
Поликистоз почек (ПП) представляет собой наслед-

ственное заболевание, клинически проявляющееся образо-

ванием множественных кист в почках, печени, поджелу-

дочной железе, а также вовлечением других органов и сис-

тем, одной из которых является сердечно-сосудистая сис-

тема [1]. 

Кардиоваскулярная патология у пациентов с ПП

наиболее часто проявляется наличием артериальной ги-

пертензии (АГ), патологии клапанного аппарата сердца,

расширений и аневризм корня аорты [2], а также анев-

ризм коронарных и церебральных артерий [3, 4]. Более

редким кардиоваскулярным осложнением ПП является

развитие диссекций аорты, коронарных и церебральных

артерий.

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Пациент Б., 30 лет, поступил в Научный центр нев-

рологии с жалобами на нечеткость зрения, неустойчивость

походки. Из анамнеза заболевания известно, что с 12-лет-

него возраста у пациента регистрировались эпизоды повы-

шения артериального давления (АД). При обследовании был

выявлен ПП. Генетическое обследование не проводилось.

На фоне постоянного приема антигипертензивной терапии

эпизоды повышения АД сохранялись, максимально – до

200/100 мм рт. ст. В 2017 г. перенес кровоизлияние в левое

полушарие большого мозга. В марте 2020 г. развилось крово-

излияние в глубокие отделы правого полушария большого

мозга с прорывом крови в желудочки мозга. При КТ-ангио-

графии интракраниальных артерий патологии выявлено не

было. В июне 2023 г. после перегрузки на работе, на фоне по-

вышения АД до 180/100 мм рт. ст. внезапно развилась не-

четкость зрения, преимущественно за счет снижения зре-

ния на левый глаз. На следующий день появились онемение

в левых конечностях, неустойчивость при ходьбе, наруше-

ние ориентации в пространстве, в связи с чем обратился

в Научный центр неврологии. 

При поступлении: АД – 125/90 мм рт. ст.; ЭКГ – сину-

совый ритм; ЧСС – 72 в минуту; гликемия – 7,2 ммоль/л.
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В неврологическом статусе: левосторонняя гемианопсия,

сглаженность левой носогубной складки, умеренная дизарт-

рия, рефлекс Бабинского с двух сторон, дисметрия при пяточ-

но-коленной пробе слева, неустойчивость в пробе Ромберга,

атаксия при ходьбе. Тяжесть неврологического дефицита по

Шкале инсульта Национального института здоровья

(National Institutes of Health Stroke Scale, NIHSS) – 4 балла; ин-

валидность по шкале Рэнкина (mRs) – 2 балла; индекс мобиль-

ности Ривермид – 13 баллов. 

МРТ головного мозга: в правом полушарии большого моз-

га в таламусе, валике мозолистого тела с частичным распро-

странением на медиальные отделы височной доли выявлены

«острые» инфаркты; постгеморрагические изменения в под-

корковых структурах обоих полушарий большого мозга

(рис. 1). 

МР-ангиография интракраниальных артерий: отсутст-

вие сигнала от кровотока по правой задней мозговой артерии

с участка P2 и дистальнее.

МРТ в режиме Т1 fat-sat: в стенке правой задней мозго-

вой артерии выявляется гематома (гиперинтенсивный МР-

сигнал во всех режимах сканирования). Наружный диаметр

артерии составляет около 4 мм, внутренний – около 1 мм.

МР-данные соответствуют диссекции правой задней мозго-

вой артерии (рис. 2).

Дуплексное сканирование брахиоцефальных артерий: зна-

чимой патологии не выявлено, артерии полностью проходимы.

Эхокардиография: умеренная эксцентричная гипертро-

фия базального сегмента межжелудочковой перегородки без

признаков стенозирования выходного тракта левого желудоч-

ка. Полости сердца не расширены. Систолическая и диастоли-

ческая функция левого желудочка не нарушена. Гемодинамиче-

ски незначимый пролапс передней створки митрального клапа-

на с формированием митральной недостаточности 1-й степе-

ни. Трикуспидальная недостаточность 1-й степени. 

УЗИ почек: почки увеличены, ткань почек представлена

конгломератом анэхогенных образований с четкими ровными

контурами, максимально до 8×6 см. Признаки ПП (рис. 3).

УЗИ почечных артерий – патологии не выявлено.

Суточный мониторинг АД на фоне приема лозартана

100 мг/сут и амлодипина 5 мг/сут: среднее АД в дневные ча-

сы – 132/97 мм рт. ст., среднее АД в ночные часы – 130/90 мм

рт. ст. Наиболее высокое АД – 149/108 мм рт. ст., наиболее

низкое – 112/70 мм рт. ст. Скорость ночного снижения сис-

толического АД – 1,6% (недостаточная, Non-Dipper); ско-

рость ночного снижения диастолического АД – 6,6% (недос-

таточная, Non-Dipper).

