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РЕФЕРАТ
ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: оценить особенности почечных и внепочечных проявлений аутосомно-доминантного полики-
стоза почек (АДПП) у детей. ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ: в исследование включено 67 детей из 60 семей с АДПП. Использо-
ваны катамнестический, клинико-лабораторные и инструментальные методы исследования. Проведена стратификация 
тяжести хронической болезни почек (ХБП) согласно классификаций NKF-K/DOQI (2002) и национальных рекомендаций 
(2012). РЕЗУЛЬТАТЫ: выявлены возрастные особенности диагностики почечных кист по УЗИ у детей с АДПП: 0–15 лет 
в 91%, из них 0–18 мес (очень раннее выявление) в 19,4%; 15–18 лет в 9% случаев. Преобладает двустороннее рас-
положение почечных кист: при первом выявлении (8,24±0,64 года) в 59,7%, на момент катамнеза (13,2±0,54 года) в 
95,5%. Регрессионный анализ установил ежегодное нарастание максимального диаметра кист на 0,21±0,03 см, средней 
длины почек на 0,42±0,05 см у детей с АДПП по данным УЗИ. Артериальная гипертензия (АГ) при первом выявлении 
кист диагностирована в 4,5% случаев, на момент катамнеза в 21%. Средняя длина почек и максимальный диаметр кист 
у детей с АДПП, имеющих АГ, достоверно больше, чем у детей без АГ. Достоверных различий между максимальным 
диаметром кист, средней длиной почек и частотой АГ у детей с очень ранним и более поздним выявлением кист не 
установлено. Внепочечные проявления АДПП у детей в катамнезе (5,1±0,6 года) выявлены достоверно чаще (31,3%), 
чем при первом выявлении кист в почках (13,5%). Показано, что КТ и МРТ являются более информативными методами 
выявления внепочечных кист у детей, чем УЗИ. У детей с АДПП преобладает I стадия ХБП в 94% случаев. ЗАКЛЮЧЕНИЕ: 
выявлены особенности почечных и внепочечных проявлений, течения и исхода АДПП у детей.

Ключевые слова: аутосомно-доминантный поликистоз почек, почечные и внепочечные проявления, ХБП, дети.

ABSTRACT

AIM OF STUDY. To estimate the characteristics of renal and extrarenal manifestations of autosomal dominant polycystic kidney 
disease (ADPKD) in children. PATIENTS AND METHODS. 67 children from 60 families with ADPKD were involved in research. 
Data of follow-up, clinical, laboratory and instrumental examinations were used. Stratification of chronic kidney disease (CKD) 
according to NKF-K/DOQI classification (2002) and national recommendations (2012) was carried out. RESULTS. The age-
specific features of renal cysts diagnostics by ultrasound were detected: 0-15 years in 91%, including 0-18 month (very early 
onset) in 19,4%; 15-18 years in 9%. Bilateral location of renal cysts dominate: at first detection (mean age 8,24±0,64 years) 
in 59,7%, at follow-up moment (mean age 13,2±0,54 years) in 95,5%. Regression analysis revealed that in ADPKD children  
annual increase of maximal diameter of renal cysts by ultrasound (US) scan was 0,21±0,03 cm, annual increase of average renal 
length by US scan was 0,42±0,05 cm. Arterial hypertension (AH) was diagnosed at first detection of cysts in 4,5%, at follow-up in 
21%. Average renal length and maximal diameter of renal cysts in ADPKD children with AH is significantly larger than in ADPKD 
children without AH. There are no significant differences between average renal length, maximal diameter of renal cysts and 
AH frequency in children with very early and later detection of cysts.  Extrarenal manifestations of ADPKD in children at follow-
up (5,1±0,6 years) are significantly more often (31,3%), than at first renal cysts detection (13,5%). It was demonstrated that 
computer tomography and magnetic resonance imaging are significantly more informative methods for detection of extrarenal 
cysts than US scan. In ADPKD children I stage of CKD dominates in 94%. CONCLUSION. Characteristics of  renal and extrarenal 
manifestations, course and outcome of ADPKD in children were revealed. 

