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Вступ. Автосомно-рецесивний полікістоз 
нирок пов’язано з мутацією гена PKHD1. Ген 
PKHD1 розташований на короткому плечі хро-
мосоми 6 та пов’язаний з кодуванням білка фі-
броцистеїну (полідуктину), який бере участь у 
розвитку та регуляції проліферації клітин зби-
ральних трубочок нирок та жовчних протоків 
печінки [7, 9, 13], тому ймовірне одночасне ура-
ження обох органів. У 45% дітей АРПКН асоці-
юється з гепатоспленомегалією, розширенням 
жовчних протоків, хворобою Каролі [2, 3, 5].  

Хвороба Каролі (кавернозна ектазія жовчо-
вивідних шляхів) – це рідке вроджене захво-
рювання, при якому відбувається сегментарне 
необструктивне фіброзно-кістозне розширення 
внутрішньопечінкових жовчних протоків. Час-
тота хвороби Каролі становить  1:1000 000 [6]. 
Успадкування патології відбувається за авто-
сомно-рецесивним типом. Хвороба Каролі у 
95% ускладнюється формуванням конкремен-
тів, а також рецидивуючим холангітом, вторин-
ним біліарним цирозом, формуванням абсцесів 
у печінці. Загроза розвитку холангіокарциноми 
при цій патології становить 2,5-17,5%, це при-
близно у 100 разів вище, ніж у пацієнтів, які не 
мають ураження жовчних протоків [8]. 

Раннє виявлення асоціації аномалій розвит-
ку нирок та печінки допомагає запобігти розвит-
ку ускладнень, сприяє поліпшенню якості життя 
пацієнтів.

У літературі описані випадки поєднання по-
лікістозу нирок та хвороби Каролі, які були ви-
явлені в ранньому дитячому віці. Захворювання 
у 18-місячної дівчинки з автосомно-рецесивним 
полікістозним захворюванням нирок, синдро-
мом Каролі та гепатобластомою фетального 
типу описано N. Kadakia та ін. Пухлина була ви-
далена оперативним шляхом. Функція печінки 
та нирок була збережена. Рецидивів пухлини 
протягом 9 років не відмічалося [12].

Матеріали та методи дослідження
Представлено клінічний випадок дівчинки 

М., 2015 року. Народилася від 1-ї вагітності, 1-х 
пологів природним шляхом у термін гестації 40 
тижнів. Вага при народженні становила 3000 г, 
зріст – 52 см. Патологія нирок плода була вияв-

лена під час вагітності. Дитина росте і розвива-
ється відповідно до віку. 

Сімейний анамнез: у бабусі дівчинки за ма-
теринською лінією відмічається патологія ни-
рок.

У травні 2017 р батьки дівчинки звернулися 
до  КНП «Міська дитяча лікарня № 2» ОМР, м. 
Одеса зі скаргами на підвищення температури 
до 40 °С, болісне утруднене сечовипускання. 
Стан при надходженні важкий. 

У клінічному аналізі крові була виявлена 
анемія, лейкоцитоз — до 16,2 г/л, підвищен-
ня ШОЕ — до 41 мм/год, рівень білірубіну не 
перевищував вікові показники норми, від-
мічалося підвищення рівнів креатиніну кро-
ві до 129,1 мкмоль/л, азоту сечовини — до  
2,3 ммоль/л, сечовина — 5,1 ммоль/л, наяв-
ність СРБ +++, зниження показників Na (до 110 
ммоль/л) та К (до 2,35 ммоль/л). Дані загально-
го аналізу сечі та аналізу сечі за Нечипоренком 
свідчили про наявність пієлонефриту.

При УЗД: розташування нирок звичайне, рухо-
мість не змінена. Форма нирок деформована, кон-
тур нерівний, межі нечіткі, розміри нирок збільше-
ні: ліва нирка – 110×59 мм, товщина – 44 мм, об’єм  
220 мм³; права нирка – 110×62 мм, товщина –  
57 мм, об’єм — 220 мм³, з виразною неодно-
рідністю, відсутністю кортико-медулярного 
диференціювання; паренхіматозно-синусове 
співвідношення не визначається; ЧМС не ди-
ференціюються, кістозна трансформація (мак-
симальний діаметр кісти зліва — 20×15 мм,  
справа – 12×11 мм); сечоводи не розширені, 
конкременти відсутні, гіперехогенні включення у 
мисці зліва у невеликій кількості до 0,8 мм; спра-
ва – до 1,0 мм. Сечовий міхур на момент огляду 
звичайної форми, достатньо заповнений. У про-
світі міхура невелика кількість включень.