В клинических анализах: повышение уровня креатини-

на до 127 мкмоль/л, протеинурия до 0,081 г/л. Гликемия на-

тощак в динамике от 6,0 до 4,8 ммоль/л. Гликированный ге-

моглобин – 6,5%. Проведена консультация эндокринолога,

состояние расценено как стрессовая гипергликемия. Волча-

ночный антикоагулянт – 0,99 (отрицательный). Антитела
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Рис. 1. МРТ головного мозга пациента Б. Острые 

ишемические очаги в правом полушарии большого мозга (а–в); 

постгеморрагические изменения в подкорковых 

структурах обоих полушарий большого мозга (г)

Fig. 1. MRI of the brain of patient B. Acute ischemic foci 

in the right hemisphere of the brain (a–в); post-hemorrhagic

changes in the subcortical structures of both hemispheres 

of the brain (г)

а б

в г

Рис. 2. МРТ головного мозга пациента Б. в режиме Т1 fat-sat.

В стенке правой задней мозговой артерии выявляется 

интрамуральная гематома. МР-картина соответствует

диссекции правой задней мозговой артерии

Fig. 2. MRI of the brain of patient B. in T1 fat-sat mode. 

An intramural hematoma is visible in the wall of the right posterior

cerebral artery. The MR-image corresponds to a dissection 

of the right posterior cerebral artery

а б

в г



к кардиолипину: IgG – 5,6 ед/мл (норма – 0–10 ед/мл),

IgM – 4,2 ед/мл (норма – 0–7 ед/мл). Антитела к β2-глико-

протеину: IgG – 6,1 ед/мл (норма – 0–10 ед/мл), IgM –

4,8 ед/мл (норма – 0–7 ед/мл). Гомоцистеин – 16,4 мкмоль/л

(норма – 0–15 мкмоль/л). Цистатин С – 0,89 мг/л (норма –

0,50–1,20 мг/л).

Диагноз: острое нарушение мозгового кровообращения

с возникновением инфарктов в бассейне правой задней мозго-

вой артерии от июня 2023 г. Диссекция правой задней мозговой

артерии. Последствия кровоизлияний в глубокие отделы лево-

го полушария большого мозга от 2017 г., в глубокие отделы

правого полушария большого мозга с прорывом крови в желу-

дочки мозга от марта 2020 г. АГ 3-й степени, риск сердечно-

сосудистых осложнений 4. Поликистоз почек. Хроническая бо-

лезнь почек II стадии. 

Из семейного анамнеза (рис. 4) было установлено, что

ПП выявлен у бабушки пациента по материнской линии (умер-

ла в 48 лет, причина неизвестна), тети по материнской линии

(умерла в 28 лет от «нарушения мозгового кровообращения»),

у матери (55 лет), родной сестры (28 лет) и у ее сына (8 лет).

Родная сестра пациента перенесла кровоизлияние в головной

мозг вследствие разрыва аневризмы в возрасте 28 лет; имеет

трех детей: у восьмилетнего сына диагностирован ПП, пяти-

летняя дочь и двухлетний сын не обследованы. Генетическое

обследование членам семьи не проводилось. 

Проводились антиагрегантная, гипотензивная, нейро-

метаболическая терапия, занятия лечебной гимнастикой,

баланс-терапия, логопедические занятия. На фоне проведен-

ного лечения отмечены регресс гемианопсии, уменьшение вы-

раженности дизартрии и дискоординации при ходьбе, ста-

билизация гемодинамических показателей. На момент вы-

писки тяжесть неврологического дефицита по шкале

NIHSS – 3 балла; инвалидность по Модифицированной шка-

ле Рэнкина (mRS) – 1 балл; индекс мобильности Ривермид –

15 баллов. 

О б с у ж д е н и е
Наряду с большим количеством данных, касающихся

аневризм различной локализации у пациентов с ПП, дис-

секции коронарных артерий [5–8] и аорты [9–12] описаны

значительно реже. Клинические случаи развития спонтан-

ных диссекций церебральных артерий у пациентов с ПП

представлены лишь в единичных работах [13–16].

