
ДЕТСКАЯ ХИРУРГИЯ, № 1, 2015

36

© КОЛЛЕКТИВ АВТОРОВ, 2015

УДК 616.62-007.61:618.33]-073.432

Дерюгина Л.А., Горемыкин И.В., Краснова Е.И., Рожкова Д.В.

ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА СИНДРОМА МЕГАЦИСТИС 
И ЕГО КЛИНИЧЕСКОЕ ЗНАЧЕНИЕ
Саратовский НИИ фундаментальной и клинической уронефрологии ГБОУ ВПО "Саратовский 
государственный медицинский университет им. В.И. Разумовского" Минздрава России, 410000, Саратов
Д л я  к о р р е с п о н д е н ц и и: Рожкова Дарья Владимировна, dasha888@mail.ru
F o r  c o r r e s p o n d e n c e : Rozhkova Dar'ya, dasha888@mail.ru

Представлен обзор литературы, посвященный дородовой диагностике прогностически неблагоприятного синдрома мега-
цистис плода, который представляет интерес для детских урологов и хирургов в аспекте проведения пренатального кон-
сультирования, прогнозирования тяжести выявленной патологии мочевыделительной системы плода и исходов течения 
беременности, выработки тактики перинатальных мероприятий. Ультразвуковыми маркерами синдрома мегацистис в 
I триместре гестации считается превышение его продольного размера более 7—8 мм, а также увеличение объема мочевого 
пузыря, превышающего гестационные нормативы во II и III триместрах гестации. Причинами развития данного синдрома 
могут быть как обструктивные состояния уретры (в виде клапанов задней уретры, характерный для плодов мужского по-
ла, атрезии или стеноза уретры, характерные для дисгенезии клоаки, встречающиеся у плодов обоего пола), так и пороки 
развития мочевыводящей системы, имеющие функциональный характер уродинамических нарушений (синдром мегацистис-
мегауретер-микроколон кишечной гипоперистальтики и prune-belle-синдром). Описан симптомокомплекс дополнительных 
ультразвуковых маркеров, отражающих тяжесть повреждения верхних мочевых путей; особенность симптоматики, со-
провождающей синдром мегацистис в различные гестационные периоды; принципы дифференциальной диагностики вари-
антов пороков, вызвавших синдром мегацистис; методы прогностической оценки функционального состояния почек плода. 
Обсуждаются дифференцированная тактика перинатальных мероприятий, пока показания и результаты фетальных вме-
шательств.
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This review focuses on prenatal diagnostics of prognostically unfavourable fetal megacystis syndrome of interest for pediatric urologists 
and surgeons in terms of prenatal counseling, foretelling severity of pathology of the fetal urinary system, pregnancy outcome, and 
strategy of perinatal measures. The ultrasound markers of megacystis syndrome is the increase of bladder longitudinal diameter 
to more than 7—8 cm in the fi rst trimester and its volume to above the normal value in the second and third trimesters. The causes 
of this pathology are urethral obstruction (posterior urethral valve in male fetuses, urethral atresia and stenosis characteristic of 
cloacal dysgenesis in both sexes) and urinary system defects in the form of urodynamic disorders (megacystis-megaureter-microcolon-
intestinal hypoperistaltics syndrome and prune-belly syndrome). A symptomocomplex of additional ultrasound markers refl ecting 
the severity of lesions in the upper urinary tract is described with reference to clinical symptoms of megacystis syndrome in different 
gestational periods. The principles of differential diagnostics of defects underlying megacystis syndrome, methods for prognostic 
evaluation of the fetal kidney functional state, and the strategy of perinatal interventions are discussed
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Актуальными аспектами современной детской урологии 
являются пренатальная диагностика пороков мочевыдели-
тельной системы (МВС), их дифференциация на этапах анте-
натального течения и прогноз диагностируемого состояния. 
Они составляют задачу пренатального консультирования, 
проводимого детским урологом при выявлении ультразвуко-
вых маркеров патологии МВС плода. Итогом такого консуль-
тирования являются определение сроков и характера пре- и 
постнатальных лечебных мероприятий, а также показаний к 
прерыванию беременности [1—5].