За даними УЗД органів черевної порожни-
ни відмічалось збільшення розмірів печінки та 
селезінки. Контури печінки чіткі, паренхіма та 
жовчні протоки не змінені, жовчний міхур та хо-
ледох без патологічних змін. Контури селезінки 
рівні, чіткі, ехогенність не змінена, структура па-
ренхіми однорідна, дрібнозерниста.

На тлі проведеної терапії стан дитини по-
кращився. Відмічалась позитивна динаміка 
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лабораторних даних: зниження лейкоцитозу і 
ШОЕ, покращились  показники креатиніну крові  
(80 мкмоль/л), сечовини (2,2 ммоль/л), азоту 
сечовини (1,0 ммоль/л). Сеча стала прозорою, 
білок не визначався. 

З діагнозом: Вроджена вада сечовивідної 
системи. Полікістоз нирок. Вторинний двосто-
ронній пієлонефрит, акт. ІІІ ст. з порушенням 
азотовидільної функції нирок. Артеріальна гі-
пертензія. Гепатоспленомегалія. Нормохром-
на анемія легкого ступеня тяжкості. Загроза 
розвитку ХНН – у задовільненому стані дитина 
14.06.2017 року виписана додому під нагляд пе-
діатра. 

У зв’язку з наявністю полікістозу нирок, 
ускладненим порушенням їх функції, наявніс-
тю гепатоспленомегалії (за даними УЗД) дитині 
було призначено проведення КТ органів черев-
ної порожнини з в/в посиленням.  

Дівчинці була проведена комп’ютерна то-
мографія (КТ) органів позачеревного просто-
ру з контрастним посиленням (Ультравіст 370,  
15 мл в/в). Нирки розташовані звичайно з чіт-
кими поліциклічними контурами, збільшені в 
об’ємі. Збиральна система нирок не розшире-

на, паренхіма нерівномірно потоншена (рис.1). 
Структура неоднорідна за рахунок численних 
кістозних утворень, розмірами від 5 мм до 1,5 

Рис. 1. Дівчинка М., 2 роки. Коронарні скани КТ. 
Полікістоз нирок. А — пізня артеріальна фаза: 
права і ліва нирки значно збільшені у розмірах, 
кортикальний шар витончений. В — венозна фаза: 
обидві нирки містять численні кісти розмірами від 
0,5 до 3,0 см. Накопичувальна функція збережена

Рис. 2. Дівчинка М., 
2 роки. Коронарні 
скани КТ (С, D) 
та МІР (С1, D1) 
послідовно виконаних 
екскреторних фаз на 
10-й та 17-й хвилинах 
після введення 
контрасту. Зниження 
видільної функції 
нирок.
С та С1 – екскреторна 
фаза: контрастна 
речовина у мисках 
та сечоводах з обох 
боків не визначається. 
Сечовий міхур не 
містить контрасту. Для 
оцінки видільної функції 
нирок проведене 
додаткове сканування. 
D и D1 – повторення 
екскреторної фази. 
Контрастна речовина 
визначається у правій 
мисці, лівому сечоводі. 
Невелика кількість 
контрасту в сечовому 
міхурі
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Рис. 3. Дівчинка М., 2 роки. КТ. Мультипланарні реконструкції. Друга екскреторна фаза

Рис. 4. Дівчинка М., 2 роки. 3-D реконструкція КТ. Друга екскреторна фаза

см, що не накопичують контрастну речовину  
(рис. 2). Додаткова права ниркова артерія роз-
ташована на рівні біфуркації загальних клубо-
вих артерій, сечовід девормовано (рис. 3-4).  
Ниркові артерії з обох боків відходять від аор-
ти на рівні L1 (рис. 5). Патологія параренальної 
клітковини не визначається. Розміри печінки не 
збільшені, контури чіткі, рівні, структура одно-
рідна, звичайної щільності. Внутрішньопечінкові 
жовчні протоки правої частки печінки локально 
розширені від 3,5 до 6,0 мм (рис.6-9). Порталь-
на вена 7,0 мм у діаметрі. Жовчний міхур із пе-

ретином у ділянці шийки, звичайних розмірів, 
рентгеноконтрастних конкрементів не виявлено. 
Селезінка не збільшена, структура однорідна, 
контури чіткі, рівні. Лімфовузли черевної порож-
нини множинні, діаметром до 12 мм. Вільної 
рідини в черевній порожнині немає. Висновок: 
полікістоз нирок зі зниженням видільної функ-
ції. Хвороба Каролі.