В сообщении М. Windpessl и соавт. [13] приводится

случай развития спонтанной диссекции внутренней сонной

артерии у пациентки 35 лет с ПП. T. Kuroki и соавт. [14] опи-

сали два случая развития диссекции позвоночной и внут-

ренней сонной артерий у пациента 32 лет с ПП, а также дис-

секции обеих позвоночных артерий у пациента 52 лет. В ра-

боте С. Roth и соавт. [15] представлен клинический случай

развития диссекции обеих внутренних сонных артерий у па-

циентки 39 лет с ПП, в одной из которых дополнительно

были выявлены множественные аневризмы. G. Bobrie и со-

авт. [16] описаны два случая развития спонтанной диссек-

ции внутренней сонной артерии у пациентов 48 и 49 лет

с аутосомно-доминантным ПП (АДПП), клинический слу-

чай развития диссекции экстракраниальной части позво-

ночной артерии у пациента 68 лет, диссекции основной ар-

терии у пациента 34 лет с АДПП, а также случай развития

инфаркта миокарда вследствие диссекции коронарной ар-

терии у пациентки 36 лет с ПП.

Патогенез диссекций артерий при ПП окончательно

не изучен. Основным предрасполагающим фактором,

по мнению некоторых авторов, является гипертоническая
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Рис. 3. УЗИ почек пациента Б. Почки увеличены, ткань почек представлена 

конгломератом анэхогенных образований с четкими ровными контурами. УЗ-признаки ПП

Fig. 3. Kidneys' ultrasound in patient B. The kidneys are enlarged, the renal tissue is represented 

by a conglomerate of anechoic lesions with clear, smooth contours. Ultrasound signs of PKD

а б в

Рис. 4. Клиническая родословная семьи 

пациента Б. (указан стрелкой)

Fig. 4. Clinical genealogical tree of the family 

of patient B. (indicated by the arrow)



ангиопатия [2, 17, 18]. Ранее Y. Osawa и соавт. [19] были

предложены три возможных фактора риска развития дис-

секции аорты у пациентов с АДПП: кистозная дегенерация

соединительной ткани, АГ, гемодиализ. 

Патологические изменения артериальной стенки

у пациентов с АДПП могут быть обусловлены мутациями

в генах PKD1 и PKD2 и снижением экспрессии полицисти-

на-1 и полицистина-2 мышечной оболочкой сосудов,

включая аорту и церебральные артерии [20–22]. Мутации

в генах PKD1 и PKD2 приводят к дисфункции кальциевых

каналов эндотелия, повышению концентрации цикличе-

ского аденозинмонофосфата в клетках, что индуцирует

развитие дисфункции эндотелия и нарушение процессов

ангиогенеза [23, 24]. Патологические изменения, связан-

ные со снижением экспрессии полицистинов, приводят

к дисфункции белков внеклеточного матрикса, включая

коллаген типа IV, протеогликаны, фибронектин, ундулин

и тенасцин, вследствие чего возникает «слабость» сосуди-

стой стенки [25, 26]. Микроскопически выявляются разры-

вы эластической мембраны и мышечного слоя стенки арте-

рии. При гистологическом исследовании обращают на себя

внимание нарушение организации волокон коллагена

и снижение плотности гладкомышечных клеток в месте

диссекции, а также истончение и разрывы в эластическом

слое артериальной стенки [27].

Особенностью нашего наблюдения является верифи-

кация диссекции интракраниальной артерии как причины

ишемического инсульта у молодого мужчины с ПП, а также

подробный анализ его родословной.

В представленном клиническом случае у пациента

с ПП, наличием в анамнезе повторных кровоизлияний

в глубокие отделы большого мозга на фоне неконтролируе-

мой АГ был диагностирован ишемический инсульт вследст-

вие диссекции правой задней мозговой артерии. Из семей-

ного анамнеза установлено, что заболевание наследуется

в каждом поколении, как мужчинами, так и женщинами.

Обращает на себя внимание ранний возраст дебюта заболе-

вания у всех членов семьи, а также повышение у пациента

уровня гликемии натощак и гликированного гемоглобина,

что не исключает наличие эндокринопатии, встречающейся

при синдроме сахарного диабета и почечных кист, связан-

ном с мутацией в гене HNF1B. Однако, учитывая отсутствие

генетического обследования пациента и членов его семьи,

окончательно судить о типе ПП не представляется возмож-

ным.

З а к л ю ч е н и е
Врачи разных специальностей, в особенности кардио-

логи и неврологи, должны быть осведомлены о системном

характере патологических изменений при ПП и иметь пред-

ставление о риске развития диссекции аорты, коронарных

и церебральных артерий у пациентов с ПП.

Учитывая небольшое количество работ, посвященных

данной проблеме, необходимо проведение дальнейших ис-

следований, направленных на уточнение патогенеза и фак-

торов риска развития диссекций артерий при ПП с целью

разработки алгоритмов профилактики, своевременной ди-

агностики и лечения.
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