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Редакция журнала «Пренатальная диагностика» призывает 

авторов к активному сотрудничеству и просит при подготовке 

статей для публикации соблюдать следующие правила.

1. Представленные в работе данные должны быть ори-

гинальными. Не допускается направление в редакцию работ, 

которые уже напечатаны в других изданиях или приняты для 

публикации другими редакциями.

2. Статьи, присланные в редакцию журнала, рецензиру-

ются в соответствии с «Правилами рецензирования».

3. Оригинальные статьи должны содержать следующие 

разделы: ТИТУЛЬНАЯ СТРАНИЦА, РЕФЕРАТ, ВВЕДЕНИЕ, 

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ, РЕЗУЛЬТАТЫ, ОБСУЖДЕНИЕ, 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ.

4. В редакцию статья направляется по электронной почте 

на адрес mmedved@list.ru по следующим правилам:

а) материалы должны быть подготовлены в текстовом 

редакторе Microsoft Word;

б) для текста используйте шрифт «Times New Roman» (раз-

мер – 12, интервал – одинарный), для спецсимволов — «Symbol»;

в) файл должен быть обязательно проверен на наличие 

вирусов;

г) рисунки (эхограммы) должны быть представлены 

ОТДЕЛЬНЫМИ файлами, а НЕ ВСТАВЛЕННЫМИ в текст 

статьи!!!

д) при подготовке рисунка (эхограммы) следует сохра-

нять его при заборе с ультразвукового сканера или фотоаппа-

рата в формате TIFF с разрешением не менее 300 dpi, что обе-

спечит более качественное воспроизведение в печатном виде;

е) для пересылки рисунков необходимо предварительно 

их архивировать для уменьшения объема электронного письма. 

Схема построения статьи
ТИТУЛЬНАЯ СТРАНИЦА: название статьи, инициалы 

и фамилии авторов; полное название учреждения, из которого 

вышла работа; полностью фамилия, имя и отчество автора и 

адрес с почтовым индексом для корреспонденции, который 

будет публиковаться в журнале, а также номер телефона, факса, 

электронной почты; подписи всех авторов.

Ставя подпись под статьей, автор тем самым передает 

права на издание своей статьи редакции журнала.

После титульной страницы на английском языке должны 
быть представлены: название статьи, ФИО авторов, полное 
название учреждения, реферат, включающий: цель исследо-
вания (Objectives), материал и методы (Materials), резуль-
таты (Results), заключение (Conclusions) и ключевые слова 
(Keywords).

РЕФЕРАТ должен отражать в сжатой форме содержание 

статьи и включать рубрики: цель исследования, материал, ре-

зультаты, заключение, но не более 200 слов. После реферата 

приводятся ключевые слова по мере их значимости, общее 

число слов не должно превышать 10.

Содержание статьи (не более 7 страниц машинописного 

текста через 1 интервал, включая таблицы) подразделяется 

на ВВЕДЕНИЕ, МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ, РЕЗУЛЬТАТЫ, 

Правила оформления публикаций
ОБСУЖДЕНИЕ, СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ. Литературные 

обзоры, комментарии и статьи по обмену опытом строятся в 

произвольном порядке. Все величины, приведенные в статье, 

должны быть выражены в единицах СИ.

Редакция оставляет за собой право сокращать статьи.

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ должен включать не более 

20 источников, для литературных обзоров – не более 50. 

В список литературы не включают неопубликованные работы. 

Нумерацию источников литературы начинают с цифры 1. 

В тексте статьи ссылки даются в квадратных скобках в строгом 

соответствии с пристатейным списком литературы. Нумерация 

источников литературы определяется порядком их цитирова-

ния в тексте, а не по алфавиту.

При оформлении списка литературы обратите внима-

ние на знаки препинания, порядок размещения инициалов. 

Номер журнала указывается после номера тома в круглых 

скобках.

Пример цитирования статей из журналов и других пери-
одических изданий

1. Алтынник Н.А., Медведев М.В. Пришло время со-

вершенствования протокола скринингового ультразвукового 

исследования в 11–14 нед беременности // Пренат. Диагн. 

2012. Т. 11(3). С. 207–217.

2.  De Jong-pleij E.A.P., Vos F.I., Ribbert L.S.M., Pistorius L.R.,
Tromp E., Bilardo C.M. Prenasal thickness-to-nasal bone length 

ratio: a strong and simple second- and third-trimester marker 

for trisomy 21 // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2012. V. 39(2). 

P. 185–190.

Пример цитирования книг и отдельных глав
1. Блинов А.Ю., Медведев М.В. Основы ультразвуковой 

фетометрии. М.: Реал Тайм, 2012. 136 с.

2. Медведев М.В., Алтынник Н.А. Применение допплер-

эхографии при экстракардиальных аномалиях у плода // 

Допплерография в акушерстве / Под ред. Медведева М.В., 

Курьяка А., Юдиной Е.В. М.: РАВУЗДПГ, Реальное Время, 

1999. С. 89–112.

Пример цитирования авторефератов
Алтынник Н.А. Ультразвуковые пренатальные маркеры 

врожденных и наследственных заболеваний в ранние сроки 

беременности. Клинико-диагностическое значение иссле-

дования маточно-плацентарного и плодово-плацентарного 

кровотока у беременных с гестозом: Автореф. дисс. ... док. мед. 

наук. М., 2012. 32 с.

Автор несет полную ответственность за точность данных, 

приведенных в пристатейном списке литературы.

Подписи к рисункам располагаются после списка ли-

тературы. Сначала дается общая подпись к рисунку, а затем 

объясняются все имеющиеся в нем цифровые и буквенные 

обозначения. В подписях к микрофотографиям необходимо 

указать метод окраски, увеличение.

Статьи, оформление которых не соответствует правилам, 
возвращаются авторам без рассмотрения редколлегией.
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АССОЦИАЦИЯ ВРАЧЕЙ УЛЬТРАЗВУКОВОЙ АССОЦИАЦИЯ ВРАЧЕЙ УЛЬТРАЗВУКОВОЙ 

ДИАГНОСТИКИ В АКУШЕРСТВЕ И ГИНЕКОЛОГИИДИАГНОСТИКИ В АКУШЕРСТВЕ И ГИНЕКОЛОГИИ

В руководстве представлены современные 
аспекты пренатальной ультразвуковой диагности-
ки. Подробно рассмотрены определение, частота, 
классификация, риск хромосомных и сочетанных 
аномалий, риск нехромосомных синдромов и эхо-
графические критерии при наиболее часто встре-
чающихся врожденных пороках. Особое внимание 
уделено вопросам пренатальной дифференциаль-
ной диагностики и прогнозу. Приведены подроб-
ные данные о возможностях новых ультразвуковых 
технологий, включая объемную эхографию, при 
различных врожденных и наследственных заболе-
ваниях. Четвертое издание дополнено большим ко-
личеством новых иллюстраций и новой главой, ко-
торая посвящена ультразвуковому исследованию 
плаценты, околоплодных вод и пуповины.

Руководство предназначено для врачей ультразвуковой диагностики, специалис-
тов по пренатальной диагностике, акушеров-гинекологов, перинатологов и генетиков.

В сентябре 2016 г. вышло в свет 4-е издание 
фундаментального руководства М.В. Медведева 

«ПРЕНАТАЛЬНАЯ ЭХОГРАФИЯ: 
ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ 
ДИАГНОЗ И ПРОГНОЗ»

Условия приобретения книги представлены на сайте

www.prenataldiagn.com
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ДИАГНОСТИКИ В АКУШЕРСТВЕ И ГИНЕКОЛОГИИДИАГНОСТИКИ В АКУШЕРСТВЕ И ГИНЕКОЛОГИИ

В учебном пособии представлены фундамен-
тальные положения проведения комбинированного 
скринингового исследования в 11–14 недель бере-
менности. Подробно рассмотрены все аспекты про-
токола ультразвукового скринингового исследования 
в 11–14 недель беременности. Особое внимание 
уделено оценке ультразвуковой анатомии плода при 
нормальном развитии и различных врожденных по-
роках. Отдельная глава посвящена методическим 
подходам к оценке маркеров хромосомных аномалий 
плода в ранние сроки беременности. Приведены 
подробные сведения по комбинированному расче-
ту риска хромосомных аномалий и преэклампсии в 
11–14 недель беременности.

Учебное пособие предназначено для врачей-
ультразвуковой диагностики, акушеров-гинеколо-
гов, врачей-генетиков.

Вышла в свет книга Н.А. Алтынник, М.В. Медведева 

«СКРИНИНГОВОЕ УЛЬТРАЗВУКОВОЕ 
ИССЛЕДОВАНИЕ В 11–14 НЕДЕЛЬ 

БЕРЕМЕННОСТИ»

Условия приобретения книги представлены на сайте
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Цель исследования. Изучить внутрисердечную 
анатомию у плодов с агенезией легочной артерии 
и дефектом межжелудочковой перегородки (АЛА-
ДМЖП), состояние системы легочной артерии, 
выявить источники дополнительного легочного 
кровоснабжения (общий артериальный проток и/
или большие аортолегочные коллатерали), сопут-
ствующие врожденные аномалии сердца, а также 
наличие хромосомной и экстрагенитальной патоло-
гии, перинатальные исходы.
Материал и методы. Ретроспективно проанализи-
ровано 12 пренатально диагностированных случаев 
АЛА-ДМЖП, представленных 4 центрами. Матери-
ал представлен в виде эхограмм и видеозаписей. Для 
анализа взяты следующие переменные: материнский 
возраст, гестационный срок установления прена-
тального диагноза, четырехкамерный срез сердца, 
срез через три сосуда и трахею, срезы через выходные 
тракты желудочков, срез через дугу аорты, нали-
чие сочетанной кардиальной и экстракардиальной 
аномалии.

Àäðåñ äëÿ êîððåñïîíäåíöèè: 125371 Ìîñêâà, 
Âîëîêîëàìñêîå øîññå, 91. ÔÃÁÎÓ ÄÏÎ ÈÏÊ ÔÌÁÀ ÐÔ. 
Êàôåäðà óëüòðàçâóêîâîé è ïðåíàòàëüíîé äèàãíîñòèêè. 
Ìåäâåäåâ Ìèõàèë Âàñèëüåâè÷. 
Å-mail: mmedved@list.ru

Результаты. При изучении четырехкамерного сре-
за сердца плода кардиомегалия зарегистрирована 
в 2 (16,7 %) случаях. Ось сердца плода была измене-
на у 8 (66,7 %) плодов. Перимембранозный ДМЖП 
с расширением смещенной восходящей аорты отме-
чен во всех 100 % случаев. У всех 12 (100 %) плодов 
была идентифицирована уменьшенная в размерах 
легочная артерия. В 7 (58,3 %) случаях ее размеры 
были в 1,5–2 раза ниже нормативных значений для 
данного гестационного срока, и в 5 (41,7 %) наблю-
дениях идентификация значительно уменьшенной 
легочной артерии была возможна только в режиме 
цветового допплеровского картирования. Во всех 
случаях зарегистрирован ретроградный кровоток 
в легочной артерии. Идентификация ветвей ле-
гочной артерии оказалась возможной в 7 (58,3 %) 
случаях, в двух из них они имели сливной характер. 
Артериальный проток (АП) идентифицирован 
у 8 (66,7 %) плодов. Большие аортолегочные кол-
латеральные артерии (БАЛКА) зарегистрированы 
в 3 (25 %) случаях. Смешанный тип дополнитель-
ного легочного кровоснабжения зарегистрирован у 
одного (8,3 %) плода. В 2 (16,7 %) случаях источник 
дополнительного легочного кровоснабжения не был 
обнаружен. Срок пренатальной диагностики варьи-
ровал от 13 до 23 нед и в среднем составил 19,6 нед. 
Ранняя диагностика АЛА-ДМЖП осуществлена 
только в одном (8,3 %) случае в 13 нед. Левая дуга 
аорты зарегистрирована в 9 (75 %) наблюдениях, 
правая дуга аорты — в 3 (25 %). Перикардиаль-
ный выпот зарегистрирован в 2 (16,7 %) случаях. 
Хромосомные аномалии выявлены у одного (33,3 %) 
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плода из 4 обследованных. Ультразвуковые маркеры 
хромосомной аномалии выявлены у 6 (50 %) плодов. 
Экстракардиальные дефекты зарегистрированы 
в 3 (25 %) наблюдениях. Исходы у плодов с АЛА-
ДМЖП: прерывание беременности — 10 (83,4 %), 
смерть после рождения — один (8,3 %). Один ново-
рожденный жив после проведенного хирургического 
лечения.
Заключение. Пренатальная ультразвуковая диа-
гностика АЛА-ДМЖП возможна начиная с конца 
I триместра беременности. Для этого порока 
характерно наличие перимембранозного ДМЖП, 
выраженного расширения и смещения корня аорты. 
Легочная артерия в 100 % случаев уменьшена в 
размерах, с ретроградным потоком крови. Источ-
ники дополнительного легочного кровоснабжения 
выявлены у 83 % плодов, из них АП — в 66,7 % слу-
чаев, БАЛКА — в 25 %, смешанный тип — в 8,3 %. 
Источник легочного кровоснабжения не найден 
в 16,7 % наблюдений. Неблагоприятные исходы 
отмечены в подавляющем большинстве (91,7 %) 
случаев.

ВВЕДЕНИЕ
Атрезия легочной артерии с дефектом меж-

желудочковой перегородки (АЛА-ДМЖП) харак-

теризуется отсутствием нормального сообщения 

между правым желудочком сердца и легочной ар-

терией; выходной отдел правого желудочка окан-

чивается слепо. Пороку присущ также большой 

ДМЖП, который характеризуется нарушением 

непрерывности соединения межжелудочковой 

перегородки с передней стенкой аорты и рас-

положением корня аорты над этим дефектом. 

Восходящая аорта всегда значительно расширена 

и смещена вправо. Анатомия атрезированной 

легочной артерии представлена облитерацией ее 

соединения с правым желудочком. Степень атре-

зии может значительно варьировать [1]. Атрезия 

может распространяться от клапанного кольца до 

дистальных отделов ветвей легочных артерий, с на-

личием либо отсутствием сообщения между ними. 

При исследовании сосудов, приносящих кровь к 

легким, выделяют как «истинные», или нативные, 

легочные артерии и большие аортолегочные колла-

теральные артерии (БАЛКА). Кровь в сосуды лег-

ких поступает из аорты через функционирующий 

артериальный проток (АП) или БАЛКА, которые 

наиболее часто отходят от нисходящего грудного 

отдела аорты на уровне бифуркации трахеи, в не-

которых случаях — от дуги аорты и значительно 

реже от брюшного отдела аорты [2]. Имеются 

крайне редкие случаи отхождения БАЛКА от 

левой коронарной артерии. Это так называемые 

фистулы между коронарной артерией и ветвями 

легочной артерии [3]. Количество и распределение 

их между легкими довольно вариабельно, общее 

количество коллатеральных сосудов у одного 

пациента в среднем составляет от 2 до 6 колла-

тералей [4]. Кроме того, возможны анастамозы 

легочного артериального русла с бронхиальными, 

медиастенальными и коронарными сосудами.

В последние годы предложена классифика-

ция, основанная на типе кровоснабжения легких 

(рис. 1) [5].

1. Тип А — имеются истинные легочные ар-

терии, БАЛКА отсутствуют. Легочный кровоток 

осуществляется через открытый АП.

2. Тип В — представлены как истинные ле-

гочные артерии, так и БАЛКА.

3. Тип С — истинные легочные артерии от-

сутствуют, легочной кровоток осуществляется по 

БАЛКА.

