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Почечная канальцевая дисгенезия (ПКД), синдром 

примитивных почечных канальцев, дисгенезия прок-

симальных канальцев почки – это редкая летальная 

форма поражения почек, характеризующаяся недоста-

точным количеством или отсутствием проксимальных 

канальцев. Это редкий случай полной анурии в периоде 

новорожденности [1].

Впервые ПКД как семейное заболевание с аутосом-

но-рецессивным типом наследования описал Allanson 

J.E. в 1983 г. у двух мертворожденных девочек от двух 

беременностей у некровнородственной пары из Китая. 

Гистологически на аутопсии отсутствовали проксималь-

ные канальцы, а все канальцы напоминали собиратель-

ные трубочки [2]. Всего в мировой литературе описано 48 

случаев этой аномалии, в большинстве случаев ассоции-

рованной с синдромом Поттера (низко посаженные уши, 

плоский нос, аномалии конечностей, гипоплазия костей 

свода черепа) и легочной гипоплазией [3, 4].

ПКД может быть как наследственной, так и при-

обретенной. Наследственная форма является семейным 

заболеванием с аутосомно-рецессивным типом наследова-

ния, с гомозиготными или гетерозиготными мутациями 

в генах, кодирующих ренин, ангиотензиноген, ангио-

тензин-превращающий фермент (АПФ) и рецептор к 

ангиотензину ІІ [5]. Приобретенные формы могут быть 

обусловлены приемом матерью во время беременности 

различных медикаментозных препаратов либо внутри-

утробной гипоксией (фето-фетальный синдром, акардия) 

[3]. В литературе описаны случаи развития канальцевой 

дисгенезии, индуцированные нестероидными противо-

воспалительными препаратами [6], ингибиторамим АПФ, 

блокаторами рецепторов к ангиотензину ІІ [7], тироксину 

[8]. В редких случаях возможно развитие ПКД как одно-

стороннего поражения на фоне стеноза почечной артерии 

при артериитах или кальцинозе средней оболочки (media) 

артерии [9]. Клинические проявления и патоморфология 

почек были идентичными у больных с наследственной и 

приобретенной формой данной патологии [10].
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Гистологически ПКД характеризуется уменьшени-

ем или отсутствием проксимальных канальцев, наличи-

ем примитивных канальцев; повышеным количеством 

нормально дифференцированных, тесно расположенных 

клубочков, диффузным утолщением стенок артериол, а 

также выраженным интерстициальным нефритом и фиб-

розом [1, 3]. При окраске препаратов реактивом Шиффа 

в большинстве случаев отсутствует щеточная каемка 

канальцевого эпителия. Иммуногистохимическое опреде-

ление эпителиального мембранного антигена (ЭМА), кото-

рый селективно связывается с дистальными канальцами 

и собирательными трубочками, демонстрирует полное 

отсутствие или значительное снижение количества прок-

симальных и преобладание в ткани почек дистальных 

канальцев [11].

Патогенез заболевания до конца не изучен. Имеется 

гипотеза о том, что внутриутробная ишемия клубочков 

приводит к их недоразвитию и нарушению формирова-

ния других отделов нефрона, в первую очередь прокси-

мальных канальцев, что нарушает процесс формирова-

ния и выведения мочи и является причиной развития 

последующих клинических проявлений – маловодия, 

почечной недостаточности [1, 2].

Маловодие при антенатальном УЗИ плода появляет-

ся не сразу, а, как правило, с 22-й недели гестации, что 

приводит к различным деформациям у плода в связи с 

давлением стенки матки и формированием синдрома 

Поттера [1, 3]. Barr M. et al. отмечают отсутствие чет-

кой взаимосвязи между сроком появления маловодия 

и наличием сопутствующих легочных аномалий [12]. 

Если олигогидрамнион по времени непродолжителен, 

то легочные аномалии могут не развиться.

Пренатальная диагностика ПКД крайне затруд-

нительна, особенно в случае приобретенных форм или 

отсутствия семейного анамнеза при рождении первого 

ребенка. По данным Ramalho С. и соавт. [3], ПКД можно 

предположить лишь в том случае, если определяется 

маловодие на поздних сроках беременности и нормаль-

ные по размеру гиперэхогенные почки при УЗИ, с неиз-

мененным почечным кровотоком на допплере. Однако 

данные признаки не являются патогномоничными для 

ПКД, аналогичная УЗ-картина может наблюдаться при 

ряде других заболеваний почек (поликистоз почек, 

токсическое повреждение почки, особенно при цито-

мегаловирусной инфекции, синдромах Барде–Бидля и 

Меккеля и др.) [12].