К перечню хорошо известных маркеров патологии МВС 
плода относится синдром мегацистис, который в литера-
турной дискуссии трактуется неоднозначно, что приводит 
к противоречивым тактическим рекомендациям. Авторы 
большого количества публикаций по данной теме оценива-

ют данный признак преимущественно как прогностически 
неблагоприятный, угрожающий по перинатальным потерям 
вследствие декомпенсированных пороков МВС, ассоцииро-
ванных с дисплазией почечной паренхимы [6, 7]. Другие ав-
торы сообщают о благополучных исходах и самостоятель-
ном регрессе синдрома мегацистис и рождении здоровых 
детей [8—12].

Синдром фетального увеличения мочевого пузыря боль-
шинство авторов расценивают как результат низкой обструк-
ции мочевых путей, причинами которой могут быть пато-
логия уретры в виде атрезии или фибростеноза, дисгенезии 
клоаки с атрезией прямой кишки и уретры, встречающиеся у 
плодов обоего пола. Однако наиболее часто диагностируется 
синдром клапанов задней уретры, характерный для плодов 
мужского пола [13].
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Увеличение мочевого пузыря может сопровождать поро-
ки МВС, патогенез которых не связан с наличием анатоми-
ческой обструкции нижних мочевых путей, и обструкция в 
таких случаях носит функциональный характер. Известны 
два синдрома: синдром мегацистис-мегауретер-микроколон-
кишечной гипоперистальтики и prune-belly-синдром. При-
чина функциональной обструкции детрузора — резкое сни-
жение его сократительной способности, что морфологически 
проявляется дегенерацией и разреженностью гладких мышц, 
значительным разрастанием коллагеновой фиброзной ткани, 
наличием массивных гиалиновых отложений. Летальность 
при данных синдромах составляет от 20 до 50% вследствие 
легочной недостаточности в неонатальном периоде или по-
чечной недостаточности в ранней детском возрасте [14—16].

Учитывая тот факт, что с 10—11-й недели гестации фор-
мирование основных анатомических структур МВС плода 
завершается и становится возможным процесс выведения 
мочи плодом, это означает, что и ультразвуковая визуализа-
ция мочевого пузыря доступна в столь ранние сроки. Таким 
образом, синдром мегацистис является одним из немногих 
ультразвуковых маркеров патологии МВС плода, выявление 
которого возможно с I триместра беременности.

   Об увеличении размеров фетального мочевого пузы-
ря при ультразвуковом исследовании (УЗИ) плода в сроки 
10—14 нед беременности говорят при увеличении продоль-
ного размера мочевого пузыря до более 8 мм [9, 11, 17, 18]. 
При этом увеличивается соотношение продольного размера 
мочевого пузыря к копчиково-теменному размеру до более 
5,4%, а, по данным Л.М. Лиштван [19], при увеличении раз-
меров мочевого пузыря у плодов в I триместре гестации от 9 
до 50 мм данное соотношение составляло 19,1—66%.

Частота выявления синдрома мегацистис при УЗИ бере-
менных женщин в I триместре гестации составляет 0,02—
0,19% [11, 19].

В ходе диагностики данного синдрома в I триместре бе-
ременности ни повышение качества визуализации при УЗИ 
плода, ни внедрение в практику высокоразрешающей транс-
вагинальной эхографии, ни возможность цифровой обработ-
ки изображения не позволяют ответить на вопрос о причинах 
развития синдрома мегацистис, определить нозологическую 
форму порока и достоверно прогнозировать исход данного со-
стояния. Диагноз при этом в ранние сроки гестации устанав-
ливается лишь по отдельному эхографическому признаку [20].

Сложность ситуации при диагностике синдрома мега-
цистис в ранние сроки гестации отягощается отсутствием 
дополнительной симптоматики. Если учесть особенности 
происхождения околоплодных вод в разные этапы беремен-
ности, такой важный признак, как маловодие, при синдроме 
мегацистис в ранние сроки беременности отсутствует.