Легочные артерии могут соединяться друг 

с другом (конфлюэнтные артерии) или быть 

А

Рис. 1. Схематическое изображение типов легочного кровоснабжения при АЛА-ДМЖП. А —  тип А (истинные легочные артерии –
ЛА): кровоснабжение легких осуществляется через АП. Б — тип В (смешанный тип): представлены как истинные конфлюэнтные 
ЛА, имеющие вид перевернутой буквы V, так и БАЛКА. В — тип С (БАЛКА): истинные ЛА отсутствуют, легочный кровоток осу-
ществляется через БАЛКА.

Б В
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неконфлюэнтными. Бифуркация легочной ар-

терии легкоузнаваема. Конфлюэнтные артерии 

выглядят как перевернутая буква V.

АЛА-ДМЖП составляет в среднем 1 % от всех 

ВПС. Превалирование по полу не зарегистрирова-

но. Риск хромосомных аномалий при АЛА-ДМЖ 

высокий и преимущественно представлен микро-

делецией 22q11. Риск нехромосомных синдромов 

и сочетанных пороков — высокий.

Прогноз при АЛА-ДМЖП неблагоприятный, 

особенно в случаях отсутствия АП и центральных 

ветвей легочных артерий, когда легкие получают 

кровь через БАЛКА [1].

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Всего для проведения мультицентрового 

анализа случаев пренатальной диагностики 

АЛА-ДМЖП было прислано 16 наблюдений. 

При детальном анализе присланных материалов 

4 случая не были включены в окончательный 

анализ, поскольку в одном случае пренатальный 

диагноз АЛА-ДМЖП после вскрытия был изме-

нен на «общий артериальный ствол» и в 3 случаях 

АЛА-ДМЖП сочеталась с двойным выходом со-

судов из правого желудочка. Поэтому в оконча-

тельный анализ было включено 12 случаев.

При ультразвуковом исследовании всем па-

циенткам проводилась расширенная эхокардио-

графия и детальное анатомическое исследование 

плода для исключения сочетанных пороков. 

Для анализа взяты следующие переменные: мате-

ринский возраст, гестационный срок установле-

ния пренатального диагноза, четырехкамерный 

срез сердца, срез через три сосуда и трахею, срезы 

через выходные тракты правого и левого желудоч-

ка, срез через дугу аорты, ось сердца, анатомия 

легочной артерии и ее ветвей, источник легочного 

кровоснабжения, расположение грудного отдела 

аорты, ультразвуковые маркеры хромосомной 

аномалии, сочетанные кардиальные и экстракар-

диальные аномалии. Также были проанализиро-

ваны результаты допплеровского исследования 

кровотока в легочной артерии плода, которое 

проводилось с использованием цветового доп-

плеровского картирования (ЦДК) и импульсной 

допплерографии.

Кардиоторакальное отношение определялось 

на уровне четырехкамерного сердца плода. Шири-

ну сердца измеряли на уровне атриовентрикуляр-

ных клапанов, грудную клетку — по наружному 

контуру ребер. Оценку расположения оси сердца 

плода проводили по отношению к сагитталь-

ной плоскости при изучении четырехкамерного 

сердца. Нормативные значения угла между осью 

сердца плода, проходящей через межжелудочко-

вую перегородку, и сагиттальным направлени-

ем во второй половине беременности считали 

от 30 до 60° [1]. Оценку расположения грудного от-

дела нисходящей аорты проводили при изучении 

четырехкамерного среза сердца. В норме попереч-

ное сечение грудного отдела аорты плода распола-

гается слева от сагиттальной плоскости [1, 6].

Изучение анатомии и измерение легочной 

артерии проводилось в срезе через три сосуда 

и трахею и выходной тракт правого желудочка. 

Измерение диаметра легочной артерии проводили 

на уровне ее клапана перпендикулярно ультра-

звуковому лучу и сравнивали с нормативными 

процентильными значениями [1]. Для идентифи-

кации БАЛКА использовали срез через дугу аорты.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Возраст беременных у плодов с АЛА-ДМЖП 

варьировал от 18 до 38 лет и в среднем составил 

28,5 года. Первобеременных было 2 (16,7 %), по-

вторно беременных — 10 (83,3 %). Одноплодная 

беременность констатирована в 11 (91,6 %) слу-

чаях. В одном случае АЛА-ДМЖП установлена у 

плода из монохориальной диамниотической двой-

ни с синдромом обратной артериальной перфузии. 

Срок диагностики в этом случае составил 15 нед. 

Диагноз АЛА-ДМЖП установлен во II триместре в 

11 (91,6 %) случаях. Срок пренатальной диагности-

ки варьировал от 13 до 23 нед и в среднем составил 

19,6 нед. До 22 нед беременности диагностировано 

11 (91,6 %) случаев и в одном наблюдении в 23 нед.

Среди обследованных плодов превалирова-

ние по полу не установлено. Пренатальное карио-

типирование проведено в 4 случаях, выявлен один 

аномальный кариотип — 47,ХY+21. Маркеры хро-

мосомных аномалий выявлены у 6 (50 %) плодов.

При изучении четырехкамерного среза 

сердца плода кардиомегалия зарегистрирована 

в 2 (16,7 %) случаях. Ось сердца плода была из-

менена у 8 (66,7 %) плодов. Левая дуга аорты за-

регистрирована в 9 (75 %) наблюдениях, правая 

дуга аорты — в 3 (25 %).

В срезе через три сосуда и трахею в 12 (100 %) 

случаях была идентифицирована уменьшенная 

легочная артерия. При этом диаметр легочной 

артерии был значительно меньше диаметра аорты. 

В 7 (58,3 %) случаях размеры легочной артерии 

были уменьшены в 1,5–2 раза в сравнении со 

средними значениями для данного гестационного 

срока, и у 5 (41,7 %) плодов идентификация зна-

чительно уменьшенной легочной артерии была 

возможна только в режиме ЦДК (рис. 2). Во всех 

случаях зарегистрирован ретроградный кровоток 

в легочной артерии (рис. 3). Следует отметить, 

что применение режима ЦДК для идентифика-

ции значительно уменьшенной легочной арте-

рии имело наибольшее практическое значение 
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до 19–20 нед беременности (рис. 4). Визуализация 

ветвей легочной артерии с применением режима 

ЦДК оказалась возможной в 7 (58,3 %) случаях, 

в 2 из них они имели сливной характер (рис. 5).

В срезе через выходной тракт левого желу-

дочка во всех 12 (100 %) случаях зарегистрировано 

нарушение непрерывности соединения межжелу-

дочковой перегородки с передней стенкой аорты, 

что позволило нам все случаи отнести к АЛА-

ДМЖП. Размеры ДМЖП варьировали от 0,5 мм 

(в 13 нед) до 6 мм и в среднем составили 3,3 мм 

(рис. 6). Размер корня аорты варьировал от 1,93 мм 

(в 13 нед) до 8,7 мм и в среднем составил 3,9 мм. 

Корень аорты имел выраженное расширение и 

смещение во всех случаях вне зависимости от 

срока беременности (рис. 7).

АП идентифицирован у 8 (66,7 %) плодов. 

В этих случаях он был узкий и извитой, что делало 

невозможным получить у большинства плодов 

одновременное изображение всего АП и легоч-

ной артерии. В наших исследованиях было уста-

новлено существенное преимущество объемной 

реконструкции главных артерий в режиме STIC 

Flow для точной идентификации особенностей 

хода АП и легочных артерий (рис. 8).

БАЛКА в наших исследованиях были за-

регистрированы в 3 (25 %) случаях. Для их иден-

тификации использовали срез через дугу аорты 

в режиме ЦДК (рис. 9). Следует отметить суще-

ственное преимущество объемной реконструкции 

главных артерий в режиме STIC Flow для точной 

идентификации БАЛКА (рис. 10, 11). Смешанный 

Рис. 2. Беременность 20 нед. Срез через три сосуда в В-режиме (А) и в режиме ЦДК (Б): в уменьшенной легочной артерии (ЛА) 
регистрируется реверсный (синий цвет), а в расширенной аорте (Ао) — антеградный (красный цвет) поток.

А Б

Рис. 3. АЛА-ДМЖП: расширение аорты (Ао) с нормальным антеградным потоком крови и реверсный поток крови в легочной 
артерии (Ла).
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Рис. 4. Беременность 15 нед 1 день. АЛА-ДМЖП. Срез через три сосуда в режиме ЦДК на уровне соединения АП с аортой (А) и на 
уровне легочной артерии (Б). В АП и легочной артерии (ЛА) регистрируется ретроградный кровоток, в расширенной аорте (Ао) —
антеградный кровоток. Невозможность одновременного получения изображения АП и ЛА обусловлена извитой формой АП.

А Б

Рис. 5. Беременность 20 нед. АЛА-ДМЖП. Сливные ветви легочной артерии — в виде перевернутой буквы V (А). Б — режим ЦДК. 
В — пример сливных артерий (flying seagull) при КТ.

А Б В

Рис. 6. Беременность 20 нед. Четырехкамерный срез сердца. Перимембранозный ДМЖП (стрелка) в серошкальном режиме (А) 
и в режиме ЦДК (Б): потоки крови из левого и правого желудочков поступают в декстропозированную аорту.

А Б
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Рис. 7. Беременность 13 нед. А — срез через выходной отдел левого желудочка: перимембранозный ДМЖП со смещением корня 
аорты (Ао). Б — режим ЦДК: нормальный антеградный поток крови (синий цвет) в аорте и реверсный поток крови (красный цвет) 
в легочной артерии. В — голосистолическая трикуспидальная регургитация.

А Б В

Рис. 8. Режим STIC Flow. АЛА-ДМЖП: легочные артерии (ЛА) 
получают кровь из артериального протока (АП), который имеет 
извитую форму. Ао — аорта.

Рис. 9. Режим ЦДК. АЛА-ДМЖП. Срез через дугу аорты, полу-
ченный с помощью технологии STIC: стрелкой указаны БАЛКА 
в грудном отделе аорты.

Рис. 10. АЛА-ДМЖП: объемная реконструкция сосудов. Ле-
гочные артерии получают кровь через БАЛКА, отходящие от 
грудного отдела аорты.

Рис. 11. Беременность 20 нед 6 дней. АЛА-ДМЖП. Режим 
STIC Flow: стрелкой указаны БАЛКА, отходящие от грудного 
отдела аорты.
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тип легочного кровоснабжения зарегистрирован у 

одного (8,3 %) плода. В 2 (16,7 %) случаях источник 

дополнительного легочного кровоснабжения пре-

натально не был определен.

Среди сочетанных пороков сердца зареги-

стрированы: дефект межпредсердной перего-

родки — 1, правая дуга арты — 3, аномалия 

Эбштейна — 1 [7].

Экстракардиальная патология была пред-

ставлена следующими пороками: гидроцефа-

лия — 1, атрезия пищевода с трахеопищеводным 

свищом — 1, агенезия венозного протока — 1.

Исходы беременности с пренатально обнару-

женной у плода АЛА-ДМЖП сложились следую-

щим образом: в 10 (83,4 %) случаях беременность 

была прервана, в 2 (16,7 %) случаях дети родились 

живыми (одни преждевременные роды и одни 

роды в срок); случаев внутриутробной гибели пло-

дов не зарегистрировано. Из 2 родившихся детей 

один новорожденный умер на 5-е сутки, а второй 

прооперирован. Перинатальные потери в нашем 

анализе составили 91,7 % (табл. 1).

ОБСУЖДЕНИЕ
Сравнительный анализ полученных нами ре-

зультатов с данными зарубежных исследователей 

у плодов с АЛА-ДМЖП представлен в таблице 2.

В нашем анализе средний срок пренатальной 

диагностики АЛА-ДМЖП составил 19,6 нед, 

что существенно лучше ранее опубликованных 

результатов зарубежными исследователями — 

21–23 нед [8–10]. Источник легочного кровоснаб-

жения удалось пренатально определить в наших 

исследованиях у 83 % плодов. В исследованиях 

P. Volpe и соавт. [8] и S. Vesel и соавт. [10] были 

получены схожие результаты — 75 и 66,7 % со-

ответственно. АП в качестве дополнительного 

источника легочного кровоснабжения иденти-

фицирован в нашем анализе в 66,7 % случаев и 

от 40,7 до 58,3 % — по данным зарубежных спе-

циалистов. БАЛКА в нашем анализе выявлены у 

25 % плодов, а по данным зарубежных исследо-

вателей — от 16,7 до 35,3 % наблюдений [8–10]. 

Смешанный характер легочного кровоснабже-

ния обнаружен нами в 8,3 % случаев. По данным 

I. Soveral и соавт. [9], смешанный тип легоч-

ного кровоснабжения был зарегистрирован 

у 11,8 % плодов с АЛА-ДМЖП. В исследованиях 

двух других групп зарубежных исследователей 

смешанный источник дополнительного легочного 

кровоснабжения не был обнаружен. Во всех трех 

наших случаях, где источником легочного кро-

воснабжения были БАЛКА, сосуды отходили от 

грудного отдела нисходящей аорты.

В наших исследованиях у 16,7 % плодов ис-

точник легочного кровоснабжения идентифици-

Таблица 1. Суммарные данные случаев пренатальной диагностики АЛА-ДМЖП

№ 

п/п

Срок бере-

менности, 

нед

Легочная 

артерия

Источник 

легочного 

кровотока

Экстракардиальные 

аномалии

Дуга 

аорты

Кариотип, 

МХА

Исходы 

беременности

1 15 Уменьшена АП Нет ЛДА МХА ПБ

2 21 Уменьшена АП Гидроцефалия ЛДА МХА РНС

3 23 Уменьшена АП Нет ПДА 46,ХY ПБ

4 20 Выраженное су-

жение, сливные 

артерии

Не определен Атрезия пищевода 

с трахеопищевод ным 

свищом

ЛДА 46,ХY; 

МХА

ПБ

5 21 Уменьшена 

с бифуркацией

АП Нет ЛДА ПБ

6 20 Выраженное 

сужение, сливные 

артерии

БАЛКА Нет ЛДА СР, жив

7 21 Уменьшена 

с бифуркацией

АП извитой 

и расширен 

Нет ЛДА 47,ХY+21 ПБ

8 13 Выраженное 

сужение

АП Нет ПДА МХА ПБ

9 21 Выраженное

сужение

БАЛКА Агенезия венозного 

протока

ПДА МХА ПБ

10 20 Уменьшена 

с бифуркацией

АП, БАЛКА Нет ЛДА ПБ

11 21 Выраженное 

сужение

Не определен Нет ЛДА ПБ

12 22 Уменьшена АП Нет ЛДА ПБ

Примечание. БАЛКА — большие аортолегочные коллатеральные артерии; АП — артериальный проток; ПДА — правая дуга 

аорты; ЛДА — левая дуга аорты; МХА — маркеры хромосомных аномалий; РНС — ранняя неонатальная смерть; ПБ — пре-

рывание беременности; СР — срочные роды.
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ровать не удалось, что полностью согласуется с 

данными зарубежных исследователей и составляет 

от 16,7 до 29,6 %. Конфлюэнтные артерии нам 

удалось выявить только в 41,6 % случаев, тогда 

как в исследованиях зарубежных авторов процент 

их идентификации был существенно выше — 

66,7 и 70,3 % соответственно.

В зарубежных исследованиях прерывание 

беременности в случаях пренатальной диагности-

ки АЛА-ДМЖП было осуществлено в 41–41,6 % 

наблюдений, тогда как в нашем анализе в 2 раза 

чаще — 83,4 %. Учитывая то, что пренатальная 

диагностика АЛА-ДМЖП в нашем исследовании 

была осуществлена в среднем в 19,6 нед и в 50 % 

случаев сочеталась с маркерами хромосомной 

патологии, пациентки отказались от пренаталь-

ного кариотипирования и приняли решение в 

пользу прерывания беременности. S. Vesel и со-

авт. [10] продемонстрировали, что после полной 

коррекции порока, которая заключается в полном 

разделении легочного и системного кровото-

ка, погибают 33 % детей. Выживаемость детей 

с АЛА-ДМЖП до 2 лет составляет 56 %, т. е. 

