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■ Экстрофия мочевого пузыря  
(ЭМП) — тяжелый порок развития 
мочевой системы, характеризующийся 
дефектом передней брюшной стенки, 
отсутствием сформированного мочевого 
пузыря, низким местом прикрепления 
пуповины, расхождением лонных костей, 
аномалиями наружных половых органов. 
Мы приводим случай пренатальной 
диагностики экстрофии мочевого пузыря 
плода на сроке 19 недель беременности. 
Обзор литературы по теме пренатальной 
диагностики этой патологии мочевой 
системы прилагается.
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Введение
Экстрофия мочевого пузыря плода (от греческого — 

ekstriphein, выворот наизнанку) — тяжелый порок развития 
мочеполовой системы, характеризующийся дефектом ниж-
ней части передней брюшной стенки, отсутствием передней 
стенки мочевого пузыря, низкой локализацией пупочного 
кольца, аномальным строением наружных половых орга-
нов и расхождением лонных костей [5, 20]. Впервые термин 
был использован в 1780 году французским врачом Francois 
Chaussier (1746–1828), а первый клинический случай опуб-
ликован в 1849 году J. MacKay, J. Syme [24].

Экстрофия мочевого пузыря (ЭМП) подразделяется на 
классическую (КЭМП) и клоакальную. В первом случае име-
ется дефект передней брюшной стенки, отсутствие передней 
стенки мочевого пузыря с различной степенью выворота ос-
тавшейся части через существующий дефект, недоразвитие 
мышц Льетодиева треугольника мочевого пузыря и замыка-
тельного аппарата устьев мочеточников, недоразвитие сфинк-
теров уретры, предстательной железы и семенных пузырьков у 
мальчиков, расхождение лонных костей и мальформация (лат. 
malus — плохой, formatio — образование, формирование) на-
ружных гениталий [7]. Во втором случае при перечисленных 
выше признаках дополнительно определяется атрезия толсто-
го кишечника и/или омфалоцеле [7, 8].

Причиной возникновения ЭМП является недостаточная 
регрессия клоакальной мембраны [2]. Степень выраженности 
данного патологического процесса — от головчатой формы 
эписпадии у мальчиков и несращения половых губ у девочек 
до экстрофии клоаки (вовлечение ободочного, сигмовидного 
отделов толстого кишечника и мочевого пузыря с их эвисце-
рацией) [12]. Имеются наблюдения, определяющие мутации 
гена Hoxa13 как причину врожденного синдрома, при котором 
отмечаются дефекты кистей и стоп в сочетании с аномалиями 
влагалища у девочек и гипоспадией у мальчиков, аномалиями 
позвоночника и экстрофией мочевого пузыря [13]. Наблюдение 
транслокаций в области хромосомы 9q32-q34.1 у двух пациен-
тов с комплексом экстрофии-эписпадии позволяют предполо-
жить участие хромосомных поломок этой области генома при 
формировании КЭМП [30]. B. Utsch et al. (2006) обнаружили 
при КЭМП у плода женского пола гетерозиготную мутацию в 
гене MYH9, хотя в этом случае так же постнатально были об-
наружены удвоение влагалища и макротромбоцитопения [33].

Популяционная частота ЭМП составляет, по данным разных 
авторов, — 1 случай на 30 000–50 000 родов, у плодов мужского 
пола встречается чаще — 2,7 : 1 [3, 6, 14, 25, 28, 34].

Впервые о пренатальной диагностике КЭМП в 1986 году 
сообщили Mirk P. et al. [26]. В современной литературе имеет-
ся 12 сообщений о пренатальной диагностике КЭМП на раз-



ISSN 1684–0461

96 ОРИГИНАЛьНые ИССЛеДОВАНИЯ

Т О М  L V I I  В Ы П У С К  2 / 2 0 0 8

ных сроках. Наиболее ранняя пренатальная диа-
гностика КЭМП осуществлена на сроке 14 недель 
беременности [16].

