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Актуальность. Синдром Кароли и аутосомно-рецессив-
ный поликистоз почек (АРПП) — редкие расстройства, связан-
ные с мутацией гена PKHD1 в разных частях печени и почек.
Указанные формы патологии встречаются у младенцев и де-
тей и сопряжены с крайне низким процентом выживаемости.

Описание клинического случая. Ребёнок, 4 года, посту-
пил в педиатрическое отделение в октябре 2024 г. Пренатально
на 31-й неделе выявлено увеличение левой почки плода. Ре-
бёнок длительно наблюдался по месту жительства с диагно-
зом: Поликистоз почек. С марта 2024 г. отмечаются подъёмы
температуры, которые купируются на фоне антибактериаль-
ной терапии. Лабораторно при поступлении: прогрессивное
нарастание азотемии, воспалительной активности крови, би-
цитопения, анемия средней степени тяжести. По данным ин-
струментального обследования размеры почек значительно
увеличены, смещены в малый таз, диффузные изменения па-
ренхимы печени по типу фиброза, гепатоспленомегалия, пор-
тальная гипертензия, расширение общего желчного и внутри-
печёночных желчных протоков. В стационаре отмечались фе-
брильные подъёмы температуры тела с нарастанием уровней
СРБ, прокальцитонина, увеличением активности гамма-глу-
тамилтранспептидазы, аланинаминотрансферазы, аспартат-
аминотрансферазы в крови, констатирован очередной реци-
див холангита. Учитывая данные обследования — расширение
желчных протоков, рецидивирующий холангит, фиброз пече-
ни, синдром портальной гипертензии, поликистоз почек, у ре-
бёнка предположен синдром Кароли. Принимая во внимание
выявленные формы патологии, рецидивирующие холангиты,
терминальную стадию хронической болезни почек, выполне-
на симультанная трансплантация левого латерального сегмен-
та печени и почки от родственного АВ0-несовместимого до-
нора. Послеоперационный период протекал без осложнений.
Эпизодов отторжения трансплантата почки и трансплантата
печени не было. При контрольном обследовании соматиче-
ский статус больной удовлетворительный, функция трансплан-
тата печени и трансплантата почки удовлетворительная. Рас-
чётная скорость клубочковой фильтрации по формуле Швар-
ца — 98 мл/мин/1,73 м2.

Практическая значимость. Симультанная транспланта-
ция печени и почки является оптимальным радикальным ме-
тодом лечения детей с синдром Кароли и терминальной ста-
дией заболевания почек.
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