до 2 лет погибает еще половина детей.

Таким образом, пренатальная ультразвуковая 

диагностика АЛА-ДМЖП возможна с конца I три-

местра беременности. Характерным признаком 

порока является большой перимембранозный 

ДМЖП с расширением и смещением корня аор-

ты. Легочная артерия в 100 % случаев уменьшена 

с ретроградным потоком крови. Источниками 

дополнительного легочного кровоснабжения яв-

ляются АП (66,7 %), БАЛКА (25 %) и смешанный 

Таблица 2. Сравнительный анализ серий случаев пренатальной диагностики АЛА-ДМЖП

Показатели P. Volpe 

и соавт. [8]

I. Soveral 

и соавт. [9]

S. Vesel 

и соавт. [10]

Настоящее 

исследование

Число случаев 12 17 27 12

Средний срок беременности, нед 23 21 21,6 19,6

Пренатальная идентификация БАЛКА 2 (16,7 %) 6 (35,3 %) 9 (33,3 %) 3 (25 %)

Пренатальная идентификация АП 7 (58,3 %) 9 (52,9 %) 11 (40,7 %) 8 (66,7 %)

Пренатальная идентификация смешанного 

легочного кровоснабжения

0 % 2 (11,8 %) 0 % 1 (8,3 %)

Конфлюэнтные легочные артерии 8 (66,7 %) Неизвестно 19 (70,3 %) 5 (41,6 %)

Неидентифицируемый источник крово-

снабжения легких

2 (16,7 %) Неизвестно 8 (29,6 %) 2 (16,7 %)

Источник легочного кровоснабжения 

выявлен

9 (75 %) Неизвестно 18 (66,7 %) 10 (83 %)

Правая дуга аорты 5 (41,6 %) 5 (29 %) 7 (25,9 %) 3 (25 %)

Экстракардиальные пороки Неизвестно 3 (17 %) 5 (19 %) 3 (25 %)

Аномальный кариотип Неизвестно 6 (35,3 %) 10 (40 %) 33,3 % среди 

обследованных

Ультразвуковые маркеры хромосомных 

аномалий

Неизвестно Неизвестно Неизвестно 6 (50 %)

Микроделеция 22q11 Неизвестно 5 (29,4 %) 6 (26 %) Неизвестно

Прерывание беременности 5 (41,6 %) Неизвестно 11 (41 %) 10 (83,4 %)

тип (8,3 %). В 16,7 % случаев источник легочного 

кровоснабжения обнаружить в пренатальном пе-

риоде не удалось.
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ABSTRACT
A retrospective analysis of 12 cases of prenatal diagnosed of pulmonary atresia with ventricular septum defect 

(PA-VSD) is presented. In the study of the fetal four chambers view cardiomegaly was detected in 2 (16.7 %) 

cases. The axis of the heart changed in 8 (66.7 %) cases. Ventricular septal defect (VSD) and overriding dilated 

ascending aorta were identified in all cases. Central pulmonary arteries were identified in 12 (100%) cases.

In 7 (58.3 %) cases the dimensions of the pulmonary arteries were at least 2SD below the mean value for gesta-

tional age in the remaining 5 (41.7 %) cases were very narrow. Pulmonary blood supply was prenatally identified 

as ductus arteriosus (DA) in 8 (66.7 %) and major aortopulmonary collateral arteries (MARSAs) in 3 (25 %) 

and mixed (DA + MARSAs) in 1 (8.3 %). Fetal hydrops is detected in 2 (16.7 %) cases. The left aortic arch was 

in 9 (75 %) cases and right aortic arch — 3 (25 %). The average gestational age at prenatal diagnosis was 19.6 

(13–23) weeks of gestation. Early diagnosis is represented by one case in 13 weeks of gestation. Еxtracardiac 

defects were registered in 3 (25 %) cases. Outcomes in fetuses with PA-VSD: termination of pregnancy — 

10 (83.4 %), fetal death — 1 (8.3 %), only 1 (8.3 %) survivor.

Keywords: fetus, pulmonary atresia with ventricular septum defect, prenatal diagnosis, perinatal outcome.
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Цель исследования — определить диагностическое 
значение оценки расширения прямой кишки у плода в 
11–14 нед беременности для ранней идентификации 
случаев аноректальной атрезии (АРА) на основе 
мультицентрового анализа.
Материал и методы. Ретроспективно проанали-
зированы 39 диагностированных и недиагностиро-
ванных случаев АРА, представленных 12 центрами. 
Материал представлен в виде эхограмм и видеоза-
писей. Для анализа взяты следующие переменные: 
возраст пациентки, гестационный срок установ-
ления пренатального проявления АРА, особенности 
эхографической картины расширения прямой кишки 
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в 11–14 нед, наличие сочетанных аномалий и пери-
натальные исходы.
Результаты. Эхографический маркер pelvic translu-
cency (РТ) был обнаружен в 37 (94,8 %) из 39 анализи-
руемых наблюдений. У 2 плодов с АРА не было выявлено 
РТ. Типичным для РТ как ультразвукового признака 
АРА в ранние сроки беременности является наличие 
в малом тазу плода анэхогенного, эллипсовидной или 
овоидной формы образования, соответствующего 
локализации прямой кишки. Атипичная картина РТ 
была зарегистрирована у 5 плодов: в 3 случаях у плодов 
с АРА и в 2 наблюдениях без аноректальных аномалий. 
У плодов с АРА наличие РТ в 11–14 нед беременности 
было зарегистрировано в 94,4 % (34/36) случаев. Лож-
ноположительные результаты диагностики АРА на 
основании регистрации РТ в ранние сроки беремен-
ности отмечены только в 3 (7,6 %) из 39 наблюдений.
Заключение. Полученные результаты позволяют 
отнести РТ к высокочувствительным и надежным 
маркерам АРА и включить его в протокол прена-
тального ультразвукового скрининга в 11–14 нед 
беременности.
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ВВЕДЕНИЕ
К аноректальным аномалиям относятся: не-

перфорированный анус, атрезия ануса, анорек-

тальная атрезия (АРА) и атрезия прямой кишки. 

При любом уровне атрезии возможно развитие 

фистул. Аноректальные аномалии делятся на 

2 группы в зависимости от расположения уровня 

атрезии по отношению к m. levator ani — супрале-

ваторная (высокая) и инфралеваторная (низкая). 

Высокие поражения наиболее распростране-

ны, и при них чаще обнаруживаются фистулы 

(у плодов мужского пола это сообщение между 

дистальным отделом кишечника и мочевым пу-

зырем и/или уретрой, у плодов женского пола 

дополнительно могут определяться свищи в матку, 

влагалище, преддверие влагалища) и пороки раз-

вития мочеполовой системы [1].

АРА более чем в половине случаев сочетается 

с другими врожденными аномалиями, а также ча-

сто входит в состав различных хромосомных син-

дромов и VACTERL-ассоциации [2]. По данным 

О.И. Гусевой [3], среди сочетанных пороков при 

АРА наиболее часто отмечаются пороки сердца 

(24 %), атрезии желудочно-кишечного тракта 

(16 %), скелетные дисплазии (20 %) и аномалии 

мочеполовой системы (20 %).

АРА встречается с частотой 2–4 случая на 

10 тыс. живорожденных. Согласно данным 

Европейского регистра врожденных анома-

лий, частота АРА в 2011–2015 гг. составила 

в среднем 3,2:10 000 с колебаниями от 1,44:10 000

в Дублине до 4,21:10 000 в Париже [4]. Всего 

было зарегистрировано 949 случаев АРА, из них 

в 716 (75,4 %) случаях родились живорожден-

ные дети, в 17 (1,8 %) наблюдениях произошла 

внутриутробная смерть плода, и в 216 (22,8 %) 

случаях произведено прерывание беременно-

сти. Хромосомные аномалии зарегистрированы 

в 108 (11,3 %) наблюдениях.

В связи с этим особое значение приобретает 

пренатальная диагностика этого порока, которая 

до сих пор представляет большие трудности, так 

как эхографические отклонения (утолщение стен-

ки толстой кишки, повышение ее эхогенности, 

расширение просвета толстой кишки, особенно 

в дистальном отделе, наличие мелкодисперсно-

го содержимого, внутрикишечные кальцинаты, 

гиперэхогенные очаги в брюшной полости, асцит) 

обнаруживаются не более чем у 10–20 % плодов и 

преимущественно только в III триместре беремен-

ности [2]. Кроме этого, следует отметить, что эти 

изменения не являются специфичными для АРА 

и могут сопровождать другие пороки абдоминаль-

ных органов [5, 6].

Согласно анализу, проведенному О.И. Гусе-

вой [3], точность пренатальной  ультразвуковой  

диагностики атрезии ануса в Нижнем Новгороде в 

начале прошлого десятилетия составила только 2 %.

Согласно результатам анализа Т.К. Немиловой, 

представленного в 2007 г., из 265 новорожденных 

с АРА в Санкт-Петербурге ни в одном случае этот 

порок не был диагностирован внутриутробно. 

В серии из 69 случаев АРА, опубликованной нор-

вежскими специалистами, пренатальный диагноз 

был установлен только в 15,9 % наблюдений [7].

Новые перспективы в обеспечении не толь-

ко более точной, но и более ранней пренаталь-

ной диагностики АРА открывает оценка pelvic 

translucency (расширение прямой кишки) при 

скрининговом ультразвуковом исследовании в 

11–14 нед беременности, что входит в современ-

ный протокол, предложенный отечественной 

Ассоциацией врачей ультразвуковой диагно-

стики в акушерстве и гинекологии в 2012 г. [8]. 

К настоящему времени в журнале «Прена-

тальная диагностика» опубликовано немало 

случаев идентификации АРА в ранние сроки 

беременности, в которых было зарегистрирова-

но расширение прямой кишки у плода [9–16]. 

Это послужило основанием для утверждения 

«Атрезия ануса. Пора ставить точку» [17], однако 

для окончательного установления надежности 

оценки расширения прямой кишки у плода для 

идентификации случаев АРА в 11–14 нед бере-

менности было решено провести российское 

мультицентровое исследование [18], результаты 

которого представлены в этой статье.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Всего для проведения мультицентрового 

анализа случаев пренатальной диагностики АРА 

было прислано 57 наблюдений. И уже в кото-

рый раз, мы надеялись на значительно больший 
материал для анализа, так как, согласно популя-
ционной частоте, случаи АРА должны ежегодно 
регистрироваться в каждом регионе нашей страны. 
Однако то ли «ложная скромность», то ли другие 
причины (…) не позволили многим отечественным 
специалистам внести свой посильный вклад в об-
щий «национальный золотой фонд пренатальной 
диагностики».

При детальном анализе присланных материа-

лов 18 случаев не были включены в окончательный 

анализ, поскольку присланные материалы не со-

держали полной информации по предложенному 

нами протоколу [18]. В первую очередь это каса-

лось случаев ложноотрицательной диагностики 

АРА, не проявившихся расширением прямой 

кишки у плода в 11–14 нед беременности. В этих 

случаях не были представлены эхограммы или ви-

деофайлы, доказывающие отсутствие расширения 

прямой кишки, а только голословное утверждение 
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об отсутствии признака pelvic translucency (РТ)

в 11–14 нед беременности.

Когда же вступит в силу в нашей стране 

очевидное правило, что «каждое ультразвуко-
вое исследование плода должно сопровождаться 
фиксированием изображений в цифровую па-
мять аппарата основных изучаемых срезов. 
В нашем центре пренатальной диагностики при 
проведении ультразвукового скринингового ис-
следования в 11–14 нед беременности мы обя-
зательно фиксируем сагиттальный срез плода 
при определении его копчико-теменного раз-
мера; увеличенный сагиттальный срез головы и 
верхней части туловища плода при определении 
толщины воротникового пространства, дли-
ны носовых костей и передне-заднего размера 
IV желудочка; поперечные срезы головы, грудной 
клетки, брюшной полости и малого таза в режиме 
цветового допплеровского картирования с иденти-
фикацией пупочных артерий; допплерограммы ве-
нозного протока и маточных артерий беременной. 
Дополнительно в случаях удобного расположения 
плода проводим забор объема всего плода с демон-
страцией трех сегментов рук и ног плода. Только 
такой подход позволяет затем разобраться со 
случаями пропущенных пороков в ранние сроки 
беременности и является в определенной степени 
«оправдательным» документом при проведении не-
зависимой экспертизы при предъявлении претензий 
по поводу пропущенных пороков» [19]?

Поэтому в окончательный анализ было 

включено только 39 наблюдений. В отобранных 

для анализа случаях всем плодам проводилось 

расширенное и детальное анатомическое иссле-

дование для исключения сочетанной патологии. 

Для анализа взяты следующие переменные: воз-

раст пациентки, гестационный срок установления 

пренатального проявления АРА, особенности 

эхографической картины малого таза плода в 

11–14 нед, наличие сочетанных аномалий и пе-

ринатальные исходы.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
Возраст беременных в проведенном анализе 

варьировал от 18 до 42 лет и в среднем составил 

27,5 года. Первобеременных было 12 (30,8 %) 

человек, повторнобеременных — 27 (69,2 %). Сро-

ки обследования варьировали от 11 нед 2 дней до 

16 нед 1 дня и в среднем составили 12 нед 4 дня.

Эхографический маркер РТ был обнаружен 

в 37 (94,8 %) из 39 анализируемых наблюдений 

(табл.). У 2 плодов с АРА не было выявлено РТ в 

12 нед 5 дней. В одном из этих наблюдений при 

ультразвуковом исследовании в 20 нед 6 дней 

было установлено отсутствие нормального изо-

бражения ануса.

Преимущественно РТ был выявлен во время 

первого скринингового исследования в 11–14 нед 

беременности: 11 нед 0 дней — 11 нед 6 дней — 

6 (16,2 %) случаев, 12 нед 0 дней — 12 нед 6 дней —

23 (62,2 %), 13 нед 0 дней — 13 нед 6 дней — 

6 (16,2 %). Только в 2 (5,4 %) наблюдениях РТ 

был впервые обнаружен в 14 нед 2 дня и 16 нед

1 день беременности, в последнем случае у 

плода не было РТ при первом обследовании 

в 12 нед 5 дней. Таким образом, в 94,6 % случа-

ев РТ был впервые зарегистрирован во время 

скринингового ультразвукового исследования 

в 11–14 нед беременности.

Типичным для РТ как ультразвукового при-

знака АРА в ранние сроки беременности является 

наличие в малом тазу плода анэхогенного, эл-

липсовидной или овоидной формы образования, 

соответствующего локализации прямой кишки. 

Поэтому этот маркер целесообразно оценивать 

при сагиттальном сканировании плода. Важной 

эхографической особенностью РТ при АРА в 

наших исследованиях являлось наличие четких, 

слегка гиперэхогенных контуров образова-

ния (рис. 1). В нашем анализе «классическая» 

форма РТ была зарегистрирована в 32 (88,8 %) 

из 36 наблюдений с подтвержденной после родов 

или прерывания беременности АРА.

Атипичная картина РТ была зарегистрирова-

на у 5 плодов. При этом в 3 случаях у плодов с АРА 

и в 2 наблюдениях без аноректальных аномалий. 

У плодов с АРА атипичная картина РТ заключалась 

в 2 случаях в левосторонней локализации расши-

ренной кишки (рис. 2) и у одного плода — в нали-

чии 2 анэхогенных структур в нижней части

брюшной полости размерами 3  1 и 4,5  1,2 мм 

[13].

