
Актуальность проблемы обусловлена особен-
ностями нарушения эмбрионального гистоор-

ганогенеза, клинико-морфологического фенотипа 
и  генотипа, течения и  исхода нефункционирующей 
мультикистозной дисплазии почки у  детей. Цель 
обзора отечественной и  зарубежной литературы  — 
обобщение имеющихся данных о терминологии, гено-
типе и  клинико-морфологическом фенотипе, диа-
гностике, течении и  лечении нефункционирующей 
мультикистозной дисплазии почки у  детей. На  пор-
тале редких наследственных болезней www.orpha.net 
представлены односторонняя (ORPHA:97363) и  дву-
сторонняя (ORPHA:97364) мультикистозная диспла-
зия почки/почек, в  Международной статистической 
классификации болезней и  проблем, связанных со 

здоровьем (МКБ, десятый пересмотр), мультики-
стозная дисплазия почки/почек рассмотрена в классе 
Q61.4 — дисплазия почки [1, 2].

Мультикистозная дисплазия почки/мультикистоз 
почки характеризуется отсутствием функции почки 
и  является одной из  тяжелых форм почечных дис-
плазий, при  которой паренхима замещена конгло-
мератом множественных, плотно прилегающих друг 
к другу тонкостенных кист разного размера, не име-
ющих кровотока и  не  сообщающихся между собой, 
при этом отсутствуют или аномально сформированы 
чашечно-лоханочная система и  мочеточник [3–10]. 
При  односторонней нефункционирующей мульти-
кистозной дисплазии почки тяжесть клинического 
фенотипа обусловлена наличием врожденных ано-
малий контралатеральной почки и  мочевых путей, 
снижением функции почек [3–5, 7–10]. По  данным 
литературы мультикистозная дисплазия почки/почек 
встречается с частотой 1:1000–4300 новорожденных, 
у мальчиков в 55–60% случаев, у девочек — в 40–45%, 
в правой почке — в 53% случаев, в левой — в 47% [8].

Впервые в  1836  г. J. Cruveilheir описал морфоло-
гию мультикистозной почки и  отметил отсутствие 
нормальной паренхимы [цит. по  11]. Спустя 100  лет 
(в  1936  г.) J. Schwartz указал на  отсутствие функции 
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В обзоре литературы представлены данные о клинико-морфологическом фенотипе и генотипе мультикистозной дисплазии 
почки: односторонней (ORPHA:97363) и двусторонней (ORPHA:97364). Обсуждены результаты молекулярно-генетических 
исследований, в которых идентифицированы мутации генов PAX2, HNF1b, LHX1, CDC5L, USF2, UPK3A, NPHP3, TP63, 
SALL1, SOX9, CHD7, TFAP2A, ответственных за развитие нефункционирующей одно- или двусторонней, изолированной 
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At this review of literature presents data on the clinico-morphological phenotype and genotype of multicystic kidney dysplasia: uni-
lateral (ORPHA:97363) and bilateral (ORPHA:97364). The published results of molecular genetic studies, which identified muta-
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мультикистозной почки, ввел термин «односторон-
няя мультикистозная почка», для которой характерно 
наличие множественных кист различного размера 
при  нормальном формировании и  функции контра-
латеральной почки. В  дальнейшем ученые указали 
на  наличие в  пораженной почке эмбриональной 
мезенхимы и  примитивных канальцев и  обосновали 
целесообразность использования термина «диспла-
зия» при  данной патологии, который применяется 
по настоящее время [3–7]. Современная терминоло-
гия представлена в таблице.

Клинико-морфологический фенотип 
мультикистозной дисплазии почки/почек у плода

Мультикистозную дисплазию почки/почек диаг- 
ностируют при ультразвуковом исследовании прена-
тально в 76–94% случаев; на сроке гестации 21–32 нед 
мультикистозная почка у плода представлена неболь-
шими кистами или  единственной доминирующей 
кистой [12]. При мультикистозной дисплазии почки 
Potter IIA типа мультикистозная почка увеличена 
и  заметно увеличение живота плода при  ультразву-
ковом исследовании, при  Potter IIB типа мультики-
стозная почка уменьшена. В  случае двусторонней 
нефункционирующей мультикистозной дисплазии 
почек пренатально при  ультразвуковом исследова-
нии обнаруживают отсутствие околоплодных вод, 
которое приводит к  формированию Поттер-син-
дрома/Поттер-последовательности с  характерными 
клиническими проявлениями (гипоплазия легких, 
маловодие, деформации лица, дряблая складчатая 
кожа, деформации конечностей, почечная недоста-
точность) [13, 14]. При сомнении в диагнозе предла-
гают использовать магнитно-резонансную томогра-
фию плода для уточнения диагноза как метод, более 
информативный, чем ультразвуковое исследование 
[3, 4, 6, 9, 10, 15]. 