Key words: autosomal dominant polycystic kidney disease, renal and extrarenal manifestations, CKD, children.
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ВВЕДЕНИЕ

Актуальность проблемы аутосомно-доминантного 
поликистоза почек (АДПП) обусловлена особен-
ностями развития и роста кист, неспособностью 

существующих методов лечения предотвратить 
увеличение размеров кист и почек, прогрессирую-
щее нарушение функции почек [1–5]. 

АДПП – системное заболевание, характеризую-
щееся прогрессирующим кистозным расширением 
канальцев почек и внепочечными проявлениями 
в виде кистозных поражений других органов, 



61

ISSN 1561�6274. Нефрология. 2013. Том 17. №3.

в размере почек и суммарно 5 или больше кист в 
обеих почках, предполагалось наличие мутации 
de novo [3,11,13]. 

В исследование включено 67 детей и подростков 
из 60 семей с аутосомно-доминантным поликисто-
зом почек. Среди них – 36 мальчиков и 31 девочка в 
возрасте от 3 мес до 18 лет. Проанализированы дан-
ные клинико-лабораторных и инструментальных 
исследований. Множественными считали больше 
6 кист суммарно в обеих почках по данным УЗИ. 
Средней длиной почек считали среднюю величину 
длины левой и правой почки по результатам УЗИ. 
При расчете объема почек использовали формулу 
усеченного эллипса: 

объем почки (см 3) = длина, см× ширина, см × 
толщина, см × 0,053 [14, 15]. 

Стадию ХБП у пациентов определяли соглас-
но классификации National Kidney Foudation-K/
DOQI, по уровню СКФ, рассчитанной по формуле 
Schwartz [16–20]. Результаты исследования обрабо-
таны при помощи программы Microsoft Offi ce Excel 
2007. Достоверность различий сравниваемых по-
казателей определяли по параметрическому крите-
рию t Стьюдента, непараметрическому U-критерию 
Манна–Уитни. Достоверным считали различия 
сравниваемых показателей при p<0,05. Результаты 
представлены в виде М±m, где M – средняя величи-
на изучаемого параметра, m – ее средняя ошибка. 
Для выявления статистической взаимосвязи ис-
пользовали корреляционный анализ. Для расчета 
функции линейной регрессии использовали метод 
наименьших квадратов [21].

РЕЗУЛЬТАТЫ

Средний возраст на момент первого выявления 
кист в почках у 67 детей и подростков с АДПП со-
ставил 8,24±0,64 года, максимальный 16,58 года, 
минимальный 1 мес. Средний возраст детей на 
момент установления диагноза поликистоз почек 
составил 9,52±0,65 лет. В нашем исследовании у 61 
(91%) из 67 детей с АДПП впервые кисты в почках 

клапанных аномалий сердца, патологии сосудов, 
грыж брюшной стенки [3, 4]. В соответствии с 
классификацией кистозных болезней почек, сре-
ди аутосомно-доминантного поликистоза почек 
выделяют классический и с ранним началом у 
детей [6]. АДПП генетически гетерогенен, в 85% 
случаев он обусловлен мутацией гена PKD1(MIM 
601313), в 15% – гена PKD2(MIM 173910). 
Большие размеры и сложное строение генов, на-
личие множества мутаций, уникальность этих 
мутаций для каждой семьи, высокая стоимость 
тестирования ограничивают широкое применение 
молекулярно-генетической диагностики АДПП, 
поэтому диагноз в большинстве случаев основы-
вается на генеалогическом, визуализирующих и 
клинических методах [4, 7, 8].

Целью исследования является оценка осо-
бенностей почечных и внепочечных проявлений 
аутосомно-доминантного поликистоза почек у 
детей.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Согласно международным рекомендациям, 
критериями диагностики аутосомно-доминантного 
поликистоза почек для подростков с 50% риском 
(наличие заболевания у родственника I степени 
родства) от 15 лет и старше являлись унифици-
рованные критерии УЗИ-диагностики АДПП [9]. 
Для детей с 50% риском младше 15 лет, по данным 
различных авторов, диагностически значимым 
считалось наличие 1 или 2 кист (односторонних 
или двусторонних) в почках [10, 11]. В настоящее 
время диагностически значимым для этой воз-
растной группы даже при отсутствии отчетливых 
макроскопических кист с 50% риском является 
наличие больших почек с высокой эхогенностью 
[4,12]. В этой возрастной группе с 50% риском 
диагностическим критерием мы считали наличие 2 
кист в почках (односторонних или двусторонних). 
При отсутствии семейного анамнеза по поликисто-
зу почек, но при наличии у пробанда увеличенных 