В 2 наблюдениях у плодов без АРА атипичная 

картина РТ заключалась в одном случае в наличии 

2 гипоэхогенных эллипсоидной формы образова-

ний небольших размеров, располагавшихся с двух 

сторон от мочевого пузыря [20], а в другом наблю-

дении — РТ имел вытянутую форму, небольшой 

диаметр (1,9 мм), четкий, но не гиперэхогенный 

контур (рис. 3, А).

Еще один случай ложноположительной 

диагностики АРА заслуживает особого внимания, 

в котором в 12 нед 2 дня была обнаружена «клас-

сическая» картина РТ (рис. 3, Б), ребенок родился 

в доношенном сроке без АРА.

Таблица. Особенности обнаружения РТ у плодов с АРА

Показатели АРА есть 

(n = 36)

АРА отсут-

ствует (n = 3)

Всего

(n = 39)

РТ 34 3 37

Атипичная 

картина РТ

3 2 5
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Рис. 2. Беременность 12 нед 5 дней. А — поперечное сечение 
брюшной полости плода на уровне желудка (стрелка). Б — 
поперечное сечение брюшной полости плода ниже желудка: 
дилатированная кишка в левой половине брюшной полости 
(стрелка). В — продольное сечение плода: дилатированная 
кишка (стрелка).

А

Рис. 1. Клинические наблюдения РТ (стрелка) у плодов с АРА в 12 нед 5 дней (А) и 12 нед 6 дней (Б).

А Б

А

В

Б



 121ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА         Пренатальная ультразвуковая диагностика 
аноректальной атрезии: итоги мультицентрового анализа

2017 Т 16  № 2; 117-125

Таким образом, проведенный мультицен-

тровой анализ убедительно продемонстрировал 

большие диагностические возможности оценки 

РТ для идентификации плодов с АРА. В нашем 

исследовании установлено, что у плодов с АРА 

расширение дистальных отделов кишки в ранние 

сроки беременности было зарегистрировано в 

94,4 % (34/36) случаев. Столь высокие показатели 

позволяют отнести РТ к высокочувствительным и 

надежным маркерам АРА и включить его в про-

токол пренатального ультразвукового скрининга 

в 11–14 нед беременности.

Следует подчеркнуть, что принципиально 

важным моментом при оценке РТ является его 

преходящий характер. В подавляющем боль-

шинстве случаев в нашей серии было зарегист-

рировано полное исчезновение этого маркера 

при повторном ультразвуковом исследовании 

во II триместре беременности. Только в 5 (13,8 %) 

из 36 наблюдений АРА при повторных ультразву-

ковых исследованиях сохранялась эхографическая 

картина дилатации прямой кишки.

Теперь следует обсудить случаи ложнопо-

ложительной диагностики АРА на основании 

регистрации РТ в ранние сроки беременности, 

которые были отмечены в нашей серии в 3 (7,6 %)

из 39 наблюдений. И хотя только в 1 из 3 случаев 

была обнаружена классическая картина РТ и 

в 2 случаях — атипичная картина, тем не менее 

важен сам факт возможности регистрации РТ у 

плодов без АРА. Поэтому в случаях обнаружения 

РТ у плода в ранние сроки беременности следует 

придерживаться следующей тактики.

Во-первых, необходимо убедиться, что это 

точно РТ, а не мегацистис. Для этого необходимо 

получить поперечное сечение на уровне мочевого 

пузыря плода с режимом цветового допплеров-

ского картирования с идентификацией пупочных 

артерий и РТ позади мочевого пузыря.

Во-вторых, при обнаружении РТ показано 

проведение тщательного ультразвукового иссле-

дования (лучше трансвагинальным доступом) в 

связи с высокой частотой сочетанных аномалий . 

В нашей серии сочетанные пороки, хромосомные 

аномалии и варианты VAСTERL-ассоциации 

были выявлены у 22 (61,1 %) из 36 плодов с АРА. 

Среди сочетанных изменений наиболее часто 

регистрировалась единственная артерия пупови-

ны — 8 случаев. Для исключения хромосомных 

аномалий необходимо проведение пренатального 

кариотипирования, предпочтительнее микро-

матричным методом. Прерывание беременности 

в первой половине беременности в нашей серии 

было осуществлено в 19 (52,7 %) из 36 случаев 

АРА, преимущественно при сочетанных пороках, 

хромосомных аномалиях и различных вариантах 

VAСTERL-ассоциации.

И, наконец, в-третьих, что делать в случаях 

изолированного обнаружения РТ в ранние сроки 

беременности? Несмотря на то, что РТ является 

высокочувствительным и высокоспецифичным, 

но только маркером АРА с минимальным, но все-

таки присутствующим уровнем ложноположи-

тельных результатов, необходимо динамическое 

эхографическое наблюдение с оценкой так на-

зываемого перианального мышечного комплекса 

(ПМК).

В норме ПМК при поперечном сканирова-

нии области промежности плода визуализиру-

ется в виде гипоэхогенного кольца с эхогенным 

центральным компонентом (рис. 4). При АРА 

этот комплекс теряет нормальное изображение, 

центральный эхогенный, округлой формы ком-

понент перестает идентифицироваться, а вместо 

Рис. 3. Атипичная (А) и типичная (Б) эхографическая картина РТ у плодов без АРА.

А Б
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Рис. 5. Беременность 29 нед. АРА. А — расширение прямой 
кишки с гиперэхогенным контуром. Б — объемная поверхност-
ная реконструкция области промежности: отсутствует изобра-
жение нормально сформированного ануса. В — фотография 
промежности новорожденного мальчика.

Рис. 4. Беременность 28 нед. Эхограммы нормально сформированного ануса (стрелка), полученные при двухмерной (А) и 
объемной (Б) эхографии.

А Б

А Б

В
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Рис. 6. Беременность 21 нед. АРА. Эхограммы аномально сформированного ануса (стрелка), полученные при двухмерной (А) 
и объемной (Б) эхографии.

А Б

Рис. 7. Беременность 22 нед. АРА. Отсутствует изображение 
нормально сформированного ануса при двухмерной (А, Б) и 
объемной (В) эхографии.

А Б

В
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Рис. 8. АРА. А — РТ в 12 нед 5 дней. Б, В — отсутствие изобра-
жения нормально сформированного ануса при двухмерной и 
объемной эхографии в 17 нед 6 дней.

А Б

В

может выявляться линейная эхогенная структура 

(рис. 5–8). Оптимально проводить оценку ПМК 

в 20–21 нед беременности, так как до 20 нед 

нередко не удается получить объективное пред-

ставление о ПМК. В качестве «второго мнения» 

при обнаружении аномального изображения 

ПМК целесообразно использовать объемную 

эхографию, которая позволяет получить более 

наглядное представление о состоянии области 

промежности плода.

Следует указать на необходимость включения 

оценки ПМК у плода еще «вчера» в повседневную 

практику скрининговых ультразвуковых исследо-

ваний во II триместре, так как в 6 (35,2 %) из 17 про-

лонгированных случаев АРА отечественным 

специалистам «не удалось сделать объективное 

заключение о состоянии ПМК» не только во II, 

но даже и в III триместре беременности. Соглас-

но данным J. Ochoa и соавт. [21], оценка ПМК 

у 175 плодов высокого риска по АРА позволила 

правильно установить диагноз во всех 14 случаях 

порока. Ложноположительное заключение было 

отмечено только в одном случае, когда анатоми-

чески и функционально нормальный анус был 

эктопирован. Поэтому в недалеком будущем нам 

предстоит провести еще одно мультицентровое ис-

следование, посвященное возможностям оценки 

ПМК во II триместре беременности для прена-

тальной диагностики АРА.
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ABSTRACT
A retrospective analysis of 36 cases of prenatal diagnosed of anorectal atresia at 11–14 weeks of gesta-

tion is presented. The median gestational age at examination was 12+4 (range, 11+2–16+1) weeks. Pelvic trans-

lucency (abnormal ellipsoid anechogenic translucency in the fetal pelvis) was identified 39 cases, including 

94,4 % (34/36) cases with anorectal atresia. There was 3 false-positive case, in which the anus was anatomically and func-

tionally normal. The pelvic translucency seems to be a highly sensitive and specific sonographic marker for anorectal atresia 

at 11–14 weeks of gestation.

Keywords: fetus, rectum, 11–14 weeks, anorectal atresia, prenatal diagnosis.
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В статье отражены наиболее значимые аспекты 
этапов эмбриогенеза мочевыделительной системы 
(МВС). Изложены механизмы формирования полного 
и неполного удвоения почек и других аномалий раз-
вития МВС. Представлено описание двух случаев 
пренатально диагностированных удвоений почек у 
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ность патологического процесса.
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ВВЕДЕНИЕ
Развитие мочевыделительной системы 

(МВС) зародыша человека происходит в несколь-

ко этапов и соответствует ряду ступеней эволюции 

позвоночных. Существует три основные формы, 

предшествующие окончательной почке взрослого 

человека: 1 — предпочка (пронефрос) — голов-

ная, передняя почка; 2 — первичная почка (ме-
зонефрос) — туловищная почка, вольфово тело; 

3 — вторичная почка (метанефрос) — тазовая, 

окончательная, или хвостовая почка [1, 2].

Основной структурно-функциональной 

единицей мочевыделительной системы является 

нефрон. Первая форма почки у человеческого 

зародыша — пронефрос, который содержит всего 

6–12 нефронов. В свою очередь, нефрон состоит 

из воронки (нефростом) и короткого канальца. 

Нефростомы открываются в целом, а канальцы — 

в мочеточник предпочки. В стенке целома, вблизи 

нефростомов, располагается клубочек капилля-

ров. Продукты диссимиляции из крови поступают 

в целом (частично всасываясь обратно из целома, 

они вызывают интоксикацию, что в свою очередь 

не оказывает позитивного влияния на развитие 

других органов и систем, в том числе нервной 

системы). Из целома отработанные вещества 

через нефростом поступают в каналец, а затем в 

мочеточник предпочки (пронефрический канал), 

который идет вдоль позвоночника к заднему концу 

тела и открывается в клоаку. У позвоночных такая 

почка функционирует на самых ранних этапах 

эмбриогенеза [2, 3].

Следущий этап развития — мезонефрос, 

который состоит уже из 100 нефронов. Вокруг 

некоторых клубочков капилляров образуется 

вырост стенки канальца нефрона. Нефростомы 

сохраняются. Продукты диссимиляции имеют два 

варианта утилизации. Первый — из целома через 

нефростом в каналец, второй — из капилляров 
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клубочков непосредственно в каналец. Прогрес-

сивное изменение на данном этапе развития — это 

удлинение канальцев и их дифференцировка. Все 

канальцы первичной почки (мезонефроса) сначала 

открываются в мочеточник предпочки (пронефри-

ческий канал), но при развитии первичной почки 

он расщепляется продольно на два канала, один 

из которых образует яйцевод (мюллеров канал), а 

второй становится мочеточником первичной почки 

(вольфов канал). Первичная почка имеет боль-

шую выделительную поверхность и тесную связь 

с кровеносной системой, что обеспечивает более 

интенсивное выделение продуктов распада. Не-

смотря на это, организм продолжает терять много 

воды. Данная форма возможна для существования 

позвоночных, у которых есть постоянный контакт 

с водой (например, у рыб и земноводных) [2, 3].

У амниот, в том числе у человека, мезонефрос 

эволюционирует во вторичную почку (метанеф-

рос), которая содержит около миллиона нефро-

нов. На этом этапе развития нефростом исчезает, 

стенка канальца полностью охватывает клубочек 

капилляров (формируется почечное тельце: капсу-

ла Шумлянского — Боумена и клубочек капилля-

ров), каналец дифференцирован на нисходящую 

часть, петлю и восходящую часть. Утилизация 

продуктов распада теперь возможна только одним 

путем — из крови непосредственно в каналец. Мо-

четочник метанефроса (вторичной почки) разви-

вается из протока мезонефроса (вольфов проток). 

В результате образования прямой связи выдели-

тельной и кровеносной систем, резкого удлинения 

канальцев (а именно благодаря этому происходит 

более продуктивное обратное всасывание воды, 

аминокислот, глюкозы и минеральных солей, так 

необходимых для успешного развития организма) 

такая почка является наиболее выгодной формой 

для выполнения своих функций [2, 3].

А теперь, прочувствовав всю силу эволю-

ционных изменений почки в ходе эмбриогенеза, 

для лучшего понимания аномального развития 

остается усвоить наиболее важные момен-

ты формирования конечной почки (рис. 1).

На 5–6-й неделе эмбрионального развития в ка-

удальном отделе протока мезонефроса (вольфов 

проток) формируется слепо заканчивающееся 

выпячивание — метанефрический дивертикул, 

слепой конец которого начинает расширяться, что 

в дальнейшем приводит к образованию почечной 

лоханки. Часть дивертикула, расположенного 

возле протока мезонефроса, остается тонкой и 

позднее превращается в мочеточник. По мере уве-

личения метанефрического дивертикула вокруг 

его дистального конца собирается мезодерма, из 

которой формируются выделительные канальцы 

метанефроса (постоянная почка). Необходимо на-

помнить, что на этом этапе зачаток метанефроса 

(метанефрический дивертикул) находится в малом 

тазу и начинает передвигаться в краниальном на-

правлении. Одновременно с процессом миграции 

тазовый конец метанефрического дивертикула 

внедряется в метанефрическую мезодерму и об-

разует разрастания (большие и малые чашечки). 

Из конца каждой малой чашечки возникает 

большое количество выростов — это первичные 

прямые собирательные канальцы почки. Так 

Рис. 1. Этапы эмбриогенеза МВС 
человека.
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формируется почечная доля и орган в целом [3, 4].

На 6-й неделе почки располагаются забрю-

шинно, выпячиваясь в узкую тазовую полость 

каудальнее бифуркации аорты, где она дает начало 

пупочным артериям. В течение 7-й недели вну-

триутробного развития почки смещаются вперед 

по складкам, образованным этими пупочными 

артериями. К 9-й неделе они минуют суженную 

часть целома, поворачиваются на 90 и продол-

жают движение в краниальном направлении еще 

на два сегмента, затем останавливаются в толще 

забрюшинной жировой клетчатки (в этот период 

возможно формирование аномального располо-

жения почки, дистопии) [5, 6].

Параллельно с дифференциацией мета-

нефрогенной ткани и образованием почки идет 

процесс формирования мочевого пузыря и 

устьев мочеточников, клоака претерпевает ряд 

изменений. На 6-й неделе эмбрионального эта-

па развития благодаря своему быстрому росту 

полулунная уроректальная складка внедряется 

в краниальную часть клоаки и направляется в 

сторону клоакальной мембраны. В результате 

этого клоака разделяется на мочеполовой синус 

и прямую кишку до прорыва клоакальной мем-

браны. Протоки мезонефросов и метанефросов 

оказываются открытыми в мочеполовой синус, 

продолжающийся в аллантоис, проксимальная 

часть которого, расширяясь, формирует мочевой 

пузырь. Идущий по направлению к пупку стебелек 

аллантоиса редуцируется и образует урахус, кото-

рый к концу внутриутробной жизни плода закры-

вается и удлиняется, формируя пупочную связку. 

Далее проток метанефроса в связи с натяжением 

со стороны поднимающейся краниально почки 

впадает в мочеполовой синус выше и латеральнее 

протока мезонефроса, т. е. в ту его часть, которая 

входит в состав мочевого пузыря. Так мочеточник 

оказывается открытым в мочевой пузырь. Нере-

дуцируемые протоки мезонефросов у эмбрионов 

мужского пола впадают в ту часть мочеполового 

синуса, которая дает начало мочеиспускательному 

каналу. У особей женского пола протоки мезо-

нефроса редуцируются, а мюллеровы протоки об-

разуют маточные трубы, матку и влагалище [3–5].