У мисці правої нирки виявляється неодно-
рідність вмісту, розшарування: більш важкий 
контраст осідає донизу, з утворенням горизон-
тального рівня з нефарбованою (більш легкою) 
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Рис. 5. Дівчинка М., 2 роки. Мультипланарна реконструкція КТ. Пізня артеріальна фаза. Подвоєння судин 
правої нирки

Рис. 6. Дівчинка М., 2 роки. Мультипланарні реконструкції КТ. Пізня артеріальна фаза

сечею — ознака порушення евакуації. Червона 
стрілка вказує на вигин  сечоводу.

Обидві нирки значно збільшені у розмірах з 
поліциклічними контурами. Чашечки усіх груп 
обох нирок розширені та деформовані. Контраст 
в мисці лівої нирки та проксимальному відділі 
сечоводу однорідної щільності. Контраст у мисці 
правої нирки неоднорідної щільності. Правий се-
човід чітко не візуалізується.  

Права і ліва ниркові артерії (червоні стрілки) 
відходять від аорти. Додаткова права ниркова 
артерія розташована на рівні біфуркації загаль-
них клубових артерій (синя стрілка) і викликає 

порушення відтіку сечі з миски правої нирки.
Печінка рівномірно накопичила контраст. 

Відсутні ознаки фіброзу. Розширені внутрішньо-
печінкові жовчні протоки. Візуалізується полікі-
стозна права нирка.

Печінка рівномірно накопичила контраст. 
Відсутні ознаки фіброзу. Розширені внутрішньо-
печінкові протоки (червоні стрілки). Полікістоз 
правої та лівої нирки.

Нирки значно збільшені у розмірах, контури 
їх поліциклічні, кортекс витончений. Внутріш-
ньопечінкові жовчні протоки розширені. 

У період з 2017 року дотепер дитина пере-
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буває під наглядом міського нефролога, нео-
дноразово зверталась з епізодами загострення 
пієлонефриту. На сьогодні даних за ХНН немає. 

Протягом цього часу багаторазово  про-
водилися УЗД органів черевної порожнини: 
зберігалися ознаки гепатоспленомегалії, але 
розширення внутрішньопечінкових протоків не 
визначалося.   

УЗД органів позачеревного простору допов-
нювала дані КТ у виявлені динаміки патологіч-
них змін: зростання витончення паренхіми ни-
рок, збільшення ознак кістозної трансформації 
(максимальний діаметр кіст зліва — 24×19 мм, 
справа — 26×21 мм). Відзначається відсутність 
конкрементів і збільшення розмірів нирок.

Рис. 7. Дівчинка М., 2 роки. Коронарний та аксіальний скани КТ. Пізня артеріальна фаза. Хвороба Каролі 
і полікістоз нирок

Рис. 8. Дівчинка М., 2 роки. Сагітальні ( А і С) та коронарний (В) скани КТ. Пізня артеріальна фаза. 
Асоціація полікістозу нирок та хвороби Каролі
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Висновки
Виявлення і лікування дітей з автосомно-ре-

цесивним полікістозом нирок і хворобою Каро-
лі є важливим міждисциплінарним завданням, 
комплексне вирішення якого дозволяє поліп-
шити у довгостроковій перспективі тривалість і 
якість рівня життя дітей.  Для своєчасного вияв-
лення поєднаної патології печінки ми вважаємо 
за потрібної проведення за педіатричними про-
токолами КТ-дослідження з контрастуванням у 
всіх дітей із полікістозом нирок, у тому числі й в 
дітей із відсутніми ознаками розширення жов-
човивідних шляхів при проведенні УЗД. 
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Рис. 9. Дівчинка М., 2 роки. Сагітальний та аксіальний скани КТ. Пізня артеріальна фаза. Симптом 
«крапки». Розширені внутрішньопечінкові протоки оточують печінкову вену 