Клинико-морфологический фенотип 
мультикистозной дисплазии почки/почек у детей

После рождения по  результатам ультразвукового 
исследования и/или магнитно-резонансной томогра-
фии подтверждают полное или  почти полное отсут-
ствие паренхимы в увеличенной (за счет объема кист) 
или  нормальной/уменьшенной по  объему мультики-
стозной почки в  отсутствие визуализации чашечно-

лоханочного сегмента. Наличие нормально сформиро-
ванной чашечно-лоханочной системы противоречит 
диагнозу мультикистозной дисплазии почки/почек. 
Сосудистая ножка при  данной патологии не  форми-
руется, почечные артерия и  вена гипоплазированы, 
характерна атрезия мочеточника или  его отсутствие 
[8–11]. В  3–4% случаев у  новорожденных не  удается 
визуализировать мультикистозную почку по  резуль-
татам ультразвукового исследования в связи с ее пол-
ной инволюцией в  пренатальном периоде [5, 8, 12]. 
На  момент первого ультразвукового исследования 
у новорожденных объем мультикистозной почки чаще 
увеличен (Potter IIA), реже уменьшен (Potter IIB).

Односторонняя мультикистозная дисплазия 
почки у большинства детей характеризуется бессимп- 
томным течением. Возможна клиническая манифе-
стация односторонней мультикистозной дисплазии 
почки в  виде артериальной гипертензии, лихорадки 
вследствие рецидивирующей мочевой инфекции 
или  нагноения кист, болевого синдрома в  пояснице 
или  в  боку. У  детей с  увеличенной мультикистоз-
ной почкой выявляют асимметричное увеличение 
живота, пальпируемую почку, нередко с нарушением 
функции органов дыхания и  желудочно-кишечного 
тракта из-за сдавления прилежащих органов [4, 5, 8, 
9, 11, 16]. Артериальная гипертензия у детей с муль-
тикистозной дисплазией почек встречается в  0,6–
17,7% случаев [3, 4, 9, 17].

Отмечено, что с возрастом ребенка размеры муль-
тикистозной почки могут уменьшаться до  полной 
инволюции или  увеличиваться [11, 12]. В  34–68% 
случаев у  детей с  мультикистозной дисплазией 
почек устанавливают инволюцию мультикистоз-
ной почки с уменьшением ее размеров, в 20–25% — 
с  полным склерозированием. Скорость инволюции 
мультикистозной почки зависит от  возраста паци-
ента, до 30 мес жизни она наиболее высока. Возраст 
ребенка к  моменту инволюции мультикистозной 
почки колеблется от  2–5  лет до  10–15  лет [3–9, 12, 
18, 19]. Описаны редкие случаи полной инволюции 
мультикистозной почки в пренатальном периоде [12]. 
Прогрессирующее увеличение объема мультикистоз-
ной почки  — неблагоприятный фактор, требующий 
исключения малигнизации [20].

Почти у 30% детей с мультикистозной дисплазией 
почек может наблюдаться умеренная протеинурия. 

Таблица. Терминология мультикистозной дисплазии почки/почек в отечественной и зарубежной литературе [1–11]
Table. Terminology of multicystic kidney/kidney dysplasia in national and foreign literature [1–11]

В отечественной литературе В зарубежной литературе

Мультикистозная диспластичная почка/почки Multicystic dysplastic kidney/kidneys 
Мультикистозная почка Multicystic kidney
Односторонняя мультикистозная почка Unilateral multicystic kidney 
Двусторонняя мультикистозная дисплазия почек Bilateral multicystic kidney dysplasia
Мультикистозная почечная дисплазия Multicystic renal dysplasia 
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Так как мультикистозная почка является нефункцио- 
нирующей, предполагают протеинурию контралате-
ральной почки [8].