M. Khandelwal et al. (1996), M. Yazici et al. 
(1996) и E. H. Lee, J. Y. Shim (2003) указали следу-
ющие наиболее частые эхографические проявле-
ния КЭМП [18, 23, 32]:

Отсутствие визуализации мочевого пузыря (в 
том числе на фоне фармакоэхографии).
Аномальное строение наружных гениталий.
В области краев дефекта передней брюшной 
стенки определяется «низкая брюшная выпук-
лость» — тканевая масса/«bulging mass», кро-
воснабжение которой осуществляется ветвями 
пупочных артерий.
Низкая локализация пупочного кольца и укоро-
чение расстояния между наружными половыми 
органами и местом прикрепления пуповины к 
передней брюшной стенке.
Альтерация тазовых костей: расхождение лонных 
костей, сближение крыльев подвздошных остей.
Возможно сочетание КЭМП с другими врож-

денными пороками развития, в том числе с раз-
личными генетическими синдромами [18, 20].

Дополнительно оценить состояние мочевого пу-
зыря плода возможно проведением динамического 
мониторинга микционного (лат. mictio — мочеиспус-
кание) цикла на фоне нормальных значений амниоти-
ческого индекса, а также размеров и структуры почек 
плода, позволяющих исключить другую патологию 
мочевыделительной системы [10, 11]. Имеются со-
общения о возможности проведения фармакоэхогра-
фии: оценка микционного цикла плода на фоне внут-
ривенного введения беременной пациентке 20–60 мг 
фуросемида с последующим 120-минутным монито-
рингом мочевого пузыря плода [28].

Материал и методы
Беременная К., 27 лет, самостоятельно обрати-

лась в МГЦ с целью проведения скринирующей 
эхографии. Настоящая беременность вторая, пре-
дыдущая закончилась срочными родами здоровым 
ребенком без осложнений. Соматически женщина 
здорова, наследственность не отягощена.

Ультразвуковое исследование проведено на 
приборах “ALOKA SSD-4000” производства 
ALOKA и “Logiq Pro 500” производства General 
Electric Medical Systems с использованием муль-
тичастотных трансабдоминальных датчиков с ра-
бочей частотой 2,0–6,0 МГц. 

Результаты
В процессе исследования обнаружен один жи-

вой плод, фетометрические показатели которого 
соответствовали менструальному сроку — 19 не-
дель беременности.

1.

2.
3.

4.

5.

Были выявлены следующие эхографические 
признаки:

Область мочевого пузыря. Учитывая, что по 
данным М. Л. Чехонацкой и соавт. (2005) [10], 
период наполнения мочевого пузыря плода в 
этот гестационный срок приближается к зна-
чению 0,04 (±0,01) мл/мин, а частота мочеис-
пускания соответственно 3,1 (±0,7) раза в час, 
при динамическом 2-кратном осмотре с интер-
валом 3 дня определялось отсутствие изобра-
жения мочевого пузыря.
Наружные половые органы. В области пениса 
определялось образование уплощенной формы, 
повышенной эхоплотности, гомогенной струк-
туры размерами 4 × 4 × 5 мм (значение 10 про-
центиля первого размера — длины пениса плода 
для данного срока беременности — 4,97 мм) [21]. 
Головка, крайняя плоть и уретра полового члена 
плода четко не дифференцировались (рис. 1, 2).
Место вхождения пуповины. Визуально обна-
ружено низкое вхождение сосудов пуповины в 
переднюю брюшную стенку плода (рис. 2).
Инфраумбиликальная область. Ниже области 
прикрепления пуповины в сагиттальном сече-
нии определялась тонкая эхонегативная зона, 
сообщавшаяся с околоплодными водами, что 
свидетельствовало в пользу наличия дефекта 
в области нижнего отдела передней брюшной 
стенки (нижнесрединный гастрошизис, рис. 2). 
В режиме энергетического Доплера в вышеука-
занной зоне визуализировалось периодическое 
поступательное движение — выход жидкости 
в околоплодные воды, (соответствующее фазе 
опорожнения мочевого пузыря при оценке 
микционного цикла плода).
На основании эхографических данных у пло-

да была заподозрена КЭМП. После проведения 
консилиума в составе врача пренатальной ультра-
звуковой диагностики, генетика и детского уро-
лога, беременность была прервана по решению 
беременной.