Рис. 1. Распределение детей с 
АДПП по возрасту к моменту перво-
го выявления кист.
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обнаружены до 15-летнего возраста: в 19,4% от 0 
до 18 мес (очень раннее выявление), в 71,6% от 19 
мес до 15 лет и в 9% от 15 до 18 лет. Распределение 
детей с АДПП по возрасту к моменту первого вы-
явления кист представлено на рис. 1.

Средний возраст 67 детей с АДПП в катамнезе 
составил 13,2±0,54 года, максимальный 18 лет, ми-
нимальный 1,5 лет. Давность от момента первого 
выявления кист в почках до момента катамнести-
ческого исследования у 67 пациентов составила от 
1 года до 18 лет (в среднем 5,1±0,6 года).

У 25 (37,3%) из 67 детей с АДПП при первом 
выявлении кист отсутствовали клинические (бо-
левой синдром, артериальная гипертензия) и ла-
бораторные (изменения в анализах мочи) признаки 
заболевания. Из этих детей у 4 причиной проведе-
ния УЗИ, выявившего кисты в почках, являлось 
антенатальное подозрение на поликистоз почек, у 
8 – патология других органов, у 13 – отягощенная 
наследственность по АДПП.

У 67 детей при первом выявлении кист клиниче-
ские и лабораторные признаки АДПП обнаружены 
в 62,7% случаев, в катамнезе в 73,1%. Из 67 детей с 
АДПП жалобы на наличие болевого синдрома при 

первом выявлении кист предъявляли 13 (19,4%), в 
катамнезе – 28 (41,8%). 

Изменения в анализах мочи при первом выяв-
лении кист обнаружены у 38 (56,7%) из 67 детей: 
протеинурия в 40,3%, лейкоцитурия в 37,3%, 
эритроцитурия в 6% случаев, в катамнезе – у 44 
(65,7%) из 67 детей: протеинурия в 46,3%, лейко-
цитурия в 40,3%, эритроцитурия в 10,4% случаев. 

Из 67 детей внепочечные проявления АДПП 
отмечены при первом выявлении кист у 9 (13,5%) 
детей, в катамнезе у 21 (31,3%), из них у 17 
(25,3%) в виде одного внепочечного проявления, 
у 4 (6%) – сочетанного. Внепочечные проявления 
представлены в виде внепочечных кист (кисты 
печени и яичников), патологии сердца и сосудов 
(малые аномалии сердца, расширение корня аорты), 
грыж брюшной стенки (пупочные, паховые). Ки-
сты в печени обнаружены только при проведении 
КТ или МРТ, по результатам УЗИ кисты в печени 
не выявлены. Из 20 детей при проведении КТ или 
МРТ кисты в печени обнаружены у 4 (20%), по 
УЗИ в 0%. 

При первом выявлении кист в почках по УЗИ 
из 67 детей с АДПП одностороннее расположение 
кист установлено у 27 (40,3%), двустороннее – у 40 
(59,7%), на момент катамнестического исследова-
ния одностороннее расположение констатировано у 
3 (4,5%) детей, двустороннее у 64 (95,5%). С годами 
процент детей с двусторонним расположением 
кист по УЗИ увеличивается, через 5 лет от момента 
первого выявления кист достигает 100% (рис. 2).

Множественные кисты в почках при первом 
выявлении диагностированы у 10 (14,9%), единич-
ные – у 57 (85,1%) из 67 детей с АДПП, на момент 
катамнестического исследования – множественные 
у 28 (41,8%), единичные – у 39 (58,2%) (рис. 3).