При мультикистозной дисплазии почек у  детей 
в 13,8–16% случаев выявляют экстраренальную пато-
логию (диафрагмальная грыжа, spina bifida, гидроце-
фалия, врожденные пороки сердца, патология органа 
слуха и  зрения, деформации конечностей), пороки 
органов половой системы [4, 7–9, 11]. Пороки поло-
вых органов при  мультикистозной дисплазии почек 
диагностируют чаще у  мальчиков. К  частым анома-
лиям развития половой системы, сочетающимися 
с  мультикистозной дисплазией почек, относятся 
крипторхизм, уретероцеле, гипоспадия, семенная 
киста, киста Гартнера, слепая гемивагина, рефлюкс 
в семенные структуры [3–5, 7, 9, 17].

Высокая частота мертворождений и  летальных 
исходов в  неонатальном периоде при  двусторонней 
мультикистозной дисплазии почек обусловлены дыха-
тельной недостаточностью и  нефункционирующими 
мультикистозными почками в  структуре Поттер-син-
дрома/Поттер-последовательности [13, 14]. При аутоп-
сии плодов, мертворожденных и  умерших новорож-
денных в  случае двусторонней мультикистозной 
дисплазии почек или при морфологическом исследо-
вании материала после нефрэктомии у детей с одно-
сторонней формой заболевания гистологическими 
признаками мультикистозной почки служат выстлан-
ные примитивным кубическим эпителием мно-
жественные кисты различной величины и  формы, 
окруженные участками незрелой мезенхимы с много-
численными незрелыми (примитивными) кистозно-
расширенными канальцами или  хрящом, между 
кистами расположена рыхлая соединительная ткань, 
возможно обызвествление стенок кист [3, 11].

Особенности контралатеральной почки у детей 
с односторонней мультикистозной дисплазией 
почки

При односторонней нефункционирующей муль-
тикистозной дисплазии почек компенсаторная гипер-
трофия здоровой контралатеральной почки начина-
ется уже в  пренатальном периоде. N. Gilad и  соавт. 
(2021) [12] выявили у  плодов с  односторонней муль-
тикистозной дисплазией почки в течение всего срока 
гестации линейный характер компенсаторной гипер-
трофии здоровой контралатеральной почки с  макси-
мальной скоростью ее развития в III триместре.

У детей в первые 6 мес после рождения развитие 
компенсаторной гипертрофии контралатеральной 
почки при односторонней мультикистозной диспла-
зии почки диагностируют в  17% случаев, в  возрасте 
до 1 года — в 43–59%, с 1 года до 5 лет — в более чем 
80% случаев. У детей с односторонней мультикистоз-
ной дисплазией почки или после нефрэктомии муль-
тикистозной почки компенсаторной гипертрофией 
контралатеральной почки считают увеличение объ-

ема при  ультразвуковом исследовании в  1,5–2  раза 
по  сравнению с  объемом одной из  двух здоровых 
почек. Инволюция, нефрэктомия мультикистозной 
почки приводят к увеличению скорости клубочковой 
фильтрации и ускорению компенсаторной гипертро-
фии здоровой контралатеральной почки [3–10, 12, 
15, 18, 19]. В  90% случаев у  детей с  односторонней 
мультикистозной дисплазией почки скорость клу-
бочковой фильтрации контралатеральной почки пре-
вышает 75% от ожидаемой по возрасту [21].

У плодов и  у  новорожденных с  односторонней 
мультикистозной дисплазией почки в  19,7–40% слу-
чаев диагностируют врожденные аномалии кон-
тралатеральной почки (пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс, обструкция пиелоуретерального сегмента, 
гидроуретер, гидронефроз, ротация, гипоплазия и др.). 
Пузырно-мочеточниковый рефлюкс в  контралате-
ральной почке обнаруживают в 25% случаев при одно-
сторонней мультикистозной дисплазии почки.

У детей с  односторонней мультикистозной дис-
плазией почки отсутствует (или имеет низкие темпы) 
компенсаторная гипертрофия контралатеральной 
почки при  ее патологии [4, 5, 7–9, 16, 21]. Среди 
детей с односторонней мультикистозной дисплазией 
почки снижение скорости клубочковой фильтрации 
и  врожденные аномалии контралатеральной почки 
выявлены в 23% случаев [21]. 