В случае формирования полного удвоения 

почки из протока мезонефроса образуются две 

закладки мочеточников (два метанефрических 

дивертикула), которые образуют связь с мета-

нефрогенной бластемой (будущей паренхимой 

почки). Более каудальный из двух мочеточников 

(имеющий отношение к нижней части мета-

нефрогенной бластемы) впадает в мочеполовой 

синус несколько раньше краниального мочеточ-

ника (идущего к верхней части метанефрогенной 

бластемы). Более краниально расположенный 

мочеточник (идущий к верхней части метанеф-

рогенной бластемы) укрепляет свой пузырный 

конец в протоке мезонефроса [5–8]. После ре-

дуцирования протока мезонефроса у эмбрионов 

женского пола и перемещения его более каудально 

у особей мужского пола мочеточник, идущий от 

верхней части собирательной системы почки, ока-

зывается эктопированным в мочевом пузыре ниже 

и медиальнее устья мочеточника от нижней части 

удвоенной чашечно-лоханочной системы почки, 

а сами мочеточники имеют перекрест.

У особей мужского пола, в случае если моче-

точник, идущий от верхней части метанефроген-

ной бластемы, не смог отойти от протока мезо-

нефроса и укрепиться в той части мочеполового 

синуса, которая потом станет мочевым пузырем, 

он остается эктопированным в мезонефрос и про-

должает движение каудально, что объясняет его 

дальнейшую внепузырную эктопию. У женщин 

внепузырная эктопия добавочного мочеточника 

происходит в производные мюллерова протока. 

Внепузырная эктопия встречается редко, и такой 

мочеточник может дренировать как верхние поло-

вины удвоенных почек, так и полостную систему 

неудвоенных почек [5, 7]. При этом эктопия от 

удвоенных почек составляет 75–85 % от всех вне-

пузырных эктопий [9, 10].

В случае неполного удвоения протока мезонеф-

роса образуется один метанефрический диверти-

кул, который, в свою очередь, начинает делиться. 

При этом уровень разделения определяется осо-

бенностями взаимодействия индукторов дивер-

тикула и рецепторов метанефрогенной бластемы 

(почки), а также особенностями краниальной 

миграции последней [5, 9, 10].

Нам хотелось четко отметить тот факт, что 

дифференциальная диагностика между пол-

ным и неполным удвоением почки не может 

основываться на количестве артериальных со-

судов, отходящих от брюшной аорты к почкам. 

По результатам анализа этапов эмбрионального 

развития мочевыделительной системы становится 

совершенно очевидно, что диагностика полного 

или неполного удвоения почки зависит от коли-

чества мочеточников и степени их разделения, ко-

торое, в свою очередь, определилось количеством 

метанефрических дивертикулов.

Приводим два наиболее показательных 

собственных наблюдения удвоения почек с раз-

личным исходом.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Наблюдение 1. Беременная К., 31 год, об-

ратилась в медико-генетическую консультацию 

ОКПЦ № 2 г. Волгограда по направлению из 

женской консультации в связи с обнаруженной 
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пиелоэктазией у плода на втором ультразвуковом 

скрининге. Из анамнеза: беременность первая, 

на учете в женской консультации состоит с 9 нед. 

В 5–6 нед находилась на стационарном лечении 

по поводу угрозы прерывания беременности. 

В 11–12 нед — токсикоз первой половины бере-

менных и анемия беременных. Комбинированный 

скрининг I триместра с расчетом риска хромосом-

ных заболеваний не проводился. При ультразву-

ковом скрининге I триместра — без особенностей. 

Из экстрагенитальной патологии — сложный 

миопический астигматизм, хронический субатро-

фический назофарингит. Со слов пациентки, муж 

соматически здоров.

Наблюдение 2. Беременная З., 30 лет, обрати-

лась в медико-генетическую консультацию на пла-

новое скрининговое ультразвуковое исследование 

II триместра. Из анамнеза: беременность третья, 

имеет здорового ребенка от первой беременности, 

вторая беременность закончилась абортом на 

ранних сроках. На учете в женской консультации 

с 8 нед, в 10 нед перенесла ОРЗ. По результатам 

первого комбинированного скрининга: индиви-

дуальный риск хромосомных заболеваний низкий, 

ультразвуковое исследование I триместра — без 

особенностей.

Ультразвуковые исследования проводились 

на аппаратах Voluson E8 (GE) и Philips iU-22 с ис-

пользованием трансабдоминального датчика в 

отделении медико-генетической консультации 

Волгоградского областного клинического пери-

натального центра № 2.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Наблюдение 1. При проведении эхографии в 

полости матки зарегистрирован жизнеспособный 

плод женского пола, размеры соответствовали 

22 нед беременности. В результате обследования 

МВС плода были обнаружены следующие особен-

ности: почки располагались в типичном месте, 

отмечалось увеличение правой почки, длина 

которой составила 32 мм (рис. 2), при нормаль-

ной длине левой почки — 23 мм. При детальном 

рассмотрении правой почки в коронарных срезах 

визуализировались две лоханки почки, причем 

ширина лоханки, расположенной более крани-

ально, соответствовала значениям 7 мм, а той, 

что была каудальнее, — 5 мм (рис. 3). Выявленная 

особенность строения и размеров почки была 

расценена как удвоение. При осмотре мочевого 

пузыря на фоне анэхогенного содержимого ви-

зуализировалось тонкостенное округлое анэхо-

генное образование 9  7 мм с четкими ровными 

эхогенными контурами (уретероцеле) (рис. 4).

На момент осмотра мочеточники достоверно не ви-

зуализировались. Из сопутствующих находок была 

обнаружена киста в правом сосудистом сплетении 

диаметром 7 мм. В остальном развитие плода — без 

особенностей. Количество амниотической жид-

кости находилось в пределах нормы. Заключение: 

«Беременность 22 нед. Удвоение правой почки, 

пиелоэктазия краниальной части правой почки. 

Уретероцеле. Киста сосудистого сплетения».

Через неделю женщина пришла для проведе-

ния пренатального консилиума и была осмотрена 

повторно. В структуре паренхимы краниально рас-

положенной части правой почки были отмечены 

несколько анэхогенных элементов округлой фор-

мы диаметром до 5–7 мм (рис. 5), которые были 

расположены преимущественно вблизи внешнего 

контура паренхимы. Было принято решение о 

проведении следующего обследования в 30–34 нед 

для оценки состояния правой почки в динамике.

По результатам третьего скринингового 

ультразвукового исследования обнаружены сле-

дующие изменения: правая почка состояла из 

Рис. 2. Наблюдение 1. Увеличение длины правой почки в 
сравнении с левой почкой.

Рис. 3. Наблюдение 1. Пиелоэктазия краниальной части 
правой почки (изображение слева).
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двух частей. Краниальная часть 54  39  33 мм, 

паренхима повышенной эхогенности, толщиной 

до 20 мм, в структуре которой определялись мно-

жественные анэхогенные включения различного 

диаметра (рис. 6). Каудальная часть 26  17 мм, 

толщина паренхимы — 10 мм, обычной структуры, 

лоханка шириной до 2 мм. В структуре мочевого 

пузыря определялось уретероцеле.

Заключение: «Беременность 30–31 нед. Удво-

ение правой почки. Мультикистозная дисплазия 

краниальной части правой почки. Уретероцеле».

В доношенном сроке (37 нед 6 дней) размеры 

патологически измененной части правой почки 

составили 62  35  51 мм, паренхима гиперэхо-

генная, в структуре которой определялись мно-

жественные анэхогенные включения диаметром 

от 3 до 8 мм. Размеры каудальной части правой 

почки составили 33  25  29 мм, паренхима — 

10 мм, лоханка до 6 мм, патологические изменения 

в структуре которой выявлены не были.

После рождения в месяц жизни ребенка 

выполнено ультразвуковое исследование, в ходе 

которого пренатальный диагноз был подтвержден. 

В настоящее время ребенку 1 год 7 мес, в течение 

первого года жизни ребенок прошел ряд ультра-

звуковых обследований, каудальная часть правой 

почки развивается без особенностей, мультики-

стозно измененная часть правой почки в размерах 

не увеличивается, на данный момент оперативное 

лечение не требуется. Профильный специалист 

планирует проведение дополнительного обсле-

дования в более старшем возрасте.

Наблюдение 2. В полости матки один живой 

плод мужского пола. При осмотре почек пло-

да отмечено увеличение длины правой почки

до 30 мм (рис. 7). При детальном рассмотрении 

в структуре правой почки определялось 2 лоханки, 

причем лоханка каудальной части была расширена 

до 6,3 мм, ширина лоханки краниальной части 

была в пределах нормы — 1,8 мм (рис. 8). В осталь-

Рис. 4. Наблюдение 1. Эхограмма мочевого пузыря плода: 
уретероцеле.

Рис. 6. Наблюдение 1. А — мультикистозная дисплазия краниальной части правой почки. Б — патологически неизмененная 
каудальная часть правой почки.

Рис. 5. Кистозные элементы в структуре каудально располо-
женной части правой почки.

А Б
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ном на момент осмотра развитие плода протекало 

без особенностей. Заключение: «Беременность 

20–21 нед. Удвоение правой почки. Пиелоэктазия 

каудальной части правой почки».

На 32-й неделе беременности длина правой 

почки составила 55,7 мм, отчетливо иденти-

фицировалось удвоение чашечно-лоханочной 

системы (рис. 9), а также зарегистрировано рас-

ширение лоханки каудальной части правой почки 

до 12 мм (рис. 10), мочеточники достоверно не 

определялись. Обнаруженные изменения яви-

лись основанием для заключения: «Беременность 

31–32 нед. Удвоение правой почки. Гидронеф-

ротическая трансформация каудальной части 

правой почки».

После рождения ребенка эта патология под-

твердилась. В настоящее время ребенку 3 мес, раз-

вивается без особенностей, наблюдается профиль-

ным специалистом. На этом этапе оперативное 

лечение не требуется. Аналогично предыдущему 

наблюдению проведение исследования с примене-

нием контрастных веществ для уточнения диагно-

за (полное или неполное удвоение мочеточника, 

исключение эктопии мочеточника) планируется 

в более старшем возрасте или при наличии кли-

нических показаний.

ОБСУЖДЕНИЕ
Таким образом, особенности эмбриогенеза 

МВС позволяют выделить основные паттерны 

формирования аномалий развития почек. Дина-

мическое наблюдение в пренатальном периоде 

при обнаружении удвоения чашечно-лоханочной 

системы почек позволяет установить точный 

диагноз, что, в свою очередь, определяет спектр 

предполагаемой патологии, которую необходимо 

учитывать в постнатальном периоде для адекват-

ного объема своевременной диагностики и ока-

Рис. 7. Наблюдение 2. Эхограмма правой почки плода (увели-
чение длины правой почки и наличие двух лоханок).

Рис. 9. Наблюдение 2. Удвоение чашечно-лоханочной системы 
правой почки плода в 32 нед беременности.

Рис. 10. Аксиальная плоскость: измерение лоханки каудальной 
части (справа) и измерение лоханки краниальной части правой 
почки (слева).

Рис. 8. Наблюдение 2. Желтой стрелкой указана пиелоэктазия 
каудальной части удвоенной почки, зеленой стрелкой — лохан-
ка краниальной части.
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зания медицинской помощи. Также необходимо 

отметить, что постнатальная диагностика, по 

крайне мере в нашем регионе, проводится не в 

полном объеме. Отчасти из-за предполагаемой ин-

вазивности диагностических процедур (например, 

ультразвуковое и рентгенологическое исследова-

ние МВС с применением контрастных веществ, 

динамическая нефросцинтиграфия, инфузионная 

урография, КТ, МРТ и т. д.), отчасти потому, что 

в отсутствие клинических проявлений врачи вы-

бирают путь минимально необходимых исследо-

ваний по принципу экономии бюджетных средств 

здравоохранения. Возвращаясь к клиническим 

проявлениям, скажем, что одним из признаков 

экстравезикальной эктопии является постоянное 

подтекание мочи при сохраненном нормальном 

мочеиспускании [11]. Заметить это клиническое 

проявление не так-то просто в младенческом воз-

расте, а в более старшем возрасте перед врачами 

может встать вопрос о возможно упущенном вре-

мени для верной диагностики и своевременной 

коррекции патологии. В свою очередь, удвоенная 

почка, не пораженная каким-либо заболеванием, 

не вызывает клинических проявлений и обнару-

живается в постнатальном периоде у пациентов 

при случайном обследовании. Однако она чаще, 

чем нормальная, подвержена различным заболе-

ваниям, таким как пиелонефрит, мочекаменная 

болезнь, гидронефроз, нефроптоз, новообра-

зования [12, 13]. В целях профилактики таким 

пациентам следует чаще проходить осмотры с при-

влечением различных визуальных методов. 
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Цель исследования. Проведен анализ случая прена-
тальной диагностики аневризмы правого желудочка 
и эктопии тимуса в миокард правого желудочка.
Материал и методы. Представлено описание 
случая аневризмы правого желудочка, которая по 
морфологии оказалась эктопией тимуса. Учитывая 
тяжесть состояния плода и высокий риск неблаго-
приятного исхода, семейная пара решила прервать 
беременность по медицинским показаниям. Выпол-
нена аутопсия.
Результаты. При ультразвуковом исследовании у 
плода обнаружен гидроперикард, изменение конту-
ра правого желудочка в виде выпячивания 4  4 мм. 
Стенки этого образования тонкие, что позволило 
расценить его как аневризму. Стенка аневризмы 
была представлена эктопированой тканью тимуса.
Заключение. Аневризма и дивертикул сердца плода 
представляют собой серьезное нарушение развития 
с высокой частотой неблагоприятного перинаталь-
ного исхода. Частое сочетание с другими аномали-
ями требует тщательной оценки ультразвуковой 
анатомии плода для оценки прогноза. Стабильное 
течение аневризмы, дивертикула позволяет рас-
считывать на благоприятный исход. При обсужде-
нии возможной этиологии изменений сердца важно 
помнить не только о самых частых, но и о редких 
клинических случаях, которые могут встретиться 
в клинической практике.

Àäðåñ äëÿ êîððåñïîíäåíöèè: 630099 Íîâîñèáèðñê, 
óë. Êîììóíèñòè÷åñêàÿ, 17. ÌÖ «Àâèöåííà» 
ÃÊ «Ìàòü è äèòÿ». 
Ìàêîãîí Àðêàäèé Âèëëåíîâè÷.
Å-mail: makogon@ngs.ru

ВВЕДЕНИЕ
 Аневризма и дивертикул желудочков сердца 

представляют собой локальное выпячивание стен-

ки миокарда различной локализации, деформи-

рующее нормальную форму желудочка. В случае 

аневризмы теряется целостность миокарда с по-

терей части мышцы сердца. Чаще всего это пред-

ставлено фиброзным мешком, раздувающимся во 

время систолы [1]. При этом чаще всего остаются 

нормальными размеры и функция желудочка с 

наличием акинетической или дискинетической 

структуры, выбухающей за контур желудочка в 

виде одиночного или полигонального образова-

ния с широким сообщением с полостью желу-

дочка. Небольшая часть аневризм (8 %) сохраняет 

нормальную сократимость [2]. Дивертикул — вы-

пячивание мышцы, сохраняющей слоистое стро-

ение миокарда [1], имеющее узкое сообщение и 

нормальную систолическую функцию [2].