Прогноз ПКД крайне неблагоприятный, в абсолют-

ном большинстве случаев заболевание является леталь-

ным в неонатальном периоде, а в 15% случаев смерть 

наступает внутриутробно [10]. Лечение симптоматичес-

кое с поддержанием водного баланса и питания, хро-

нический диализ. Трансплантация почки возможна в 

возрасте 1–2 лет. Однако в Японии в 2006 г. M. Uematsu 

et al. зафиксировали единственный случай спонтанного 

восстановления диуреза в возрасте 29 дней у девочки с 

ПКД, рост и развитие которой в дальнейшем не отлича-

лись от нормальных [13].

Представляем наблюдение пациента с врожденной 

хронической почечной недостаточностью (ХПН) вследс-

твие дисгенезии проксимальных канальцев почки.

Мальчик С., родился от I беременности I родов в 

сроке гестации 36–37 нед путем операции кесарева 

сечения по показаниям со стороны матери (наличие 

симфизиопатии). Мать ребенка в I–II триместрах бере-

менности неоднократно лечилась по поводу острых рес-

пираторных и урогенитальных инфекций, кроме того, 

с 29-й недели беременности периодически беспокоили 

боли в области лонного сочленения (симфизит), по пово-

ду которых она краткосрочно принимала нимесулид 

в терапевтической дозе. В III триместре беременности 

начали регистрировать маловодие и хроническую внут-

риматочную гипоксию плода. 

Масса тела ребенка при рождении 2880 г, длина  

51 см. Оценка по шкале Апгар 6/7 баллов. Через 

3 ч после рождения, учитывая нарастание дыхатель-

ной недостаточности, ребенок был переведен на ИВЛ. 

Выслушивался выраженный систолический шум над 

всей областью сердца, однако выполненное УЗИ позво-

лило исключить диагноз порока сердца. 

В течение последующих 2 суток состояние ребен-

ка ухудшалось. Диурез отсутствовал, появились отеки, 

прибавка в массе тела 265 г. В общем анализе крови отме-

чался лейкоцитоз со сдвигом формулы влево, увеличение 

СОЭ, в биохимическом анализе крови – повышение уров-

ня креатинина до 210–360 мкмоль/л, мочевины – до 21,5 

ммоль/л; со стороны кислотно-основного состояния – 

компенсированный метаболический ацидоз (рН=7,33, 

РСО2=31 мм рт. ст., SB=19 ммоль/л, ВЕ=–2,0 ммоль/л). 

Учитывая тяжесть состояния, обусловленную 

интоксикацией, выраженной гипергидратацией на фоне 

острой почечной недостаточности (ОПН) и нарастание 

полиорганной недостаточности, в 3-дневном возрасте 

ребенку по экстренным показаниям имплантирован 

перитонеальный катетер и начато проведение автома-

тического перитонеального диализа (АПД). С 5-го дня 

жизни, учитывая неэффективную ультрафильтрацию 

на перитонеальном диализе со значительным увели-

чением массы тела и отечного синдрома, нарастание 

нестабильности гемодинамики, добавлено проведение 

сеансов вено-венозной гемофильтрации (CVVH).

В ходе комплексного обследования ребенка были 

исключены нарушение кровотока в почечных сосудах, 

патология со стороны мочевыводящих путей. Для мор-

фологической верификации диагноза в возрасте 11 дней 

под УЗ-контролем произведена чрескожная пункцион-

ная нефробиопсия нижнего полюса правой почки.

При световой микроскопии в нефробиоптате выяв-

лено 28 клубочков фетального типа, все клубочки 

малокровны, со значительным расширением капсу-

лы Шумлянского–Боумана с накоплением в ее про-

свете большого количества ультрафильтрата (рис. 1). 

Отмечались значительные изменения канальцев и 

интерстиция. Канальцевый эпителии с явлениями гиа-

линово-капельной и гидропической дистрофии, некроз 

отдельных эпителиоцитов (рис. 2), просвет канальцев 

расширен, заполнен эозинофильным содержимым, име-

ются единичные канальцевые кисты. В строме наблюда-

ются отек и миелоз, преимущественно мозгового слоя, а 
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также выраженная очаговая круглоклеточная инфиль-

трация с примесью большого количества эозинофиль-

ных лейкоцитов (рис. 3 и 4). 