Прогноз функции почек благоприятный 
для  детей с  односторонней изолированной мульти-
кистозной дисплазией почки, развитием компен-
саторной гипертрофии и  нормальной структурой 
паренхимы контралатеральной почки. При нефунк-
ционирующей осложненной односторонней муль-
тикистозной дисплазии почки с  аномалиями, 
нарушением кровотока и  строения паренхимы 
контралатеральной почки существует риск острого 
повреждения почек (ренальная, постренальная при-
чина) с  прогрессированием хронической болезни 
почек до  терминальной стадии почечной недоста-
точности в детском возрасте [4, 5, 8, 12, 18, 21, 22]. 
Высокий риск прогрессирования до  терминаль-
ной стадии почечной недостаточности имеют дети 
(2–5%) с  патологией контралатеральной почки 
в  виде пузырно-мочеточникового рефлюкса высо-
кой степени, рефлюкс-нефропатии, гипоплазии, 
в  отсутствие ее компенсаторной гипертрофии [8]. 
При  синдромальной мультикистозной дисплазии 
почек/почки и прогноз зависит от состояния функ-
ции контралатеральной почки, характера и тяжести 
внепочечных проявлений наследственного син-
дрома [7, 16, 19]. Диагностика мультикистозной 
дисплазии почки у  плода из  семьи с  отягощенным 
анамнезом по порокам развития почек и/или моче-
выводящих путей в  пренатальном периоде, наряду 
с ультразвуковым исследованием, включает молеку-
лярно-генетическое исследование с  целью уточне-
ния диагноза [15, 23, 24].
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Мутации генов, идентифицированные 
при мультикистозной дисплазии почки/почек

Молекулярно-генетическое исследование у  детей 
с  одно- и  двусторонней мультикистозной диспла-
зией почек в 30% выявило цитогеномные аберрации  
[8, 17, 25]. По данным G. Turkyilmaz и соавт. (2021) [9], 
M. Cai и  соавт. (2023) [17], при  молекулярно-гене-
тическом исследовании плодов с  мультикистозной 
дисплазией почек выявлены аномальный кариотип 
(3,7%) и патогенные варианты мутаций генов.

В этой группе пациентов также диагностиро-
ваны микроделеции хромосом 4q31.3–q32.2, 15q11.2, 
16p11.2, 17q12, 17p12, 22q11.21, частичная моносомия 
хромосомы 5, дисомия с  микродупликацией хро-
мосомы 22q11.21, трисомия хромосомы 18, микро-
дупликации хромосомы 7q11.23 [9, 17]. При  поиске 
патогенных мутаций генов у  детей с  изолированной 
мультикистозной дисплазией почек выявлены круп-
ная делеция хромосомы 7р14.3, содержащая 12 генов, 
в  том числе BBS9 и  BMPER; дупликация хромосом 
16p13.11p12.3, содержащая более 20 генов, в  том 
числе ABCC6, PDK1P1, ABCC6P1, унаследованные 
от родственников первой степени родства, и моносо-
мия хромосомы Х [8, 17, 23].

У плодов и  детей с  одно- и  двусторонней муль-
тикистозной дисплазией почек/почки иденти-
фицированы мутации генов PAX2, HNF1b, LHX1, 
CDC5L, USF2, UPK3A, NPHP3, TP63, SALL1, CHD7, 
TFAP2A [1, 3, 4, 8, 14, 17, 25–28]. Аутосомно-доми-
нантный тип наследования гетерозиготной делеции 
во  2-м  экзоне гена PAX2 показал фенотипическую 
гетерогенность в  трех поколениях семьи с  мульти-
кистозной дисплазией почек в  структуре синдрома 
Renal–Coloboma у ребенка грудного возраста [25].

В обзоре M. Bower и соавт. (2012) [27] случаев кол-
лективного диагностического опыта лабораторий 
трех стран представлены 55 уникальных мутаций гена 
PAX2 у 173 пациентов из 86 семей и наиболее частые 
почечные аномалии у  них, среди которых гиподис- 
плазия почек (65%), пузырно-мочеточниковый реф-
люкс (14%), кисты почек (8%) и мультикистозные дис-
пластичные почки (6%). В этом исследовании у плода 
с односторонней агенезией почек и мультикистозной 
дисплазией единственной почки идентифицирован 
вариант мутации гена PAX2 c, 478G>A приводящий 
к замене треонина на аланин в 160-й позиции (р. Ala-
160Thr). Этот вариант подтвержден и  у  фенотипиче-
ски здоровой матери плода [27]. Ранее не описанный 
вариант мутации c.824delT, p.L275Yfs*10 (de novo) 
гена SALL1 обнаружили у ребенка в возрасте 40 дней 
с  мультикистозной дисплазией почек и  почечной 
недостаточностью в  структуре синдрома Townes–
Brocks без атрезии ануса [28].