До момента функционирования МВС плода амниотиче-
ская жидкость является следствием продукции амниотических 
оболочек. С 12—14-й недели начинается процесс формирова-
ния и выведения плодом мочи, которая постепенно становится 
приоритетной в формировании околоплодной жидкости [21—
23]. Любые причины снижения продукции мочи плодом, будь 
то агенезия или дисплазия почек, обструкция верхних или 
нижних мочевых путей, проявляются наличием маловодия. 
Это объясняет чрезвычайную прогностическую значимость 
маловодия для перспективной оценки функции почек плода 
преимущественно во II и III триместрах гестации.

Последствиями нарушений эвакуации мочи по нижним 
мочевым путям плода является развитие внутрипузырной 
гипертензии. В литературе описано несколько вариантов ис-
ходов данного состояния.

Раннее осложнение обструкции нижних мочевых пу-
тей — развитие эмбриопатии, затрагивающей почечную 
паренхиму, которая реализуется формированием различных 
вариантов кистозной дисплазии, чаще IV типа по Поттеру. 
На протяжении различных сроков гестации при синдроме 
мегацистис существенное значение имеет идентификация 

ультразвуковых признаков кистозной дисплазии почечной 
паренхимы: увеличения в размерах почек, повышения эхо-
генности почечной паренхимы, наличия кистозных включе-
ний в паренхиме почек [24].

Внутрипузырная гипертензия в ранние сроки гестации 
редко сопровождается дилатацией верхних мочевых путей, 
или дилатация имеет умеренные размеры [9, 10].

Наличие мочевого асцита расценивается как результат 
пропотевания мочи через стенку мочевого пузыря или ее са-
мопроизвольного разрыва вследствие выраженной обструк-
ции уретры. Данный признак может иметь транзиторный 
характер и не всегда диагностируется, но при его наличии 
существенно отягощает прогноз состояния.

Имеются сообщения о возможности самопроизвольного 
разрыва клапанов уретры у плода в 16 нед гестации [25], а 
также внутриутробного разрыва мочевого пузыря с последу-
ющим развитием асцита у мужского плода 23 нед гестации 
[26, 27].

Значительный вклад в клиническую оценку синдрома 
фетального мегацистиса вносят результаты перинатальных 
наблюдений и гистологического исследования абортусов. 
О существенных перинатальных потерях от 91 до 100%, 
обусловленных выраженной дилатацией МВС, дисплазией 
почечной ткани, сочетанными и множественными порока-
ми развития, сообщают Л.М. Лиштван Л.М и соавт. [19] и 
A. Beirkens и соавт. [27]. По данным Л.М. Лиштван и соавт. 
[19], при патолого-анатомическом исследовании 8 абортусов 
10—13 нед гестации с синдромом мегацистис морфологиче-
ская картина увеличенного мочевого пузыря была неодно-
родна и в 6 случаях представлена утолщенной, а в 2 — истон-
ченной стенкой пузыря. Выстилка представлена многослой-
ным эпителием, формирующим в одних случаях неглубокие 
складки, в других — резко уплощенным. Мышечные слои 
характеризовались как нормальным трехслойным строени-
ем, так и хаотичным расположением последних или их пол-
ным отсутствием с избыточным разрастанием соединитель-
ной ткани. В 5 случаях выявлена кистозная дисплазия почек, 
что подтверждается данными других авторов, диагностиро-
вавших кистозную дисплазию почечной паренхимы преиму-
щественно IV типа по Поттеру [19, 28].

Клиническую оценку данного синдрома существенно 
дополняют результаты генетических исследований, карио-
типирования плодного материала. Данные литературы ука-
зывают на наличие сопутствующей хромосомной патологии 
в 25—40% случаев пренатально диагностированного син-
дрома мегацистис [12, 29]. Обструктивные уропатии чаще 
встречаются у плодов с синдромами трисомий в виде 47, XY 
+ 13, 47, XY + 18, 47, XY + 21, моносомии 21-й хромосомы 
[30, 31]. Имеются сообщения о наличии мутации гена субъ-
единицы beta-4 никотиновых ацетилхолиновых рецепторов 
и полиморфизме генов CHRNA3 и CHRNB4, характеризую-
щих отсутствие сократимости мочевого пузыря и его роста в 
сочетании с мидриазом и выявленных при высокой перина-
тальной смертности [32]. При синдроме prune-belly выявлена 
мутация гена CHRM3, кодирующего рецептор ацетилхолина, 
а также генов HNF1B, ACTA2, кодирующих транскрипцион-
ный фактор и формирование клеточного скелета [33].