Впервые аневризма левого желудочка описа-

на в 1816 г. французским анатомом Jean Cruveilhier 

как участок фиброза миокарда [3]. Первое описа-

ние пренатальной диагностики аневризмы мио-

карда плода принадлежит U. Gembruch и соавт. [4].

Частота выявления — 0,5:100 000 родов с оди-

наковой частотой у плодов мужского и женского 

пола [5]. Внутриутробная гибель плода отмечена 

в 23,1 % случаев аневризм и 18,8 % — дивертикулов 

[6]. Дивертикулы чаще разрываются, что может 

быть обусловлено высоким давлением в дивертику-

ле, которое может превышать системное более чем 

в 2 раза, что, вероятно, связано с задержкой начала 

систолы в дивертикуле [7]. Раз витие сердечной 

недостаточности, отека плода в случае аневризмы 

прогностически неблагоприятно. Это сопрово-

ждается высокой перинатальной смертностью, 

и 70 %-ной смертностью в течение первых 4 лет 

жизни. Диагностика аневризмы или дивертикула 

желудочка сердца плода позволяет сделать выво-
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ды о наличии высокого риска неблагоприятного 

перинатального исхода — до 36 % [6]. Так им об-

разом, своевременная пренатальная диагностика 

этих состояний является актуальной задачей.

В нашем случае аномалия стенки правого 

желудочка была расценена как аневризма. После 

аутопсии выяснилось, что аномалия строения 

стенки желудочка, которая привела к формирова-

нию аневризмы, оказалась эктопией вилочковой 

железы. В доступной литературе нам не удалось 

найти подобных описаний.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Первобеременная пациентка 26 лет была на-

правлена на областной перинатальный консилиум 

с целью уточнения диагноза и оценки прогноза 

развития беременности в связи с выявленным 

гидроперикардом у плода. Срок беременности 

составлял 20 нед 3 дня.

Ультразвуковое исследование выполнено на 

аппарате Voluson S6 ( GE) конвексным мульти-

частотным абдоминальным датчиком 4–8 МГц 

в двухмерном режиме с применением цветового 

допплеровского картирования (ЦДК) и импульс-

ной допплерометрии. Исследование сердца плода 

выполнялось в соответствии с алгоритмами, опи-

санными в современных руководствах и рекомен-

дациях [8–10].

Аутопсия выполнена в соответствии с прика-

зом МЗ России № 354н. Гистологический материал 

фиксирован в 10 % растворе нейтрального форма-

лина, обезвожен в серии спиртов возрастающей 

концентрации и заключен в парафин. На микро-

томе выполнены срезы толщиной 5–6 мкм. Мате-

риал окрашен гематоксилином Майера и помещен 

на канадский бальзам на предметных стеклах.

РЕЗУЛЬТАТЫ
При уль тразвуковом исследовании у пло-

да обнаружен гидроперикард. Контур правого 

желудочка изменен. Близко к верхушке имеется 

выпячивание размером 4  4 мм. Стенки этого 

образования тонкие, что позволило расценить 

его как аневризму. При выполнении ЦДК была 

ясно видна циркуляция крови, наполнение и 

опорожнение аневризмы (рис. 1–4). Нарушений 

сердечного ритма не отмечено.

С беременной была проведена беседа об осо-

бенностях развития плода с аневризмой правого 

желудочка, возможных проблемах у новорожден-

ного и путях их решения. Беременная приняла 

решение прервать беременность.

Выполнено патолого-анатомическое иссле-

дование, в ходе которого обнаружена аневризма 

правого желудочка. После а утопсии и гистоло-

гического исследования выяснилось, что стенка 

аневризмы представлена эктопированной тканью 

вилочковой железы. На передней стенке правого 

желудочка обнаружена ткань тимуса, по гистоло-

гической картине соответствующая сроку геста-

ции. Миокардиоциты, прилежащие к эктопии 

тимуса, — с признаками дистрофии и атрофии. 

В строме миокарда склероз и полнокровие сосу-

дов. Отмечается очаговый серозно-продуктивный 

перикардит (рис. 5–12). Тимус плода — с выражен-

ной дольчатостью. Междольковые септы тонкие. 

В дольках корковый слой широкий. Тельца Гасса-

ля в мозговом слое мелкие. Сосуды полнокровные.

ОБСУЖДЕНИЕ
Поскольку эктопия тимуса манифестировала 

как аневризма правого желудочка сердца, то пред-

ставляется разумным начать обсуждение именно 

с этой проблемы.

Рис. 1. Аксиальное сечение грудной клетки. Гидроперикард. 
Размер аневризмы верхушки правого желудочка — 4,2 мм. 

Рис. 2. Аксиальное сечение грудной клетки. Гидроперикард. 
Аневризма (стрелка) верхушки правого желудочка.
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Различают: 1) истинные врожденные ди-

вертикулы; 2) ложные врожденные дивертикулы 

и аневризмы. Дивертикулы начинают формиро-

ваться на 4-й неделе развития. Они формируются 

вдоль правого и левого края эндокардиальной 

трубки. Дивертикул формируется из кардиального 

геля, который пенетрирует в миокард и в дальней-

шем увеличивается в толщине, формируя губчатую 

массу трабекул сердца. Объем сердца увеличива-

ется за счет интратрабекулярного пространства. 

Образование дивертикула может быть объяснено 

задержкой развития эмбрионального желудочка. 

До этого момента нарушения развития отмеча-

ются в парамедианной мезодерме между 14-м и 

18-м днями, сразу после формирования вентраль-

ной и париетальной частей. Этим объясняется 

излюбленная локализация аномалии на верхушке 

левого желудочка. «Тракционная» теория объяс-

няет возникновение дивертикула возникновением 

патологического «контакта» сердечной трубки 

и желточного мешка, что ведет к вытягиванию 

вентрикулярной петли и формированию диверти-

кула по мере роста эмбриона. Эта же теория при-

писывается этиологии синдрома Cantrell. Другая 

теория основана на неадекватном кровоснабже-

нии желудочка и формировании зоны ишемии, а 

затем и аневризмы в этой зоне. Аневризмы и  ди-

вертикулы сочетаются как с кардиальными, так и 

с экстракардиальными дефектами. Определенных 

как эндо-, так и экзогенных факторов, способ-

ствовавших развитию патологии, не установлено. 

Хромосомные аномалии редко сочетаются с этими 

нарушениями [2, 11, 12].

Ложные дивертикулы и аневризмы возни-

кают в результате ослабления стенки миокарда 

с выпячиванием эндокардиальной и субэндо-

кардиальной ткани [11]. Вирусные инфекции, 

воспалительные заболевания в перинатальный 

Рис. 5. Аутопсия. Хорошо виден гидроперикард.

Рис. 3. Аксиальное сечение грудной клетки. Гидроперикард. 
Режим ЦДК. Аневризма (стрелка) верхушки правого желудочка.

Рис. 6. Аутопсия. Аневризма правого желудочка (стрелка).

Рис. 4. Аксиальное сечение грудной клетки. Гидроперикард. 
Режим ЦДК. Аневризма (стрелка) верхушки правого желудочка.
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Рис. 7. Аутопсия. Зонд введен в полость аневризмы.

Рис. 9. Нормальный миокард плода.

Рис. 11. Эктопия тимуса в миокарде.

Рис. 8. Аутопсия. Полость аневризмы (стрелка).

Рис. 10. Долька тимуса плода.

Рис. 12. Стенка аневризмы: эктопия тимуса.



 137ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА         Аневризма правого желудочка плода. 
Эктопия тимуса в миокард правого желудочка

2017 Т 16  № 2; 133-140

период, аномалии коронарных артерий с их сте-

нозом могут быть этиологическими факторами 

развития аневризмы и дивертикула [13].

Часть случаев (20 %) аневризм и диверти-

кулов желудочков у плодов связана с аритмией. 

В небольшой серии наблюдений (5 плодов) у всех 

плодов отмечалась аритмия, связанная с прежде-

временным сокращением желудочков. В одном 

случае аритмия купировалась внутриутробно. 

Аневризмы и дивертикулы уменьшились со 

временем, тяжелых летальных аритмий не было. 

Такие осложнения, как отек плода, значительный 

перикардиальный выпот, снижение функции 

желудочка, увеличивают вероятность неблагопри-

ятного прогноза [14]. Летальные аритмии могут 

быть пропущены при ультразвуковом исследова-

нии, необходимо выполнение ЭКГ. Если аритмию 

удается квалифицировать и сердечная функция 

не нарушена значительно, то нет необходимости 

в досрочном родоразрешении, но необходимо 

лечить аритмию [15].

Первый случай оперативного лечения анев-

ризмы описан в 1912 г. [16], а первая успешная 

резекция аневризмы у новорожденного опубли-

кована в 1944 г. [17]. Разрыв дивертикула у плода 

впервые описан в 2004 г. и завершился гибелью 

плода через 5 дней после перикардиоцентеза [18].

Наиболее полный обзор исходов при ди-

вертикулах и аневризмах сердца представлен 

M.A. Ohlow и соавт. [6]. В этой работе проанализи-

рованы 664 опубликованных случая дивертикулов 

и аневризм сердца, начиная с первой публикации 

1816 г. Из них 42 случая диагностированы прена-

тально (26 аневризм и 16 дивертикулов). В этот 

анализ не включены случаи изменения строения 

миокарда плода, обусловленного ишемическими 

и воспалительными изменениями. Семейных 

случаев не было. В 15 из них выполнено кариоти-

пирование, выявлено по одному случаю трисо-

мии 13, 18 и 21.

Локализаци я дефекта может быть различной. 

Врожденные аневризмы и дивертикулы локализо-

ваны чаще в левом желудочке, реже в правом или в 

обоих желудочках (соотношение — 8:1:1) [2]. Чаще 

пораж ается верхушка левого желудочка — 62 %, пе-

реднелатеральная стенка — 15,4 %, латеральная —

7,7 %, септальная — 7,7 %, заднелатеральная — 

3,8 %, нижняя — 3,8 %, единичный случай субми-

тральной локализации. По размерам аневризмы 

больше дивертикулов (в среднем в 6 раз). Все 

аневризмы были гипо- или акинетичны. Дивер-

тикулы в 90 % имели нормальную сократимость. 

В 31 % случаях аневризмы и дивертикулы соче-

тались как с кардиальными, так и с экстракарди-

альными аномалиями [6]. Сочетанная патология 

приведена в таблице.

Увеличение аневризмы с развитием отека 

плода и его внутриутробной гибелью описано 

в одном случае. Увеличение размера диверти-

кула описано в одном случае, в одном случае — 

уменьшился. В остальных наблюдениях размеры 

аневризмы и дивертикула не менялись. Средний 

срок пренатальной диагностики составил 24,6 нед

в случае аневризмы и 22,3 нед — в случае ди-

вертикула. Средний срок беременности внутри-

утробной гибели плода при аневризме составил

31 нед (6/26 — 23,1 % случаев) и 26 нед (3/16 —

18,8 % случаев) при дивертикуле. Прерывание 

беременности выполнено в 3 случаях анев-

ризм (22–24 нед) и в 3 — при дивертикулах 

(14–22 нед). Остальные 27 (64,3 %) случаев завер-

шились живорождением [6].

Описан один случай разрыва аневризмы у 

плода (3,8 %) и 6 разрывов дивертикула. Все эти 

случаи имели апикальную локализацию. В 3 слу-

чаях был успешно проведен перикардиоцентез 

(удалено 6–25 мл крови). Однако в живых остался 

только один плод с дивертикулом. Водянка разви-

лась в 7 (27 %) случаях аневризмы, из них 5 плодов 

погибло внутриутробно. Размер аневризмы во всех 

случаях водянки превышал 400 мм2. При диверти-

куле водянка была в 3 (18,8 %) случаях. Один плод 

погиб, в двух других случаях беременность про-

лонгировалась и завершилась самопроизвольны-

ми родами. Проводилась медикаментозная под-

держка сердечной деятельности плодов. В 4 слу-

чаях аневризмы (15 %) отмечена тахиаритмия, 

которая купировалась медикаментозно. Пери-

кардиальный выпот зарегистрирован в 15 случаях 

(7 аневризм и 8 дивертикулов). В 5 случаях выпот 

был геморрагическим (результат разрыва), в 4 — 

серозный, в одном — гноевидный (посевы отрица-

тельные). В оставшихся 5 случаях выпот не описан. 

Гистологическое исследование описано у 14 из 

18 оперированных детей (10 случаев аневризм и 

4 дивертикула). В 9 случаях аневризм описан фи-

броз с остатками миофибрилл и в одном случае —

истонченный до 1 мм миокард типичного стро-

ения. В 3 случаях дивертикула описан миокард, 

сохраняющий трехслойное строение, но миофиб-

риллы были представлены веретенообразными и 

звездчатыми клетками. В одном случае дивертику-

ла описан утолщенный с фиброзом перикард [6].

Катамнез живорожденных прослежен в тече-

ние 3,5–120 месяцев. В 40 % случаев аневризм был 

хотя бы один эпизод ухудшения состояния, чего не 

было отмечено ни в одном случае дивертикула (в 

течение 10 лет). При постнатальной диагностике 

аневризм апикальная локализация описана только 

в 30 % случаев [6].

Значительный перикардиальный выпот 

затрудняет работу сердца плода и приводит 
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к гипоплазии легких. Перикардиоцентез по-

зволяет предупредить такие осложнения и при 

стабильном течении дивертикула, аневризмы рас-

считывать на благоприятный исход [19].

Эктопия тимуса — редкая пат оло гия. Частота 

выявления — 0,13–0,15:100 000. В 96 % случаев 

эктопия расположена в переднем средосте-

нии. До настоящего времени описано около 

Таблица. Сочетанная патология при аневризмах и дивертикулах сердца [2]

Аномалии n %

Изолированные аневризма или дивертикул 118 29

      В сочетании с кардиальными аномалиями:

Дефект межжелудочковой перегородки 108 26

Трикуспидальная атрезия 37 9

Декстрокардия 35 8

Дефект межпредсердной перегородки 31 8

Тетрада Фалло 29 9

Дефекты перикарда 16 4

Стеноз легочной артерии 12 3

Открытое овальное окно 9 2

Открытый артериальный проток 9 2

Двойной выход из правого желудочка 8 2

Атриовентрикулярный канал 3 <1

Аномалия Эбштейна 3 <1

Общий артериальный ствол 2 <1

Пентада Фалло 2 <1

Единый желудочек 2 <1

Транспозиция главных артерий 1 <1

Бикуспидальный аортальный клапан 1 <1

       Аномалии сосудов

Персистирующая верхняя полая вена 19 5

Коарктация аорты 7 2

Отсутствие брахиоцефального ствола 6 2

Гипоплазия легочной артерии 6 2

Аберрантная левая подключичная артерия 3 <1

Единственная коронарная артерия 3 <1

Bland – White– Garland-синдром 3 <1

Отхождение левой коронарной артерии от брахиоцефального ствола 2 <1

Агенезия артериального протока 1 <1

Аномалии дуги аорты 1 <1

     В сочетании с экстракардиальными аномалиями

Диафрагмальная грыжа 93 23

Грыжи передней брюшной стенки 79 19

Аплазия мечевидного отростка 31 8

Дефекты грудины 17 4

Омфалоцеле 15 4

Краниофасциальные дизморфии 1 <1

Транспозиция толстого кишечника 1 <1

Аплазия большеберцовой кости с полидактилией 1 <1

Анэнцефалия 1 <1

Рахишизис 1 <1
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130 случаев эктопии тимуса. Локализация сле-

дующая: шея — 45 %, легкие — 20 %, плевра — 

13 %, щитовидная железа — 6 %, перикард — 

7 %, среднее и заднее средостение — 4 %, другой 

и смешанной локализации — 5 %. Описано 8 слу-

чаев перикардиальной тимомы. Перикардиальная 

локализация характеризуется увеличением сердца, 

перикардиальным выпотом, сердечной недоста-

точностью, тампонадой сердца, что может по-

требовать неотложного вмешательства. Описаны 

случаи другой локализации эктопии: интратрахе-

альный полип, правый купол диафрагмы, область 

нижнечелюстного сустава, ретротрахеальная, в 

предсердии, в грудном позвонке.