В литературе широко обсуждаются случаи деле-
ции хромосомы 17q12 [29, 30]. Данная мутация опи-
сана у  пациентов как  с  односторонней мультики-

стозной дисплазией почки с  нормальной функцией 
контралатеральной почки, так и  при  двусторонней 
мультикистозной дисплазии почек с летальным исхо-
дом у  новорожденного с  поттер-последовательно-
стью [29, 30]. С.-Р. Chen и соавт. (2013) [30] описали 
семейный случай с  наследованием делеции 17q12 
от  фенотипически здоровой матери к  плоду с  муль-
тикистозной дисплазией почек в  структуре врож-
денных аномалий почек и  мочевыводящих путей. 
Учитывая высокую частоту кистозных изменений 
паренхимы почек в семьях с мутациями гена HNF1b,  
M.  Nakayama и  соавт. (2010) [26] предложили вклю-
чать молекулярно-генетическое исследование 
с  поиском патологических вариантов этого гена 
во  всех случаях кистозных болезней почек, в  том 
числе при  одно- и  двусторонней мультикистозной 
дисплазии почек. Авторы полагают, что делеция хро-
мосомы 17q12, включающая гены HNF1b и  LHX1, 
ответственна за  развитие двусторонней мультики-
стозной дисплазии почек [29].

Летальные исходы у  плодов с  поттер-последова-
тельностью при двусторонней мультикистозной дис-
плазии почек вследствие мутаций генов NPHP3, TP63 
описали A. Ijaz и  соавт. (2022) [31], Y. Bao и  соавт. 
(2021) [32], I. Friedmann и соавт. (2020) [33]. У плода 
19  нед гестации с  двусторонней мультикистозной 
дисплазией почек в  отсутствие околоплодных вод 
идентифицирована сложная гетерозиготная мута-
ция c.1817G>A, p.W606X; c.432dupA, p.E145Rfs гена 
NPHP3 [32]. У  мертворожденного плода мужского 
пола с  антенатально при  ультразвуковом исследова-
нии диагностированным ангидрамнионом двусто-
ронняя мультикистозная дисплазия почек обуслов-
лена гетерозиготным вариантом мутации в 5-м экзоне 
гена TP63: p.His247Arg: c.740A>G (NM_003722.4) [33].

В исследовании D.G. Matsell и  соавт. (2023) [16] 
из  160 детей с  мультикистозной дисплазией почек 
у  18 (11%) показана ассоциация с  генетическими 
синдромами. Синдромальную мультикистозную дис-
плазию почек диагностируют в структуре следующих 
наследственных синдромов и  хромосомных болез-
ней: Bardet–Biedl, Zellweger, VACTERL, Renal–Col-
oboma, CHARGE, Eagle–Barret, DiGeorge, Mayer–
Rokitansky–Küster–Hauser, бранхио-ото-ренальный 
синдром, почечно-печеночно-поджелудочная дис-
плазия, Down, Shereshevsky–Turner, Patau, Goldenhar, 
Townes–Brocks, Cumming, Campomelic дисплазия [1, 
7, 9, 14, 17, 23, 27, 31].

В одном из  наших наблюдений у  ребенка 10  мес 
с  синдромом CHARGE (колобома диска зритель-
ного нерва и хориоидеи, врожденный порок сердца, 
задержка психомоторного и речевого развития, пахо-
вая дистопия правого яичка, пахово-мошоночная 
грыжа слева, двусторонняя нейросенсорная туго- 
ухость) вследствие мутации в  гене CHD7 выявлены 
нефункционирующая мультикистозная дисплазия 
правой и гидронефроз контралатеральной почки.
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Нами обобщены имеющиеся в  литературе све-
дения о  мутациях генов, ответственных за  разви-
тие у  детей, мультикистозной дисплазией почки/
почек, изолированной и ассоциированной с редкими 
наследственными синдромами. Эти данные пред-
ставлены в  виде систематики мультикистозной дис-
плазии почки у детей по клинико-морфологическому 
фенотипу и генотипу.