При первом выявлении кист в почках по УЗИ у 
43 детей с АДПП максимальный диаметр кист со-
ставил 1,89 ± 0,19 см (от 0,2 до 5,07 см), на момент 
катамнестического исследования у 64 детей – 2,76 
± 0,14 см (от 0,3 до 6,8 см), различия достоверны 
(p<0,001). Регрессионный анализ установил еже-
годное нарастание на 0,21 ± 0,03 см максимального 
диаметра кист в почках по УЗИ у детей с АДПП, 
полученные данные достоверны (p<0,01).

Средняя длина почек (средняя величина длины 
левой и правой почки по УЗИ) у 36 детей с АДПП 
при первом выявлении кист составила 9,24±0,3 см, 
у 62 детей на момент катамнестического исследова-
ния – 10,8±0,2 см, различия достоверны (p<0,001). 
Регрессионный анализ показал ежегодное нарастание 
средней длины почек по УЗИ на 0,42 ± 0,05 см у детей 
с АДПП, полученные данные достоверны (p<0,01).

Рис. 2. Частота (в %) одностороннего и двухстороннего рас-
положения кист по УЗИ к моменту катамнеза 67 детей.

Рис. 3. Частота единичных и множественных кист в почках на 
момент катамнеза 67 детей с АДПП. 
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Из 67 детей и подростков в катамнезе артери-
альная гипертензия диагностирована у 14 (21%) 
(10 мальчиков и 4 девочки), из них у 3 мальчиков 
(4,5%) – при первом выявлении кист. Средний 
возраст детей к моменту выявления АГ составил 
13,98±0,41 года, минимальный возраст 11 лет, 
максимальный – 17 лет. Стабильная артериальная 
гипертензия констатирована у 5, лабильная – у 9 
из 14 детей и подростков с АДПП. Синдром арте-
риальной гипертензии из 14 детей и подростков 
выявлен: до обнаружения кист у 2 (один из них с 
гломерулонефритом), одновременно с обнаружени-
ем кист у 1, в течение 15 лет после обнаружения 
кист у 11 (из них у одного – в течение первых 5 
лет, у 3 – в течение от 5 до 10 лет, у 7 – в течение 
от 10 до 15 лет). 

Не выявлено различий среднего возраста к мо-
менту обнаружения кист в почках у детей, имею-
щих артериальную гипертензию 6,7±1,58 года, у 
детей, не имеющих артериальную гипертензию 
– 8,7±0,7 года. На момент катамнестического ис-
следования у 14 детей с артериальной гипертензией 
по результатам УЗИ установлено двустороннее 
расположение кист в 100% случаев: множествен-
ные – у 8 (57,1%), единичные – у 6 (42,9%), из 53 
детей без артериальной гипертензии двустороннее 
расположение кист установлено у 50 (94,3%). 
Множественные кисты выявлены у 20 (37,7%), 
единичные у 33 (62,3%). Болевой синдром выяв-
лен у 6 (42,9%), изменения в анализах мочи – у 10 
(71,4%) из 14 детей с АГ. Максимальный диаметр 
кист в почках у детей с артериальной гипертензией 
достоверно больше (3,69±0,42 см), чем у детей без 
артериальной гипертензии (2,4±0,16 см) (p<0,01). 
Установлены достоверные различия средней длины 
почек среди детей, имеющих (11,94±0,64 см) и не 
имеющих артериальную гипертензию (10,45±0,22 
см) (p<0,05). 

У двух подростков с поликистозом почек, имею-
щих АГ, установлен умеренное и существенное 
снижение СКФ по формуле Schwartz (IIIА и IIIБ 
стадии ХБП), из них один пациент с гломерулонеф-
ритом. Достоверных различий СКФ среди детей с 
АГ и без АГ, рассчитанной по формуле Schwartz 
(115,3±11,3 и 116,3±4,5 мл/мин/1,73 м2 соответ-
ственно) и по клиренсу эндогенного креатинина 
(91,8±10,1 и 112,5±8,5 мл/мин/1,73 м2 соответствен-
но), не выявлено (p>0,05). 

