АРПП характеризовался неблагоприятным про-
гнозом течения: с  исходом в  хроническую бо-
лезнь почек  в  85,7 %  случаев. СКФ, рассчитан-
ная по  формуле Schwartz, составила у  детей 
35,25 ± 9,12  (мл/ мин/1,73  м2). Летальный ис-
ход зарегистрирован в  21,4 % случаев, из  них 
у 2 (14,3 %) детей (сибсы) в период новорожденно-
сти, у 1 (7,1 %) — ​в возрасте 1 года. При аутопсии 
диагноз АРПП подтвержден в 3 случаях. Характе-
ристика почечного и внепочечного расположения 
кист, артериальной гипертензии, синдрома пор-
тальной гипертензии у детей с АРПП представлены 
в табл. 1.

ЗАК ЛЮЧЕНИЕ
Средний возраст детей с АРПП к моменту уста-

новления кист и артериальной гипертензии соста-
вил 2,3 ± 0,4 мес. Внепочечное расположение кист 
установлено в 71,4 %. Синдром портальной гипер-
тензии с  кровотечением из  варикозно расширен-
ных вен пищевода и желудка, меленой установлен 
у 5  (35,7 %) детей. В соответствии с классифика-
цией кистозных заболеваний почек S.M. Bonsib 
(2010) [6], в нашем исследовании из 14 у 5 (35,7 %) 
пациентов диагностирован детский АРПП с  фи-
брозом печени, который имеет более благопри-
ятный прогноз без формирования почечной недо-
статочности в грудном и раннем детском возрасте, 
у  9 (64,3 %) диагностирован классический АРПП 

у  новорожденных и  детей грудного возраста, ко-
торый характеризуется прогрессированием в  тер-
минальную почечную недостаточность на первом 
году жизни.
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