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Актуальность исследования: Поликистозная болезнь почек с аутосомно-рецессивным ти-
пом наследования (АРПП) является орфанным заболеванием (1:20000-100000 новорожден-
ных), имеет серьезный прогноз. течение заболевания характеризуется наличием врожденного 
фиброза печени и/или поликистоза печени с развитием осложнений синдрома портальной ги-
пертензии (варикозным расширением вен пищевода, желудка, пищеводно-желудочным кровот-
ечением) и нефрогенной артериальной гипертензии, прогрессированием хронической болезни 
почек (ХБП). В детском возрасте у пациентов с АРПП встает вопрос о начале заместительной 
почечной терапии и показаниях к трансплантации почки или комбинированной почечно-пече-
ночной трансплантации.

цель исследования: представить клиническое течение АРПП с поликистозом печени у де-
вочки 6 лет.

Материалы и методы: изучены результаты обследования в клинике СПбГПмУ девочки 
6 лет. объем обследования включал клинический и лабораторный методы с оценкой скорости 
клубочковой фильтрации (по расчетной формуле schwartz), состояния функции печени; ульт-
развуковое исследование (УЗИ) и компьютерную томографию (Кт) почек и органов брюшной 
полости, суточное мониторирование артериального давления (СмАД). от проведения эзофа-
гогастродуоденоскопии (ЭГДС) получен письменный отказ родителей.

Результаты: У девочки К. (2014 г.р.), из семьи с отрицательным анамнезом по кистозам 
почек, зарегистрировано повышение АД, эмоциональная лабильность. По результатам само-
стоятельного контроля, пределы колебания АД составили 107/56-137/77 мм.рт.ст. при ЧСС 78–
81 ударов в минуту. По СмАД суточный профиль АД гипертензивный, систолического типа со 
среднесуточном значением АД 113/66 мм.рт.ст. при ЧСС 78 ударов в минуту. По результатам 
УЗИ выраженная нефромегалия: обе почки резко увеличены в объеме, общий объем почек со-
ставляет 661,7см3, что более чем в 7 раз превышает нормальные значения для девочки по росту 
(86,8± 0,50см3), эхогенность паренхимы почек повышена, в паренхиме обеих почек мелкие 
кисты (0,03-0,3см), количество кист не поддается подсчету (множественные); паренхима пече-
ни неоднородная за счет множества анэхогенных структур (кисты 0,1-0,2см) и гиперэхогенных 
структур, стенки желчевыводящих путей резко уплотнены (признаки холангита). По Кт под-
тверждены множественные мелкие кисты в паренхиме почек и внепочечное расположение 
кист в печени, признаков портальной гипертензии не выявлено. Состояние функции почек со-
ответствует ХБПС1 (СКФ=104 мл/мин соответствует возрастной норме, паратгормон и микро-
альбуминурия в норме). отмечена гиперренинемия. В крови не выявлено признаков цитолиза 
и холестаза, маркеры вирусных гепатитов отрицательные. В клиническом анализе крови без 
патологических изменений. При осмотре офтальмолога — без патологических изменений со-
судов глазного дна. По результатам ЭХо-КГ — двустворчатый трикуспидальный клапан без 
значимых изменений гемодинамики. 
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Выводы: Представлено клиническое наблюдение орфанного заболевания (поликистозной 
болезни почек с аутосомно-рецессивным типом наследования), которое характеризуется нали-
чием нефрогенной артериальной гипертензии, прогрессированием ХБП и синдрома порталь-
ной гипертензии в детском возрасте. особенностью данного клинического случая является 
отсутствие проявлений синдрома портальной гипертензии у девочки в возрасте 6 лет с поли-
кистозом печени, выявленным с рождения и наличие стойкой нефрогенной артериальной ги-
пертензии при особенностях формирования трикуспидального клапана, что требует монито-
ринга ЭХо-КГ, ЭКГ, глазного дна. 
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