Из 67 детей и подростков с АДПП хрониче-
ский пиелонефрит диагностирован у 24 (35,8%), 
из них 10 мальчиков и 14 девочек, соотношение 
1:1,4. Средний возраст к моменту обнаружения 
кист в почках у детей с пиелонефритом 8,8±1,2 

года, у детей без пиелонефрита – 8,0±0,75 лет. 
На момент катамнестического исследования у 24 
детей с пиелонефритом, по результатам УЗИ, уста-
новлено двустороннее расположение кист в 91,7% 
случаев. Множественные кисты выявлены у 13 
(54,2%) детей, единичные у 11 (45,8%). На момент 
катамнестического исследования из 43 детей без 
пиелонефрита двустороннее расположение кист 
установлено у 42 (97,7%), множественные кисты 
выявлены у 15 (34,9%), единичные у 28 (65,1%). 

Выявлены болевой синдром у 11 (45,8%), из-
менения в анализах мочи у 21 (87,5%) из 24 детей 
с хроническим пиелонефритом. 

Максимальный диаметр кист в почках у 24 
детей с пиелонефритом – 3,1±0,33 см, у 43 детей 
без пиелонефрита – 2,6±0,2 см. Средняя длина 
почек у детей, имеющих пиелонефрит (11,5±0,4 
см), достоверно больше, чем у детей, не имеющих 
пиелонефрита (10,5±0,27 см). Регрессионный ана-
лиз показал, что ежегодный прирост длины почек 
у детей с АДПП и пиелонефритом (0,53±0,06 см) 
достоверно больше, чем у детей без пиелонефрита 
(0,22±0,05 см) (p<0,01). 

Ежегодный прирост максимального диаметра 
кист у детей с пиелонефритом (0,24 ± 0,04 см) 
больше, чем у детей без пиелонефрита (0,15±0,05 
см), однако полученные различия не достоверны 
(p>0,05). У двух подростков с АДПП, имеющих хро-
нический пиелонефрит, установлен незначительное 
и умеренное снижение СКФ по формуле Schwartz (II 
и IIIА стадии ХБП), из них один пациент с гломе-
рулонефритом. Достоверных различий СКФ среди 
детей с пиелонефритом и без пиелонефрита, рассчи-
танной по формуле Schwartz (112,7±4,2 и 124,9±5,5 
мл/мин/1,73 м2 соответственно) и по клиренсу 
эндогенного креатинина (94,2±7,6 и 114,7±9,8 мл/
мин/1,73 м2 соответственно), не выявлено (p>0,05). 

Очень раннее (до 18-месячного возраста) вы-
явление кист по УЗИ констатировано у 13 (19,4%) 
(4 девочки и 9 мальчиков) из 67 детей с АДПП. 
Причиной проведения первого УЗИ почек в боль-
шинстве случаев у них являлись отягощенный 
семейный анамнез и антенатальное подозрение на 
поликистоз почек.

Средняя масса тела детей с АДПП при рожде-
нии 3075±139,7 г, средняя длина тела 51±0,58 см. 
Катамнез 13 детей с очень ранним выявлением кист 
в среднем составил 9,3±1,8 года у 54 детей с более 
поздним выявлением (после 18 мес) – 4,1±0,5 лет. 

У 13 (100%) детей с очень ранним выявлением 
диагностированы двусторонние кисты в почках, 
из них у 9 (69,2%) обнаружены множественные 
кисты, у 4 (30,8%) – единичные. Из 54 детей с более 
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поздним выявлением (после 18 мес) двустороннее 
расположение кист установлено у 51 (94,4%). 
Множественные кисты в почках выявлены у 19 
(35,2%), единичные – у 35 (64,8%). У детей с более 
ранним выявлением кист достоверно чаще (69,2%) 
встречаются множественные кисты в почках, чем 
у детей с более поздним выявлением кист (35,2%) 
(p<0,05). Болевой синдром установлен у 5 (30,8%), 
изменения в анализах мочи – у 5 (30,8%) из 13 детей 
с очень ранним выявлением кист. Достоверных 
различий между максимальным диаметром кист 
в почках у 13 детей с очень ранним выявлением 
кист (3,08±0,53 см) и у 54 детей с более поздним 
выявлением (2,67±0,19 см) не установлено (p>0,05). 
Средняя длина почек у детей с очень ранним 
выявлением кист (11,03±0,79 см) достоверно не 
отличается от средней длины почек у детей с бо-
лее поздним выявлением (10,7±0,22 см) (p>0,05). 
Частота АГ у детей с очень ранним выявлением 
кист (30,8%) достоверно не отличается от частоты 
АГ у детей с более поздним выявлением (18,5%) 
(p>0,05). 