Для дифференциации имеющихся в препарате 

канальцев выполнено иммуногистохимическое (ИГХ) 

исследование нефробиоптата с моноклональными анти-

телами (АТ) к эпителиальному мембранному антигену 

(ЭМА) (DakoCytomation, Дания), который в норме мар-

кирует дистальные канальцы и собирательные трубоч-

ки (рис. 5).

В результате ИГХ-исследования было выявлено 

позитивное окрашивание практически всех имеющих-

ся в препарате канальцев, что позволило отнести их к 

собирательным трубочкам или дистальным канальцам, 

Рис. 1. Клубочки фетального типа с расширением капсу-

лы Шумлянского–Боумана. 

Окраска гематоксилином и эозином, ув. 40.

Рис. 2. Некроз эпителиальных клеток в отдельных 

канальцах. 

Окраска массоном, ув. 100.

Рис. 3. Круглоклеточная инфильтрация в интерстиции 

почек. 

Окраска гематоксилином и эозином, ув. 20.

Рис. 4. Интерстициальная инфильтрация с примесью 

большого количества эозинофилов. 

Окраска гематоксилином и эозином, ув. 100.

Рис. 5. ИГХ-окрашивание с АТ к ЭМА: экспрессия ЭМА 

в нормальной ткани почек. 

Окраска хромогеном DAB, ув. 40.

Рис. 6. ИГХ-окрашивание с АТ к ЭМА: экспрессия ЭМА 

во всех имеющихся канальцах. 

Окраска хромогеном DAB, ув. 40.



135Ю.А. Григоренко, А.В. Сукало, Т.А. Летковская и др.

в то время как неокрашенными, т.е. проксимальны-

ми, были лишь единичные канальцы (рис. 6). Таким 

образом, практически полное отсутствие в ткани почки 

проксимальных канальцев в сочетании с нарушением 

оттока мочи и развитием почечной недостаточности 

позволило выставить диагноз редкой врожденной пато-

логии дисгенезии проксимальных канальцев. Учитывая 

отсутствие случаев врожденной почечной недостаточ-

ности в семье, а также наличие у матери сопутству-

ющей патологии во время беременности и прием ею 

лекарственных препаратов (например, нимесулид), в 

данном случае ДПК, вероятней всего, следует отнести к 

приобретенной форме. 

В течение последующих 2 месяцев мальчику про-

водилось лечение АПД, что привело к стабилизации и 

улучшению его состояния. В 2-месячном возрасте ребе-

нок весит 4450 г, дышит самостоятельно (ЧД 26–32/

мин), гемодинамика стабильная (АД 70–95/40–70 мм 

рт. ст., ЧСС 115–130/мин), сохраняется систоличес-

кий шум над всей поверхностью сердца. Кожа чистая, 

бледная, периферические отеки отсутствуют (рис. 7). 

Диурез до 40 мл/сут. Учитывая сохранение олигоурии 

и почечной недостаточности, продолжается проведение 

перитонеального диализа. Мальчик выписан домой. 

В течение последующих 3 месяцев состояние ребен-

ка без ухудшений. Наблюдается динамика нарастания 

массы и длины тела – соответственно 8500 г и 56 см. 

Нервно-психическое развитие: мануальная деятель-

ность рук не нарушена, движения целенаправленные: 

малыш берет игрушку руками; переворачивается со 

спины на живот. Приближение матери к ребенку вызы-

вает у него комплекс оживления. Произносит отдельные 

слоги. Олигоурия сохраняется, диурез до 50 мл/сут. 

Продолжается проведение перитонеального диализа в 

необходимом объеме.

Данное клиническое наблюдение указывает на воз-

можность начала проведения заместительной почечной 

терапии у ребенка в возрасте 3 дней, что позволило 

сохранить жизнь маленькому пациенту, обеспечить 

рост и развитие при наличии тяжелейшей врожденной 

патологии. Тактика ведения беременных женщин, осо-

бенно при наличии у будущей мамы соматической пато-

логии, требует пристального внимания к назначению 

любых лекарственных препаратов с учетом их возмож-

ного тератогенного эффекта.

Рис. 7. Мальчик С. в возрасте 2 месяцев.
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