Теория эктопии тимуса остается предметом 

обсуждения. Наиболее популярная объясняет это 

смещением ткани тимуса в период эмбриогенеза. 

Тимус происходит в основном из 3-й и в меньшей 

степени из 4-й жаберной дуги. На 6-й неделе зачат-

ки тимуса закладываются в эндодерме 3-й жабер-

ной дуги. В это время шейный синус соединяется с 

зачатком тимуса линией клеток эктодермального 

происхождения. После миграции в каудально-

медиальном направлении и слияния зачатков 

тимус занимает свое типичное место. В течение 

этого процесса «хвост» тимуса (краниальная часть) 

становится тонким и может фрагментироваться и 

обычно исчезает. Спорадически эти остатки могут 

персистировать и даже подвергаться неоплазии. 

Эта теория не позволяет объяснить с помощью 

подобного механизма появление тимуса в легких 

и плевре. Так как развитие легочной системы 

начинается раньше (в течение 3-й недели эмбри-

онального развития), чем появляются зачатки 

тимуса. Вероятно, в этих случаях эктопические 

тимомы могут происходить из стволовых клеток. 

В большинстве случаев эктопия тимуса явл яется 

гистологической находкой, как было и в нашем 

случае [20].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Аневризма и дивертикул сердца плода пред-

 ставляют собой серьезное нарушение развития с 

высокой частотой неблагоприятного перинаталь-

ного исхода. Конечно, своевременная диагностика 

этой патологии является чрезвычайно актуальной 

задачей. С другой стороны, стабильное течение 

бер еменности, стабильные размеры аневризмы, 

дивертикула, отсутствие признаков сердечной 

недостаточности у плода позволяют рассчитывать 

на благоприятный исход. Этому же способствуют 

своевременно выполненные инвазивные вмеша-

тельства (перикардиоцентез). Частое сочетание 

с другими, как кардиаль ными, так и экстракар-

диальными, нарушениями требует тщательной 

оценки ультразвуковой анатомии плода, что не-

обходимо для более точной оценки прогноза. При 

обсуждении возможной этиологии измен ений 

сердца важно помнить не только о самых частых, 

но и о редких случаях, которые могут встретиться 

в клинической практике.
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ABSTRACT
Objectives. The case of the right ventriclar aneurysm is presented. Pregnancy was terminated due to medical 

conditions. Autopsy was performed.

Materials and Results. On carrying out the fetal ultrasound, a fingerlike protrusion with a wide neck, mea-

suring 4  4 mm, was found in the right ventricular apex. There was pericardial effusion. The aneurysm wall was 

represented by the ectopic thymus tissue.

Conclusions. Aneurysm and diverticulum of the fetal heart are dangerous disorders. The rate of fetal 

complications during pregnancy is high. The diagnosis of aneurysm/diverticulum may be made in the prenatal 

period. The prognosis of the survivors significantly differs between patients. Infants with no change in size of 

aneurysm/diverticulum had a normal development and no adverse events during follow-up. It is important to 

remember about different aetiology of fetal anomalies.

Keywords: fetus, ventricular aneurysm, thymus, ectopic thymus.
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Цель исследования — определить роль и частоту 
приобретенной и генетически обусловленной тром-
бофилии в генезе синдрома потери плода у женщин.
Материал и методы. Было обследовано 49 беремен-
ных женщин с синдромом репродуктивных потерь и 
27 беременных с нормальной репродуктивной функ-
цией. Выявление генетически обусловленных форм 
тромбофилии проводилось методом молекулярно-
генетического анализа в 3 этапа.
Результаты. У 31 беременной основной группы 
(63,3 %) и у 9 беременных контрольной группы 
(33,3 %) было установлено наличие приобретен-
ной, генетически обусловленной или мультигенной 
тромбофилии.
Заключение. Проведенный анализ клинического 
материала показал высокую частоту осложнений 
течения и исходов беременности у женщин с тром-
бофилией и синдромом потери плода, а также воз-
можность прогнозирования риска возникновения ос-
ложнений и неблагополучных исходов беременности.

Àäðåñ äëÿ êîððåñïîíäåíöèè: 119501 Ìîñêâà, óë. Íåæèíñêàÿ, 3. 
Êóíåøêî Íàðò Ôàðóê. 
Òåë. +7 (968) 351-88-76. 
Å-mail: antimonovz@mail.ru

ВВЕДЕНИЕ
В последние годы растет научно-практиче-

ский интерес к проблемам патологии гемостаза во 

время беременности. Этот интерес сохраняется в 

акушерстве в связи с тем, что большинство заболе-

ваний во время беременности и ее осложнений об-

условлены или сопровождаются теми или иными 

изменениями в системе гемостаза. Проведенный 

анализ многих исследований позволил выделить 

тромбофилии в самостоятельную группу при-

чин невынашивания беременности. По данным 

разных авторов, роль тромбофилии в структуре 

причин синдрома потери плода составляет 60 % и 

более [1–3]. В настоящее время изучено влияние 

аутоиммунных реакций, связанных с образовани-

ем антител к некоторым собственным фосфоли-

пидам, на процессы имплантации, роста, развития 

эмбриона и плода, течение беременности и исход 

родов. Наличие антифосфолипидных антител 

нередко ассоциируется с такими акушерскими 

осложнениями, как задержка внутриутробного 

роста плода, преэклампсия, привычное невына-

шивание беременности [4–7]. Антифосфолипид-

ный синдром (АФС) и врожденные тромбофилии 

широко изучаются учеными различных медицин-

ских специальностей в связи с многообразием 

клинической симптоматики, длительным пер-

систирующим течением [8, 9]. В этой связи пре-

гравидарная подготовка, ведение беременности и 

родов у женщин с тромбофилией играет важную 

роль в профилактике и снижении репродуктивных 

потерь [10, 11].

Среди приобретенных форм тромбофилии 

самой распространенной остается антифосфоли-

пидный синдром. В последние годы достигнуты 

большие успехи в разработке клинических и ла-

бораторных критериев диагностики АФС, а также 

в понимании механизма тромбофилии.

Среди множества наследственных форм 

тромбофилии важная роль в структуре репродук-
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тивных потерь и акушерских осложнений при-

надлежит мутации гена метилентетрагидрофолат-

редуктазы (MTHFR), а также мутации фактора V 

(Leiden) и протромбина [12–14]. Учитывая наи-

более высокую частоту этих мутаций среди причин 

синдрома потери плода, видим необходимость их 

скрининга в группах риска, что позволит уста-

новить причину невынашивания беременности, 

а также патогенетически правильные методы ее 

профилактики.

Целью настоящего исследования явилось 

определение роли и частоты приобретенной и ге-

нетически обусловленной тромбофилии в генезе 

синдрома потери плода.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Для достижения указанной цели было про-

ведено обследование 76 беременных женщин: 

49 беременных (64,5 %) с синдромом потери плода 

в анамнезе (основная группа) и 27 беременных 

(35,5 %) с нормальной репродуктивной функцией 

(контрольная группа). Диагностика АФС прово-

дилась с помощью определения волчаночного 

антикоагулянта в сыворотке крови. Выявление 

генетически обусловленных форм тромбофилии 

проводилось методом молекулярно-генетического 

анализа в 3 этапа.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
У 31 беременной основной группы (63,3 %) и 

у 9 беременных контрольной группы (33,3 %) было 

установлено наличие приобретенной, генетически 

обусловленной или мультигенной тромбофилии 

(р < 0,001). Данные о частоте различных форм 

тромбофилии в исследуемых группах пред-

ставлены в таблице. Приобретенная форма 

тромбофилии, к которой относится АФС, была 

обнаружена у 11 пациенток (22,4 %; р < 0,001) 

основной группы, в контрольной группе — 

у 1 (3,7 %). При этом у 6 пациенток с АФС 

(12,2 %; р < 0,001) обнаружен изолированный 

АФС, а в сочетании с другими мутациями — 

у 5 (10,2 %). Генетически обусловленная тромбо-

филия, к которой относится мутация MTHFR 

C677T, мутация FV Leiden и мутация гена про-

тромбина G20210A, обнаружена у 31 пациентки 

с синдромом репродуктивных потерь в анамнезе 

(33,2 %; р < 0,001). При этом мутация фермен-

та MTHFR выявлена у 22 беременных (44,9 %; 

р < 0,01), из них у 15 (30,6 %; р < 0,02) — гетерози-

готная форма и у 7 (14,3 %) — гомозиготная форма. 

В контрольной группе эта мутация обнаружена 

у 7 пациенток (25,9 %), при этом у 6 (22,2 %) — 

гетерозиготная форма, и в одном случае (3,7 %) —

гомозиготная форма. Мутация Leiden в гене 

фактора V обнаружена у 5 пациенток (10,2 %; 

р < 0,01), и во всех случаях — гетерозиготная фор-

ма. При этом изолированная форма наблюдалась 

у 2 беременных (4,1 %), а мультигенная форма — 

у 3 (6,1 %); в контрольной группе эта мутация на-

блюдалась у одной (3,7 %) пациентки.

При исследовании на мутацию гена про-

тромбина G20210А получены следующие резуль-

таты: в основной группе эта мутация обнаружена 

Таблица. Частота различных форм тромбофилии в исследуемых группах

Формы тромбофилии Основная группа (n = 49) Контрольная группа (n = 27) р

n % n %

Тромбофилия: 31 63,3 9 33,3 < 0,001

   приобретенная 11 22,4 1 3,7 < 0,001

   генетически обусловленная 26 55,1 8 29,6 < 0,001

   мультигенная 5 8,2 1 3,7 < 0,001

АФС: 11 22,4 1 3,7 < 0,001

   изолированный 6 12,2 1 3,7 < 0,001

   мультигенный 5 10,2 – – –

MTHFRС677Т: 22 44,9 7 25,9 < 0,001

   гомозиготный 7 14,3 1 3,7 < 0,001

   гетерозиготный 15 30,6 6 22,2 < 0,002

FV Leiden (гетерозиготный): 5 10,2 1 3,7 < 0,001

   гомозиготный 2 4,1 1 3,7 < 0,001

   мультигенный 3 6,1 – – –

PGM (гетерозиготная): 4 8,1 – – –

   изолированная 2 4,05 – – –

   мультигенная 2 4,05 – – –
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у 4 пациенток (8,1 %), и во всех случаях — гетеро-

зиготная форма. При этом изолированная форма 

встречалась у 2 пациенток (4,05 %) и в составе 

мультигенных форм — у 2 (4,05 %); в контрольной 

группе эта мутация не обнаружена. Сочетание 2 

и даже 3 дефектов, т. е. мультигенная фор-

ма тромбофилии, обнаружено у 5 пациенток 

(10,2 %) основной группы, а в контрольной группе 

наблюдались лишь изолированные формы.

Возраст беременных обеих групп составил в 

среднем 30,4 ± 5,8 года, в контрольной группе —

27,6 ± 8,4 года. Анализ экстрагенитальных заболе-

ваний показал, что в основной группе достоверно 

чаще выявлялись: патология щитовидной железы 

(р < 0,05), заболевания сердечно-сосудистой 

системы (р < 0,02), детские инфекции (р < 0,01), 

заболевания почек (р < 0,001). У 21 (33,9 %) па-

циентки в семейном анамнезе выявлены тромбо-

тические эпизоды либо синдром потери плода. 

Анализируя данные о характере менструальной 

функции в двух сравниваемых группах, можно 

отметить, что в основной группе достоверно чаще 

(р < 0,001) преобладали различные нарушения 

менструального цикла: альгоменорея была отме-

чена почти у каждой четвертой пациентки (13 чел.; 

26,5 %), полименорея — почти у каждой седьмой 

пациентки (7 чел.; 14,2 %).

При анализе перенесенных гинекологических 

заболеваний выявлено, что частота воспалитель-

ных заболеваний матки и придатков достоверно 

чаще преобладала в основной группе пациенток —

в 18 случаях (36,7 %), чем в контрольной группе 

пациенток без СПП в анамнезе — в 6 случаях 

(22,2 %). В основной группе также достоверно 

чаще преобладала эрозия шейки матки (р < 0,02), 

бесплодие эндокринного генеза и миома матки 

(р < 0,05). Оценка репродуктивной функции 

обследованных беременных основывалась на 

анамнестических данных. Анализ исхода преды-

дущих беременностей показал, что количество 

потерь плода в анамнезе у исследуемых бере-

менных колебалось от 2 до 12 в группе женщин с 

ранними выкидышами (в среднем 3,8 ± 3,9 %) и 

от 1 до 7 в группе женщин с поздними выкиды-

шами (в среднем 3,7 ± 3,1 %). Антенатальная 

гибель плода в основной группе встречалась 

у 5 пациенток (10,2 %), а преждевременные роды —

у 10 (20,4 %).

В обеих сравниваемых группах встречались 

случаи искусственных абортов и внематочной 

беременности. Наиболее частыми осложнением 

беременности у женщин в основной группе была 

угроза прерывания беременности, которая выяв-

лялась в 3 раза чаще, чем в контрольной группе. 

Частота преэклампсии различной степени тяжести 

наблюдалась в 3 раза выше в основной группе 

женщин, чем в контрольной группе. Хрониче-

ская фетоплацентарная недостаточность гораздо 

чаще наблюдалась у пациенток основной группы 

(32,6 %). Проведенный анализ структуры и ис-

ходов исследуемых беременностей показал, что 

число своевременных родов в контрольной груп-

пе — 29 (59,1 %). В основной группе преждевре-

менные роды отмечались почти у каждой шестой 

пациентки (18,3 %), поздние выкидыши — у 8 па-

циенток (16,3 %). Такие исходы беременности, как 

ранние выкидыши, антенатальная гибель плода, 

неонатальная гибель плода, у пациенток основной 

группы встретились в 3 случаях (6,1 %). Частота 

осложнений в родах у пациенток основной группы 

была гораздо выше, чем в сравниваемой. Наиболее 

частым осложнением в течение родов явилось не-

своевременное излитие околоплодных вод. Среди 

аномалий сократительной деятельности матки 

встречалась слабость родовой деятельности — 

в основной группе у 5 пациенток (10,2 %), а в кон-

трольной группе — у одной (3,7 %). Медикамен-

тозное родовозбуждение и родостимуляция чаще 

проводились у женщин основной группы (14,2 %), 

чем в контрольной группе (3,7 %). Также в основ-

ной группе (22,4 %) по сравнению с контрольной 

группой (7,4 %) гораздо чаще наблюдались травмы 

промежности, в том числе эпизиотомия. В 5 слу-

чаях (10,2 %) в основной группе в третьем периоде 

родов проводилось ручное отделение и выделение 

последа, а в контрольной группе — в одном слу-

чае (3,7 %). В контрольной группе все женщины 

родили самостоятельно, а в основной группе — 

в 6 случаях (12,2 %) роды завершились абдоми-

нальным родоразрешением. Показаниями к опе-

рации кесарево сечение явились: первородящая 

старшего возраста с отягощенным акушерским 

анамнезом, рубец на матке, гипоксия плода, 

слабость родовой деятельности у первородящей 

старшего возраста.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, проведенный анализ кли-

нического материала показал высокую частоту 

осложнений течения и исходов беременности у 

женщин с тромбофилией и синдромом потери 

плода, а также возможность прогнозирования 

риска возникновения осложнений и неблагопо-

лучных исходов беременности. Подводя итог, 

следует сказать о значительной роли приобре-

тенной и генетически обусловленной тромбофи-

лии в генезе синдрома потери плода у женщин. 