В катамнезе 2 детей с очень ранним выявле-
нием кист установлено незначительное снижение 
СКФ по расчетной формуле Schwartz (II стадия 
ХБП). Достоверных различий СКФ среди детей с 
очень ранним и более поздним выявлением кист, 
рассчитанной по формуле Schwartz (129,5±16,2 
и 118,9±3,4 мл/мин/1,73 м2 соответственно) и по 
клиренсу эндогенного креатинина (114,8±19,26 и 
108±6,3 мл/мин/1,73 м2 соответственно), не вы-
явлено (p>0,05).

Нами оценена функция почек у 67 детей с АДПП 
при первом выявлении кист и на момент катамнеза. 
Из 67 детей при первом выявлении кист клубочко-
вая гиперфильтрация (СКФ ≥140 мл/мин/1,73 м2) 
установлена у 20 детей (29,9%). Снижение СКФ 
установлено у 1 ребенка с АДПП и мезангиопро-
лиферативным гломерулонефритом. У 46 детей с 
АДПП при первом выявлении кист СКФ по кли-
ренсу эндогенного креатинина в среднем составила 
103,8±7,1 мл/мин/1,73 м2, по формуле Schwartz 

113±2,4 мл/мин/1,73 м2. В сравнении с нормаль-
ными значениями СКФ по клиренсу эндогенного 
креатинина (118±18 мл/мин/1,73 м2) по формуле 
Schwartz (133±27 мл/мин/1,73 м2) достоверных 
различий СКФ не выявлено (p>0,05). 

На момент катамнестического исследования 
из 67 детей с АДПП клубочковая гиперфильтра-
ция (СКФ ≥140 мл/мин/1,73 м2) установлена у 12 
(17,9%). СКФ снижена у 4 детей. У 51 ребенка с 
АДПП СКФ по клиренсу эндогенного креатинина 
в среднем составила 100,7±4,2 мл/мин/1,73 м2, по 
расчетной формуле Schwartz 112,6±1,8 мл/мин/1,73 
м2. В сравнении с нормальными значениями СКФ 
по клиренсу эндогенного креатинина (118±18 
мл/мин/1,73 м2) по расчетной формуле Schwartz 
(133±27 мл/мин/1,73 м2) достоверных различий 
СКФ не выявлено (p>0,05). При первом выявлении 
кист из 67 детей с АДПП у 7 (10,4%), на момент 
катамнеза у 16 (23,9%) установлены нарушения 
концентрационной и выделительной функции. 
Почечный канальцевый метаболический ацидоз 
у детей с АДПП обнаружен в 14,9% при первом 
выявлении кист и в 19,4% на момент катамнести-
ческого исследования. 

У детей с АДПП проведена стратификация 
тяжести хронической болезни почек по уровню 
СКФ по расчетной формуле Schwartz (таблица). У 
67 детей с АДПП выявлено преобладание I стадии 
ХБП как при первом выявлении кист (98,5%), так и 
на момент катамнестического исследования (94%).

ОБСУЖДЕНИЕ

Мы представили результаты катамнестическо-
го исследования 67 детей и подростков с АДПП. 
Считают, что АДПП в большинстве случаев – за-
болевание взрослых, однако кисты в почках часто 
возникают в детском возрасте и даже внутриутроб-
но [22, 23]. По данным P.A. Gabow и соавт. (1997), 
у 60% детей с АДПП кисты в почках выявлены до 
5 лет, а у 75–80% от 5 до 18 лет [24]. В нашем ис-
следовании в 91% у детей с АДПП впервые кисты 
в почках обнаружены до 15-летнего возраста, из 

Таблица

Распределение 67 детей по стадиям хронической болезни почек при первом выявлении 

кист и на момент катамнеза

Стадия ХБП (СКФ в мл/мин/1,73 м2)
 

При первом выявлении кист (n=67) На момент катамнестического исследования (n=67)

количество детей % количество детей % 

I (СКФ ≥ 90) 66 98,5 63 94 

II (СКФ 60-89) 1 1,5 2 3,0 

III А (СКФ 45–59) 0 0 1 1,5 

Б (СКФ 30–44) 0 0 1 1,5

IV (СКФ15–29) 0 0 0 0

V (СКФ ≤ 15) 0 0 0 0 
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которых в 19,4% – очень раннее выявление (до 
18-месячного возраста) и лишь в 9% – в возрасте 
от 15 до 18 лет. Средний возраст на момент первого 
выявления кист в почках составил 8,24±0,64 года.