При исследовании абортуса (рис. 3), пренаталь-
но поставленный диагноз подтвержден, при этом в 
области нижней части передней брюшной стенки 
между пупочным кольцом и лоном выявлен дефект 
(рис. 4), размерами до 5,5 мм в диаметре, в стенках 
и дне которого находилась внутренняя поверхность 
задней стенки мочевого пузыря с впадающими в нее 
мочеточниками (рис. 5), уменьшение размеров и 
мальформация полового члена с отсутствием край-
ней плоти (рис. 4), расхождение лонных костей.

Обсуждение
ЭМП, по мнению детских хирургов, является 

одним из самых тяжелых страданий человека [1, 7, 
8]. Ретроспективный анализ литературы показыва-

1.

2.

3.

4.
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ет, что, несмотря на предполагаемую теоретичес-
кую легкость оценки указанных эхографических 
симптомов, правильный пренатальный диагноз 
КЭМП был поставлен в 4 случаях из 12 [23]. В 
ряде случаев при наличии тканевых масс в области 
наружных половых органов необходимо поэтапно 
исключить наличие/отсутствие персистирующего 
урахуса, кисты яичника, мезентериальной кисты, 
кисты сальника, ретроперитонеальной кисты, ме-
гауретера и атрезии кишечника [20].

М. Л. Чехонацкая и соавт. (2005) провели ультра-
звуковую оценку микционного цикла у 106 плодов 
с благоприятным постнатальным анамнезом, указав 
допустимые физиологические значения скорости 
наполнения мочевого пузыря, частоты и эффектив-
ности мочеиспускания и объема остаточной мочи 
[10]. Кумулятивные данные приведены в таблице.

Рис. 1. Эхограмма КЭМП у плода на сроке гестации 19 не-
дель. Низкое прикрепление пуповины, микропенис

Рис. 2. Эхограмма КЭМП у плода на сроке гестации 19 не-
дель: 1 — низкое прикрепление пуповины; 2 — де-
фект; 3 — микропенис; 4 — мошонка

Рис. 3. Фенотип абортуса с КЭМП на сроке гестации 21 неделя, 
инфраумбиликальный дефект 5,5 мм отмечен стрелкой

Рис. 4. Фенотип инфраумбиликального дефекта передней 
брюшной стенки плода на сроке гестации 21 неделя 
(макросъемка): 1 — пуповина (низкое прикрепление); 
2 — тканевые массы по краям дефекта; 3 — фрагмент 
стенки мочевого пузыря; 4 — мальформация пениса 
(не дифференцирована головка, отсутствуют крайняя 
плоть и уретра)

Рис. 5. Вертикальное сечение области дефекта у плода с 
КЭМП: 1 — дефект передней брюшной стенки;  
2 — микропенис; 3 — мошонка
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При диагностике КЭМП нам не удалось обна-
ружить нормативные значения для измерения рас-
стояния между местом прикрепления пуповины и 
лоном плода, что подразумевает некоторую степень 
субъективизма исследователя при оценке этого кри-
терия. Поэтому возможность 3D–4D реконструкции 
эхографического изображения с возможностью со-
хранения выбранного «объема» для последующего 
полипозиционного изучения интересующей области 
и проведения операторнезависимой, коллегиальной 
экспертной оценки (в том числе — на удаленном 
расстоянии с помощью компьютерной сети), явля-
ется существенным дополнением, улучшающим ка-
чество пренатального исследования [17].