A.W. Liao и соавт. [12] сообщают, что трисомия по 13-й и 
18-й хромосомам выявлена у 25% плодов 10—14 нед геста-
ции с увеличением мочевого пузыря до 7—15 мм, а в случаях 
отсутствия хромосомной патологии констатирована возмож-
ность самостоятельного регресса синдрома мегацистис при 
увеличении мочевого пузыря до 15 мм. Этот факт трактуется 
как транзиторное состояние, обусловленное недоразвитием 
гладкомышечных волокон, активное развитие которых наря-
ду с формированием автономной иннервации мочевого пузы-
ря происходит после 13-й недели гестации [12].

Многие авторы [3, 12, 19] считают, что патофизиология 
раннего мегацистиса не поддается идентификации и может 
значительно отличаться от тех случаев, которые диагности-
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руются в поздние сроки, а выявленный в I триместре бере-
менности первоначальный ультразвуковой симптом мегаци-
стиса плода, как указывает М.В. Медведев [9], может явиться 
не только первым, но и заключительным диагнозом, не по-
зволяющим достоверно уточнить генез данного состояния.

Наличие таких данных заставляет проводить генетиче-
ские исследования во всех случаях обнаружения синдрома 
мегацистис в I триместре гестации, принимать решение о 
прерывании беременности при наличии сочетанной генети-
ческой патологии и продолжать наблюдение плода при от-
сутствии таковой в надежде на спонтанное саморазрешение 
процесса или выявление дополнительных диагностических 
маркеров патологии МВС.

При диагностике синдрома мегацистис во II и III три-
местрах беременности обнаруживают дополнительные ма-
нифестные маркеры имеющейся патологии, позволяющие 
предположить нозологическую форму заболевания и вы-
явить сопутствующие пороки развития.

Увеличение сроков гестации, а соответственно массы 
плода, безусловно, дают возможность повысить качество ви-
зуализации его анатомических структур, определить степень 
повреждения верхних мочевых путей и почек, а также функ-
циональное состояние верхних и нижних мочевых путей 
плода. С другой стороны, именно увеличение сроков геста-
ции существенно ограничивает возможность прерывания бе-
ременности в прогностически неблагоприятных ситуациях, а 
патологическое формирование почечной паренхимы делает 
проблему лечения плода малоперспективным.

Чрезвычайно важно определение степени увеличения мо-
чевого пузыря плода в соответствии с его гестационным нор-
мативом, а также способности функционирования в режиме 
накопление—опорожнение при синдроме мегацистис.

Методика изучения мочеиспускания плода, основанная 
на ультразвуковом мониторинге объема мочевого пузыря 
плода в течение фазы накопления—опорожнения, была пред-
ложена Л.А. Дерюгиной и соавт. [3, 34]. Исследования у пло-
дов с физиологическим течением антенатального периода 
позволили определить нормативные значения объема пузыря 
и продолжительности микционных циклов в соответствии со 
сроком гестации и установить, что при синдроме мегацистис 
у плодов во II и III триместрах беременности увеличение раз-
меров пузыря достигает 400—800% от нормативных значе-
ний [3, 34].

Специализированные ультразвуковые уродинамические 
исследования плода с регистрацией сократительной активно-
сти детрузора, определением резервуарной емкости пузыря, 
продолжительности микционного цикла, количества остаточ-
ной мочи позволили оценить функциональное состояние моче-
вого пузыря плода и выявить наиболее существенный признак 
синдрома мегацистис — отсутствие опорожнения мочевого 
пузыря. При графическом воспроизведении процесса напол-
нения—опорожнения мочевого пузыря графическая кривая 
имела горизонтальное направление. Данные признаки харак-
теризовали патологический тип мочеиспускания, фактически 
отсутствие мочеиспускания, варианты которого были типичны 
для различных нозологических форм [34], дифференциация 
которых важна для определения прогноза состояния.