Принято считать, что признаки АДПП могут 
проявиться позднее, чем выявлены кисты в почках, 
и в большинстве случаев клиника разворачивается 
только на 3–4-м десятилетии жизни [1,25]. Однако 
в нашем исследовании у детей при первом выяв-
лении кист клинические (болевой синдром, арте-
риальная гипертензия) и лабораторные (патология 
в анализах мочи) признаки АДПП обнаружены 
в большинстве случаев. В литературе данные о 
частоте макрогематурии и протеинурии у детей с 
АДПП колеблются от 10 до 38% [5, 26, 27].

Артериальная гипертензия при первом выявле-
нии кист констатирована у 3 (4,5%) из 67 детей. По 
данным литературы, частота артериальной гипер-
тензии при первом выявлении кист колеблется от 
6 до 22% [5,13,28]. 

Внепочечные проявления АДПП представле-
ны у детей в виде кистозных поражений других 
органов, клапанных аномалий сердца, патологии 
сосудов, грыж брюшной стенки [2, 4, 29]. Это под-
тверждает и наше исследование. Помимо почек, 
кисты встречаются в печени и яичниках. Следует 
отметить, что внепочечные кисты мы оценивали 
визуализирующими методами (УЗИ, КТ, МРТ). 
Однако у детей кисты в печени обнаружены толь-
ко при проведении КТ или МРТ, по УЗИ кисты в 
печени не выявлены. Из 20 детей при проведении 
КТ или МРТ кисты в печени обнаружены у 4 (20%), 
по УЗИ в 0%. Мы сделали вывод, что КТ и МРТ 
являются более информативными методами вы-
явления внепочечных кист у детей, чем УЗИ, что 
согласуется с данными литературы [2, 4]. 

Известно, что у детей с АДПП почки могут во-
влекаться в патологический процесс неравномерно, 
в связи с чем даже у взрослых до 39 лет односторон-
нее расположение кист считают диагностически 
значимым [4, 9, 28]. Это подтверждено и в нашей 
работе. Процент множественных кист в нашем ис-
следовании меньше, чем отмечено в аналогичных 
(со схожей длительностью катамнеза 5–6 лет) ис-
следованиях зарубежных авторов [13, 30].

Результаты анализа особенностей проявлений 
АДПП у детей на момент катамнеза показали, что 
болевой синдром, артериальная гипертензия и вне-
почечные проявления АДПП на момент катамнеза 
встречаются достоверно чаще, чем при первом 
выявлении кист. 

Впервые с помощью регрессионного анализа 
у детей с АДПП нами установлено ежегодное на-

растание максимального диаметра кист в почках 
и средней длины почек по УЗИ. Однако сравнить 
полученные данные с опубликованными затруд-
нительно, так как они рассчитаны по другой ме-
тодике и представляют не ежегодное нарастание, 
а динамику кист в течение 1, 3, 5, 10 и 15 лет [27]. 
Аналогичных исследований о ежегодном нарас-
тании средней длины почек в литературе нам не 
встретилось.

Развитие артериальной гипертензии рассматри-
вают как грозный предиктор сердечно-сосудистых 
осложнений поликистоза почек, прогрессирую-
щего снижения почечной функции. Известно, что 
развитие артериальной гипертензии до 35-летнего 
возраста приводит к развитию терминальной ХПН 
в среднем на 14 лет ранее, чем при более позднем 
развитии [31]. Сравнительная оценка клинико-
лабораторных и УЗИ, признаков АДПП среди 
детей, имеющих и не имеющих артериальную 
гипертензию, показала достоверные различия в 
максимальном диаметре кист в почках и в сред-
ней длине почек, что согласуются с результатами 
других авторов [26, 32–34]. Проведенный нами 
регрессионный анализ показал, что ежегодный 
прирост длины почек у детей с хроническим пие-
лонефритом достоверно больше, чем у детей без 
пиелонефрита. 