Клинико-морфологические фенотипы мультики-
стозной дисплазии почки:

–  односторонняя, двусторонняя, сегментарная — 
сегмент удвоенной или подковообразной почки;

–  простая  — односторонняя без  аномалий раз-
вития контралатеральной почки и  мочевых путей, 
половых органов;

–  осложненная  — односторонняя с  аномалиями 
половых органов, контралатеральной почки или дву-
сторонняя с экстраренальными аномалиями;

–  изолированная (одно- или двусторонняя);
–  синдромальная (одно- или  двусторонняя 

в структуре наследственных синдромов);
–  типичная  — паренхима полностью замещена 

кистами, между которыми отсутствует кровоток;
–  солидная — в диспластичной паренхиме между 

мелкими кистами присутствует редуцированный 
кровоток;

–  гидронефротическая — визуализируется значи-
тельное расширение лоханки;

–  Potter IIA тип  — мультикистозная почка уве-
личена;

–  Potter IIВ тип  — мультикистозная почка 
уменьшена;

–  нефункционирующая мультикистозная почка.
Гены, мутации которых ассоциированы с мульти-

кистозной дисплазией почки:
PAX2 (сhr:10q24.31), HNF1b (сhr:17q12), LHX1 

(chr:17q12), CDC5L (сhr:6p21.1), USF2(chr:19q13.12), 
UPK3A (chr:22q13.31), NPHP3(chr:3q22.1), TP63 
(3q28), SALL1(chr:16q12.1), SOX9(chr:17q24.3), 
CHD7(chr:8q12.2), TFAP2A (chr:6p24.3).

Диагноз и дифференциальный диагноз 
мультикистозной дисплазии почки/почек у детей

Мультикистозную дисплазию почки/почек диаг-
ностируют у  плодов и  детей при  ультразвуковом 
исследовании с  допплерографией почек на  основа-
нии характерной картины, визуализирующей кон-
гломерат множественных кист различного размера 
при  полном или  почти полном отсутствии парен-
химы, отсутствии кровотока между кистами в  уве-
личенной, уменьшенной или  нормального размера 
почке в  отсутствие визуализации чашечно-лоха-
ночной системы. После рождения по  результатам 
экскреторной урографии и  реносцинтиграфии под-
тверждают отсутствие накопления паренхимой муль-
тикистозной почки рентгеноконтрастного веще-
ства и  радиофармпрепарата, что  свидетельствует 

об  отсутствии функции почек. У  детей с  мультики-
стозной дисплазией почек по  цистографии нередко 
обнаруживают пузырно-мочеточниковый рефлюкс 
в  аномально-сформированный мочеточник или  его 
культю. При  простой мультикистозной дисплазии 
почки контралатеральная почка нормально сфор-
мирована, компенсаторно гипертрофирована и  нор-
мально функционирует [3–5, 8, 9, 11, 30].

Учитывая гетерогеннность клинико-морфологи-
ческого фенотипа и генотипа, важно проводить диф-
ференциальную диагностику нефункционирующей 
мультикистозной дисплазии почек среди кистозных 
болезней почек [14, 34].

Несмотря на высокую частоту пренатальной уль-
тразвуковой диагностики мультикистозной диспла-
зии почек, с  целью проведения дифференциального 
диагноза среди урообструкций и  поликистозной 
болезни почек обосновано последующее ультразву-
ковое исследование почек с допплерографией у ново-
рожденного [3, 4, 6, 9, 10, 15].

Стратегия ведения детей с мультикистозной 
дисплазией почки/почек

Ведение педиатром-нефрологом детей с  одно-
сторонней мультикистозной дисплазией почки 
предусматривает следующее: сохранение функции 
контралатеральной почки, медикаментозную анти-
гипертензивную терапию, этиотропную антибакте-
риальную терапию при  мочевой инфекции, эндо-
скопическую коррекцию пузырно-мочеточникового 
рефлюкса и  обструктивной уропатии. Показан кон-
троль объема мультикистозной и контралатеральной 
почек при  ультразвуковом исследовании, уровня 
артериального давления, креатинина в крови и про-
теинурии, скорости клубочковой фильтрации [3–6, 
8, 16, 17, 24, 35].