При клапанной обструкции задней уретры отмечен об-
структивный тип мочеиспускания, для которого характерны 
множественные сокращения пузыря с наличием остаточной 
мочи до 85% от имеющегося объема. Атонический тип мо-
чеиспускания специфичен  для синдрома мегацистис-мегау-
ретер-микроколон или prune-belly-синдрома, при этом сокра-
щения пузыря полностью отсутствуют, что является отличи-
тельной особенностью данных состояний и свидетельствует 
о различном генезе детрузорного повреждения [3]. В обоих 
случаях фактического опорожнения пузыря не происходит, 
блокируется отток по верхним мочевым путям, что влечет за 
собой развитие внутрипузырной гипертензии, двусторонне-
го уретерогидронефроза, пузырно-мочеточникового рефлюк-

са, дивертикула мочевого пузыря. Исход такого состояния — 
резкое снижение диуреза и маловодие.

Значительное двустороннее расширение полостных си-
стем почек и мочеточников, выраженная атрофия почечной 
паренхимы со снижением гемодинамических показателей, 
наличие синдрома мегацистис позволили использовать в та-
ких случаях термин "фатальные пиелоэктазии" [34, 35].

Прогноз тяжести повреждения почек основан на опреде-
лении диуреза и электролитного состава мочи плода.

Методика расчета скорости продукции мочи плодом, 
основанная на измерении увеличения объема мочевого пу-
зыря в единицу времени, впервые была предложена J.W. 
Wladimiroff и S. Campbell в 1973 и 1974 гг. Многочисленные 
работы последующих лет были посвящены изучению диу-
реза плода при патологических состояниях: мало- и много-
водии, гипоксии плода, задержке внутриутробного развитии 
[36—39]. Было обнаружено, что продукция мочи достоверно 
снижается при задержке внутриутробного развития, малово-
дии и значительно повышается при многоводии, а степень 
снижения продукции мочи коррелирует со степенью гипок-
сии плода [34].

Изучение почасового диуреза плодов различного геста-
ционного возраста при физиологическом течении беремен-
ности сделало возможным использовать данные норматив-
ные показатели для их сравнения при патологических состо-
яниях фетальной системы мочеотделения и прогностической 
оценки функции почек плода [3, 23, 40]. Нормативный услов-
ный показатель почасовой продукции мочи у плода 20 нед 
гестации составляет 9,93 мл/кг/ч, 30 нед — 15,15 мл/кг/ч, 
36 нед — 17,5 мл/кг/ч.

Сопоставляя диурез плода с диурезом новорожденного 
ребенка, который в фазе стабилизации диуреза составляет 
3—5 мл/кг/ч [41], становится очевидным, что диурез плода 
начиная с 20-й недели гестации, превышает диурез ново-
рожденного ребенка, достигая трехкратного превышения к 
35—38-й неделе. Это говорит о том, что в фетальном периоде 
плод находится в состоянии повышенного питьевого режима 
и данную ситуацию можно трактовать как естественную ди-
уретическую нагрузку, особая физиологическая значимость 
которой состоит в формировании МВС. Исследования по-
часового диуреза плодов при обструктивных уропатиях не 
проводились. Однако из клинических наблюдений хорошо 
известно, что при таких состояниях моча плода не может 
восполнить тот объем амниотической жидкости, который 
остается после всасывания ее амниотическими оболочками, 
заглатывания ее плодом [42]. В результате объем жидкости 
прогрессивно уменьшается, приводя к маловодию. Отмечена 
корреляция между маловодием и гипоплазией легочной тка-
ни, при этом ведущая роль принадлежит уменьшению объ-
ема амниотической жидкости и снижению числа дыхатель-
ных движений плода в развитии гипоплазии легких плода, 
которая часто является причиной гибели новорожденного в 
раннем неонатальном периоде [43].

Электролитный состав мочи, полученной в результате ве-
зикоцентеза или везикоамниотического шунтирования у пло-
дов с синдромом мегацистис, можно использовать в качестве 
прогностического критерия перспективной функции почек. 
В группе плодов с обструктивными уропатиями в случаях 
нормального электролитного состава мочи, при котором со-
держание натрия составило менее 100 мэкв/л, хлора — ме-
нее 90 мэкв/л, осмолярность менее 210 мосм/л, ультразвуко-
вые признаки дисплазии почечной ткани отсутствовали [44] 
и в 58% случаев констатировано рождение детей с сохранной 
функцией почек. В группе плодов с повышенным уровнем 
электролитов мочи, указывающим на нарушение функции 
почек плода, выявлены ультразвуковые маркеры почечной 
дисплазии. Внутриутробная гибель плодов и новорожден-
ных были наиболее частым исходом таких состояний [45].