хотя прогноз для жизни у плода с изолирован-
ной КЭМП — благоприятный, урогенитальные 
проблемы могут серьезно повлиять на качество 
жизни, затрудняя как соматическую, так и пси-
хосоциальную адаптацию пациента [5, 7, 9, 12]. 
Экстрофия мочевого пузыря требует сложного мно-
гоэтапного хирургического лечения, связанного с 
соединением лонных костей и созданием искусст-
венного мочевого пузыря с замыкательным аппа-
ратом и искусственной уретрой, первый этап кото-
рого рекомендуется проводить не позднее 48 часов 
после родов [1, 7, 8, 12]. В. И. Аверин (2005) оце-
нивает результаты хирургической коррекции ЭМП 
отведением мочи в кишечник (везикосигмоанасто-
моз по Михельсону и уретеросигмоанастомоз) как 
неудовлетворительные [1]. H. Reutter et al. (2005) 
указали в своем пилотном исследовании анамнеза 
122 пациентов с КЭМП, что среднее количество 
оперативных вмешательств в возрастном периоде 
до 4 лет — одно, с 5 до 20 лет — четыре и семь у 
пациентов старше 20 лет [30]. Необходимость реа-
лизации репродуктивной функции этих пациентов 
также требует сложного многоэтапного лечения. 
При проведении оценки психологического статуса 
и когнитивных (лат. cognitio — познание) возмож-

ностей у 20 пациентов с КЭМП в возрастом пери-
оде от 5 до 22 лет при помощи «Диагностического 
статистического руководства расстройств психи-
ки» (DSMMD, version IV), нарушения различной 
степени были выявлены у всей группы [29].

Неблагоприятный прогноз для качества жизни 
пациента, страдающего КЭМП, подразумевает 
необходимость своевременного выявления дан-
ной патологии на ранних сроках беременности 
с целью предоставления каждой семье полной 
информации о соматическом и психосоциальном 
прогнозе будущего ребенка.
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Таблица
Оценка микционного цикла плода [10]

Срок 
беременности

Частота мочеиспускания Объем 
остаточной 

мочи  
(±SD)

Промежутки между 
мочеиспусканиями 

(мин) (±SD)

Эффективность 
мочеиспускания 
(Vэфф./Vобщ. 

емк.,%)

Скорость 
наполнения 

мочевого пузыря 
мл/мин (±SD)

Раз в сутки  
(±SD)

Раз в час  
(±SD)

20–22 74,4 ± 0,4 3,1 ± 0,7 0,010 ± 0,007 19,35 ± 5,70 99,0 0,04 ± 0,01
23–25 40,8 ± 0,71 1,7 ± 0,3 0,04 ± 0,01 35,29 ± 8,40 97,78 0,08 ± 0,03
26–28 28,8 ± 1,2 1,2 ± 0,3 0,130 ± 0,008 50,0 ± 9,6 98,31 0,19 ± 0,08
29–31 28,8 ± 1,3 1,2 ± 0,3 0,50 ± 0,11 50,0 ± 10,2 95,45 0,32 ± 0,11
32–34 28,1 ± 0,9 1,0 ± 0,2 1,4 ± 0,6 57,37 ± 10,40 92,35 0,62 ± 0,18
35–37 * 21,2 ± 0,6 0,76 ± 0,10 4,2 ± 0,6 67,92 ± 12,50 81,25 0,82 ± 0,21
38–40 * 19,9 ± 0,3 0,63 ± 0,20 5,6 ± 0,7 69,0 ± 10,5 80,49 0,98 ± 0,20
* — опорожнение мочевого пузыря начинает происходить в два приема. Данные включены в публикацию с разрешения автора
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PRENATAL SOMOGRAPHIC DIAGNOSIS OF BLADDER 
EXTROPHY: A CASE REPORT AND A REWIEW OF THE 
LITERATURE

Voronin D. V.

■ Summary: Bladder exstrophy is a very rare congenital anomaly 
characterized by the exteriorization of the viscera on the abdominal 
surface, low insertion of the umbilical cord, divergent pubic rami 
and abnormal exterior genitalia. We report a case of prenatal diag-
nosis of fetal bladder exstrophy. A review of the literature a sono-
graphic study of the this urinary malformations is provided.

■ Key words: bladder exstrophy; bladder exstrophy and epispa-
dias complex — BEEC; prenatal ultrasonography