A. Chang и  соавт. (2018) [5] разработан и  предло-
жен алгоритм ведения детей с пренатально диагности-
рованной односторонней мультикистозной почкой. 
В  соответствии с  этим алгоритмом новорожденному 
показано ультразвуковое исследование для  исклю-
чения аномалий строения, признаков обструкции 
органов мочевой системы, гиперэхогенности и  кист 
в  паренхиме контралатеральной почки. Ребенку 
в  возрасте 3–24  мес рекомендовано ультразвуковое 
исследование: в 3 мес в случае, если мультикистозная 
почка диагностирована по  результатам ультразвуко-
вого исследования/магнитно-резонансной томогра-
фии пренатально до  30-й недели гестации и  не  было 
выполнено ультразвуковое исследование до  и  после 
рождения, оценка объема мультикистозной и контра-
латеральной почек; в 12–24 мес — для подтверждения 
компенсаторной гипертрофии контралатеральной 
почки и инволюции мультикистозной почки. Ребенку 
старше 24 мес показаны контроль артериального дав-
ления, уровня креатинина в  крови и  протеинурии, 
ежегодно оценка объема контралатеральной почки.
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Показаниями к нефрэктомии при односторонней 
мультикистозной дисплазии почки считают рефрак-
терную к антигипертензивной терапии артериальную 
гипертензию, значительное увеличение объема муль-
тикистозной почки по  результатам ультразвукового 
исследования при  первом выявлении и  в  динамике, 
малигнизацию мультикистозной почки. В  публи-
кациях отмечено, что  артериальное давление нор-
мализуется после нефрэктомии при  односторонней 
мультикистозной дисплазии почки [3, 4, 11, 17]. 
В настоящее время считают, что риск малигнизации 
(0,07%) при  односторонней мультикистозной дис-
плазии почки не оправдывает обязательное выполне-
ние нефрэктомии мультикистозной почки. По  дан-
ным G. Turkyilmaz и  соавт. (2021) [9], нефрэктомия 
мультикистозной почки при  одностороннем пора-
жении проведена у 8% из 112 пациентов, по данным 
C.S. Jorgensen и соавт. (2023) — у 4% из 96 детей [19].

Сдавление увеличенной мультикистозной почкой 
соседних тканей и  органов с  нарушением их функ-
ции может также рассматриваться как показание к ее 
оперативному удалению при односторонней мульти-
кистозной дисплазии почки. В рекомендациях других 
авторов контроль по  результатам ультразвукового 
исследования должен проводиться чаще  — каж-
дые 3  мес в  грудном возрасте, а  затем каждые 6  мес 
(не менее 5 лет) до подтверждения инволюции муль-
тикистозной почки [4, 20].

Заключение

Мультикистозная дисплазия почки  — редкая 
кистозная болезнь: односторонняя (ORPHA:97363) 

и  двусторонняя (ORPHA:97364). Клинико-морфо-
логический фенотип мультикистозной дисплазии 
почки/почек характеризуется полным отсутствием 
паренхимы в  увеличенной (за  счет объема кист) 
или  нормальной/уменьшенной мультикистозной 
почке, чашечно-лоханочного сегмента и  моче-
точника (или  его атрезией), сосудистой ножки 
(или  гипоплазией артерий и  вен), отсутствием кро-
вотока и  функции. Нефункционирующая мульти-
кистозная дисплазия обеих почек несовместима 
с жизнью.

По результатам всемирных генетических иссле-
дований идентифицированы мутации генов PAX2, 
HNF1b, LHX1, CDC5L, USF2, UPK3A, NPHP3, TP63, 
SALL1, SOX9, CHD7, TFAP2A, ответcвенных за  раз-
витие нефункционирующей мультикистозной дис-
плазии почки/почек, изолированной или в структуре 
наследственных синдромов.

У детей с  односторонней мультикистозной дис-
плазией почки в  детском возрасте констатируют ее 
инволюцию с  уменьшением размеров или  полным 
склерозированием и  компенсаторную гипертрофию 
здоровой контралатеральной. Инволюция, нефрэк-
томия мультикистозной почки приводят к  увеличе-
нию скорости клубочковой фильтрации и ускорению 
компенсаторной гипертрофии контралатеральной 
почки. У  педиатрических пациентов с  мультики-
стозной почкой при  аномалиях контралатеральной 
(пузырно-мочеточниковый рефлюкс, обструкция 
пиелоуретерального сегмента, мегауретер, гидронеф-
роз, ротация, гипоплазия) высок риск прогрессиро-
вания хронической болезни почек.
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