Сложность исследования электролитного состава мочи 
плодов с обструктивными уропатиями, сопряженная с инва-
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зив ностью, риском развития осложнений, не позволяет ши-
роко использовать данный метод.

Большой интерес в оценке перинатального прогноза фе-
тального синдрома мегацистис представляет обсуждение 
проблемы внутриутробных вмешательств, направленных 
на дренирование мочевого пузыря плода, выполнение кото-
рых показано при отсутствии ультразвуковых маркеров дис-
плазии почечной ткани, сохранности почечных функций по 
данным везикоцентеза, отсутствии сочетанных аномалий 
развития [24, 45]. К числу внутриутробных вмешательств 
относят пиелоамниотическое, везикоамниотическое шун-
тирование, амниоинфузию жидкости при маловодии, цель 
которых — предотвратить развитие почечной дисплазии и 
атрофии паренхимы, улучшить условия развития плода, из-
бежать гипоплазию легких. Два обстоятельства определяют 
тактику внутриутробных вмешательств при синдроме мега-
цистис, осложненном двусторонним уретерогидронефрозом 
плода: прогностическая точность исхода и эффективность 
внутриутробных декомпрессионных вмешательств. Основ-
ными принципами, по которым выбирается группа канди-
датов с обструктивными уропатиями, являются сохранность 
функции почек и зрелость легочной ткани [24, 45—47].

Многочисленные публикации, посвященные новейшим 
технологиям эндоскопического обследования и лечения пло-
дов на этапе пренатального существования порока, направ-
лены на совершенствование малоинвазивных методов и их 
эффективное внедрение с целью пренатальной коррекции 
пороков [4, 24, 48].

Учитывая постнатальные исходы антенатальных вмеша-
тельств, а именно развитие почечной недостаточности в про-
цессе постнатального наблюдения детей, многие авторы де-
лают вывод, что пренатальная декомпрессия обструктивной 
уропатии при наличии маловодия приводит к предотвраще-
нию легочной гипоплазии, но не предупреждает почечную 
дисплазию [24].

Поскольку антенатальный синдром мегацистис развива-
ется в силу нескольких причин и их прогностические воз-
можности различаются, достоверные признаки каждого из 
указанных состояний требуют уточнения. Дифференциация 
их на пренатальном этапе сложна, но только это позволяет 
объективно обосновать показания для пренатальных лечеб-
ных дренирующих манипуляций, которые могут иметь эф-
фект при клапанной обструкции уретры и принципиально 
нецелесообразны при prune-belly-синдроме и синдроме ме-
гацистис-мегауретер-гипоперистальтики.

Принимая во внимание инвазивность внутриутробных 
вмешательств, риск инфицирования амниотической среды, 
вероятность развития хориоамнионита, преждевременных 
родов и небольшой процент благополучных исходов, внутри-
утробные вмешательства нельзя использовать как эффектив-
ные способы лечения плода в первую очередь из-за того, что 
сроки формирования дисплазии почечной паренхимы значи-
тельно опережают сроки проводимой декомпрессии мочевой 
системы.

При индивидуальном решении относительно тактики 
ведения беременности в каждом конкретном случае прини-
мается во внимание множество составляющих, которые по-
зволяют обосновать как прерывание беременности, так и ее 
продление. В таких случаях оценивают степень сохранности 
почечной паренхимы, выраженность нарушения функции по-
чек по данным диуреза плода, электролитного состава мочи, 
степень маловодия, результаты генетических исследований 
клеток плода и т. д. [49, 50]. Показания к пролонгированию 
или прерыванию беременности при наличии синдрома мега-
цистис у плода требуют активного обсуждения, выработки 
четких пренатальных объективных критериев, подтверждаю-
щих прогноз, тщательного анализа результатов постнаталь-
ного лечения пациентов, что позволит обосновать единство 
тактики при решении данной проблемы на этапе антенаталь-
ной диагностики. [51—53].
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