Мы сравнили проявления АДПП у детей с 
очень ранним выявлением кист с остальными и 
получили достоверные различия только в часто-
те множественных кист. Частота артериальной 
гипертензии и средняя длина почек больше у 
детей с очень ранним выявлением кист, но полу-
ченные различия не достоверны. В уровне СКФ 
по эндогенному клиренсу и расчетной формуле 
Schwartz, а также в максимальном размере кист в 
сравниваемых группах достоверных различий не 
отмечено. В аналогичной работе A. Shamshirsaz и 
соавт. (2005) также показано достоверно большее 
количество кист у детей с очень ранним выявле-
нием [22].

Установленная частота нарушений концентра-
ционной и выделительной функций почек у детей с 
АДПП как при первом выявлении кист в почках, так 
и на момент катамнеза, согласуется с результатами 
зарубежных исследователей [4]. Предполагается, 
что сниженная концентрационная способность и 
повышенный уровень вазопрессина в крови могут 
способствовать развитию кист, гипертензии и про-
грессированию в ТПН [35, 36]. 

По уровню СКФ по расчетной формуле Schwartz 
у детей с АДПП проведена стратификация стадий 
ХБП [16–20]. Установлено, что у детей с АДПП 
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преобладает I стадия ХБП, при первом выявлении 
кист (98,5%), на момент катамнеза (94%). При 
первом выявлении кист II стадия установлена в 
1,5%, на момент катамнеза в 3% случаев, III стадия 
ХБП установлена только на момент катамнеза в 3% 
случаев. Следует отметить, что дети с III стадией 
ХБП имеют артериальную гипертензию, что под-
тверждает тот факт, что артериальная гипертензия 
является фактором риска более раннего снижения 
функции почек у пациентов с АДПП [31–33]. 

Прогноз АДПП у детей с очень ранним выявле-
нием кист благоприятен согласно нашим данным, 
в отличие от данных, опубликованных в работе A. 
Shamshirsaz и соавт. (2005) [13]. У 67 детей с АДПП 
не установлено летальных исходов терминальной 
почечной недостаточности, требующей замести-
тельной почечной терапии, и сердечно-сосудистых 
осложнений, что согласуется с данными литерату-
ры [13, 22, 33].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Выявлены возрастные особенности диагности-
ки почечных кист по УЗИ у детей с АДПП: от 0 до 
15 лет в 91%, из них от 0 до 18 мес (очень раннее 
выявление) в 19,4%; от 15 до 18 лет в 9% случаев. 

У детей с АДПП преобладает двустороннее рас-
положение почечных кист: при первом выявлении 
(средний возраст 8,24±0,64 года) в 59,7%, на мо-
мент катамнеза (средний возраст 13,2±0,54 года) в 
95,5%, реже – одностороннее расположение (40,3 
и 4,5% соответственно). 

Внепочечные проявления АДПП у детей в 
катамнезе (5,1±0,6 года) установлены достоверно 
чаще (31,3%), чем при первом выявлении кист в 
почках (13,5%). Для диагностики внепочечных 
кист у детей с АДПП вместо УЗИ целесообразно 
использовать более информативные методы – 
МРТ/КТ.

При регрессионном анализе по методу наи-
меньших квадратов у детей с АДПП выявлено 
ежегодное нарастание средней длины почек на 
0,42±0,05 см, максимального диаметра кист на 
0,21±0,03 см по УЗИ. 

В результате регрессионного анализа установ-
лено, что ежегодный прирост длины почек у детей 
с АДПП, имеющих хронический пиелонефрит, 
больше, чем у детей, не имеющих пиелонефрит. 
Средняя длина почек и максимальный диаметр кист 
по УЗИ у детей с АДПП и АГ достоверно больше, 
чем у детей без АГ.

АДПП в детском возрасте имеет благоприят-
ный прогноз течения: преобладает исход в ХБП 
I стадии. 
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