С целью минимизации развития венозных тром-

бозов и тромбоэмболий легочных артерий, а 

также снижения риска материнской и плодовой 

смертности должно проводиться своевремен-

ное обследование на наличие приобретенных и 
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генетических форм тромбофилии. К сожалению, 

запоздалая диагностика, несвоевременное или 

неадекватное лечение, недостаточная профилак-

тика тромбообразования обусловливают высокую 

смертность от тромботических осложнений [15].

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ
1. Макацария А.Д., Долгушина Н.В. Герпетическая инфекция. 

Антифосфолипидный синдром и синдром потери плода. 

М.: Триада-Х, 2004. 80 с.

2. Вильчук К.У., Харкевич О.Н. Республиканский научно-

практический центр «Мать и дитя» и его роль в совершен-

ствовании медицинской помощи женскому и детскому 

населению Республики Беларусь // Минск. Мед. новости. 

2007. № 2. С. 5–9.

3. Пересада О.А. Репродуктивное здоровье женщин: Руко-

водство для врачей. М.: Медицинское информационное 

агентство, 2009. 680 с.

4. Пересада О.А. Тромбоэмболические осложнения в акушер-

ско-гинекологической практике (формирование групп 

риска, диагностика, лечение, профилактика): методиче-

ские рекомендации. Минск: Переса, 2007. 50 с.

5. Радзинский В.Е., Запертова Е.Ю., Мисник В.В. Генети-

ческие и иммунологические аспекты привычного не-

вынашивания беременности // Акуш. Гин. 2005. № 6. 

С. 24–29.

6. Brenner B. Haemostatic changes in pregnancy // Thromb. Res. 

2004. V. 114 (5–6). P. 409–414.

7. Kovac M., Mitic G. Thrombophilia in women with pregnancy-

associated complications: fetal loss and pregnancy-related 

venous thromboembolism // Gynecol. Obstet. Invest. 2010. 

V. 69 (4). P. 233.

8. Сидельникова В.М. Привычная потеря беременности. М.: 

Триада-Х, 2004.

9. Харкевич О.Н., Курлович И.В., Бекасова Т.В. Диагностика и 

терапия нарушений гемостаза у женщин с осложненным 

течением беременности и репродуктивными потерями: 

инструкция по применению МЗ РБ. Минск, 2008. С. 17.

10. Wilson W.A. Antiphospholipidsyndrome // Reum. Dis. Clin. 

N. Amer. 2001. V. 27. P. 3.

11. Сотникова Н.Ю., Кудряшова А.В., Веденеева М.В. Иссле-

дование маркеров апоптоза иммунокомпетентных клеток 

при синдроме задержки внутриутробного развития плода //

Российиский Вестн. Акуш. Гин. 2007. № 2. С. 8–11.

12. Glueck C.J., Kupferninc N.J. Genetic hypofibrinolisis in compli-

cated pregnancies. // Obstet. Gynecol. 2001. V. 97 (1). P. 44.

13. Kutteh W.H. Antiphospholipid antibody-assotiatedreccurent 

pregnancy loss: treatment with heparin and low-dose aspirin is 

superior to low dose aspirin alone // Am. J. Obstet. Gynecol. 

1996. V. 174. P. 1584–1589.

14. Bick R.L., Frenkel E.P. Clinical aspects of heparin-induced 

thrombocytopenia and thrombosis and other effects of heparin 

therapy // Clin. Appl. Thromb. Haemost. 1999. V. 5. Р. 7–15.

15. Матвеева Т.Е., Бицадзе В.О., Баймурадова С.М. Основные 

принципы ведения беременности у женщин с синдромом 

потери плода и тромбофилией в анамнезе // Акуш. Гин. 

2003. № 4. С. 26–30.

The role of thrombophilia in the genesis of reproductive losses

I.B. Manukhin1, N.F. Kuneshko2, G.M. Turgunova1, Ya.V. Antimonova1, V.S. Ralle1

1 Moscow State University of Medicine and Dentistry n. a. A.I. Evdokimov, Moscow, Russia
2 First Moscow State Medical University n. a. I.M. Sechenov, Moscow, Russia

ABSTRACT
Objective. Defining the role and frequency of acquired and genetic thrombophilia in the genesis of fetal 

loss syndrome.

Methods. 49 pregnant women with a syndrome of reproductive losses and 27 pregnant women with normal 

reproductive function were examined. The identification of genetic forms of thrombophilia was performed by 

the method of molecular genetic analysis in 3 phases.

Results. In 31 pregnant women of the main group (63,3 %) and 9 pregnant women in the control group 

(33,3 %) were the presence of acquired, genetically determined or multigeneration.

Conclusion. Our analysis of clinical material showed a high frequency of complications and outcomes of 
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Цель исследования: сравнить точность уравнения 
F.P. Hadlock и компьютерной программы В.Н. Де-
мидова в определении срока гестации и массы плода 
в III триместре беременности.
Материал и методы: обследовано 328 пациенток 
в сроки 36–42 нед беременности. Ультразвуковое 
исследование осуществляли за 0–5 дней до родов.
Результаты: средняя ошибка в определении сро-
ка беременности при использовании уравнения 
F.P. Hadlock составляла 12,5 дня, а компьютер-
ной программы В.Н. Демидова — 4,4 дня (различие 
в 2,8 раза). Ошибка в пределах 4 дней при использо-
вании уравнения F.P. Hadlock встретилась в среднем 
в 23,1 % наблюдений, а компьютерной программы 
В.Н. Демидова — 65,9 % (различие в 2,9 раза). Ошиб-
ка более 10 дней имела место, соответственно, в 
51,7 и 8,2 % (различие в 6,3 раза). При сравнительной 

Àäðåñ äëÿ êîððåñïîíäåíöèè: 606039, Äçåðæèíñê, 
ïð. Öèîëêîâñêîãî, 89. 
Äåðêà÷ Åëåíà Àíàòîëüåâíà.
Òåë. 8 (831) 339-48-01.
E-mail: derkachea@inbox.ru

ВВЕДЕНИЕ
Начало клинического использования уль-

тразвука относится к 1958 году, то есть к тому 

моменту, когда группой шотландских ученых 

(I. Donald, J. MacVicar, T.G. Brown) в журнале 

«Lancet» было опубликовано сообщение о возмож-

ностях использования этого метода исследования 

в акушерстве [1].

Установлено, что наиболее точное определе-

ние срока беременности в настоящее время может 

быть получено при ультразвуковом исследовании, 

оценке величины ошибки в определении массы плода 
установлено, что при использовании уравнения 
F.P. Hadlock она составила в среднем 281,0 г, а при 
применении компьютерной программы В.Н. Демидо-
ва — 182,5 г (различие — 54 %). Небольшая ошибка в 
массе плода, не превышающая 200 г, при применении 
уравнения F.P. Hadlock встретилась в 48,1 % случаев 
и компьютерной программы В. Н. Демидова — 64,0 % 
(различие —33,1 %). Большая ошибка, превышающая 
500 г, была констатирована в 18 % (F.P. Hadlock) и 
4,3 % (В.Н. Демидов) случаев соответственно (раз-
личие в 4,2 раза).
Выводы: компьютерная программа В.Н. Демидова 
обладает более высокой точностью в определении 
срока беременности и массы плода в III триместре 
беременности.
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проведенном в течение I триместра беременности 

(точнее, в 5–10 нед). По мере прогрессирования 

беременности точность определения срока посте-

пенно снижается, и к 12 нед расхождение между 

минимальным и максимальным значениями этого 

показателя может достигать 11 дней [2]. Однако в 

указанные выше сроки беременности ультразву-

ковое исследование проводится довольно редко. 

В связи с этим идет постоянный поиск наиболее 

информативных фетометрических показателей, 

позволяющих получить наиболее точную инфор-

мацию по рассматриваемому вопросу.

Данные литературы свидетельствуют о том, 

что в течение довольно длительного периода для 

установления срока беременности при проведе-

нии ультразвуковой фетометрии использовался 

только бипариетальный размер головы плода 

(БПР), при этом ошибка, как свидетельствует 

M. Docker и R. Settatree, могла достигать 

во II триместре 2 нед и в III триместре — прибли-

жаться к 4 нед [3, 4]. Измерение размеров живота 

плода также оказалось недостаточно надежным 

фетометрическим параметром. Ошибка в опреде-

лении срока беременности при его использовании 

составляла в среднем 3,5 нед [5].

Длина бедренной кости в настоящее время 

входит в качестве стандартного биометрического 

параметра в каждое ультразвуковое исследование, 

так как существует довольно высокая степень 

корреляции между длиной бедренной кости и 

сроком беременности. При использовании этого 

биометрического параметра ошибка в определе-

нии срока беременности также оказалась довольно 

большой и колебалась в пределах 2–3 нед [6].

Некоторые авторы для определения срока 

беременности рекомендуют применять специ-

альные формулы, включающие несколько ультра-

звуковых параметров. Так, U. Ghosk и соавт. [7] 

для определения срока беременности предложили 

использовать уравнение, включающее длину бедра 

и окружность живота. По данным этих авторов, 

в 75 % случаев ошибка при его применении не 

превышала 10 дней. F.P. Hadlock и соавт. [8] от-

мечают, что при использовании нескольких био-

метрических параметров ошибка в определении 

срока беременности в 30 нед составляет ±15 дней 

и в 40 нед составляет ±20 дней.

Первым биометрическим параметром, ис-

пользуемым для определения массы плода, также 

являлся БПР. Средняя ошибка при его примене-

нии была большой и колебалась от 386 до 840 г [9]. 

В последующем S. Campbell, D. Wilkin [10] уста-

новили довольно высокую корреляцию между 

окружностью живота и массой плода. Согласно 

их данным, в 95 % случаев ошибка составила 

16 % от его массы.

Заслуживают также внимания исследования, 

проведенные H. Schillinger и соавт. [11], по срав-

нительной оценке, информативности различных 

показателей фетометрии при определении массы 

плода. Из них следует, что наилучшие результаты 

были получены при одновременном использо-

вании данных площади поперечного сечения 

головы и живота плода. Средняя ошибка при 

этом оказалась равной ±234 г. Учитывая большую 

практическую значимость определения массы 

крупного плода, N.C. Hart и соавт. [12] для повы-

шения точности ее определения наряду с данными 

фетометрии решили включить в уравнение еще и 

массу беременной женщины. Однако очень боль-

шая ошибка при использовании этого уравнения 

у плодов, превышающих 4500 г, не позволила 

M. Hoopmann и соавт. [13] рекомендовать его для 

использования в клинической практике.

В настоящее время разработано более 

130 уравнений для определения массы плода, 

включающих несколько параметров фетометрии. 

При этом многие авторы приходят к выводу о том, 

что подавляющее большинство из них не позволя-

ет получить удовлетворительные результаты, и в 

связи с этим указывают на необходимость созда-

ния такой универсальной формулы, которая обе-

спечила бы специалистов достаточно надежной 

информацией о массе плода на протяжении всей 

беременности и подходила бы для оценки массы 

плодов различных весовых категорий [14–16].

В настоящее время наиболее широкое 

распространение, как в нашей стране, так и за 

рубежом, получили формулы F.P. Hadlock и со-

авт., которые рассматриваются специалистами 

как наиболее надежные для определения срока 

беременности и массы плода [17, 18]. В нашей 

стране существует мнение [19], что наилучшие 

результаты могут быть получены при использо-

вании компьютерной программы, разработанной 

В.Н. Демидовым, основной отличительной осо-

бенностью которой является то, что она может 

использоваться при любых сроках беременности 

и различной массе плода.

Поэтому при выполнении этой работы мы 

поставили перед собой задачу провести срав-

нительную оценку информативности двух этих 

методов в определении срока гестации и массы 

плода при различных его весовых категориях

в III триместре беременности.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
С этой целью было обследовано 328 женщин. 

За исходную точку отсчета срока беременности 

принимали точно установленный первый день 

последней менструации. Срок беременности в 

исследуемой группе составлял 36–42 нед. Число 
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дней, прошедших от момента исследования до 

рождения плода, варьировало от 0 до 5. Масса 

детей при рождении колебалась от 2751 до 5550 

г и составляла в среднем 3885 г. Для оценки точ-

ности определения срока беременности и массы 

плода все обследованные нами женщины в зави-

симости от его веса при рождении были разделены 

на 9 групп. При этом в каждой из групп, начиная 

с 2751 г, его масса последовательно увеличива-

лась на 250 г и в последней группе составляла 

4751–5550 г. Состояние детей с массой менее 

3000 г при рождении было оценено как нормаль-

ное, и поэтому они были расценены как здоровые 

маловесные. При проведении настоящего иссле-

дования для определения срока гестации и массы 

плода использовались уравнения F.P. Hadlock 

и соавт. [20, 21] и компьютерная программа 

«Ультразвуковая фетометрия и диагностика ги-

потрофии», предложенная В.Н. Демидовым [22].

РЕЗУЛЬТАТЫ
В результате проведенных исследований 

было установлено (табл. 1), что ошибка при 

определении срока беременности при использо-

вании уравнения F.P. Hadlock и соавт. составила 

в среднем 12,5 дня и оказалась в 2,8 раза больше, 

чем при применении компьютерной программы, 

разработанной В.Н. Демидовым, — 4,4 дня.

Обращало на себя также внимание очень 

большое различие в величине средней ошибки, 

составляющей у плодов различных весовых кате-

горий при использовании уравнения F.P. Hadlock 

и соавт. 5,2–25,5 дня, тогда как при применении 

компьютерной программы В.Н. Демидова во всех 

обследованных группах средняя ошибка менялась 

очень незначительно и колебалась в пределах 

3,9–5,2 дня. Наряду с этим было установлено, 

что максимальное расхождение между величиной 

средней ошибки у пациенток различных групп при 

использовании уравнения F.P. Hadlock и соавт. 

составляло 20,3 дня, тогда как при применении 

компьютерной программы В.Н. Демидова — 

1,3 дня (различие 15,6 раза).

При сравнительном анализе распределения 

величины ошибок в определении срока беремен-

ности (табл. 2) было установлено, что небольшая 

ошибка, не превышающая 4 дней, при использо-

вании уравнения F.P. Hadlock и соавт. встрети-

лась только в 23,1 % случаев, в то время как при 

применении уравнения В.Н. Демидова это на-

блюдалось значительно чаще — в 65,9 % случаев. 

В то же время ошибка, составляющая 10 дней и 

более, при применении уравнения F.P. Hadlock и 

соавт. встретилась почти в половине наблюдений 

(51,7 %), в то время как при применении компью-

терной программы В.Н. Демидова значительно 

реже: менее чем в каждом десятом из них (8,2 %).

Значительные различия при использовании 

уравнения F.P. Hadlock и соавт. и компьютерной 

программы В.Н. Демидова были получены также 

и при определении массы плода (табл. 3). Так, 

средняя ошибка при определении его массы при 

применении уравнения F.P. Hadlock и соавт. 

составила 281,0 г и при использовании компью-

терной программы В.Н. Демидова — 182,5 г, 

т. е. при применении первого из этих способов 

Таблица 1. Сравнительная оценка распределения частоты встречаемости ошибок в сроке беременности (дни) с использо-

ванием уравнения F.P. Hadlock и компьютерной программы В.Н. Демидова при различных весовых категориях плода

Масса плода, г 2751–

3000

3001–

3250

3251–

3500

3501–

3750

3751–

4000

4001–

4250

4251–

4500

4501–

4750

Более

4750

Средние

значения

F.P. Hadlock 25,5 ± 9,7 21,0 ± 7,9 16,4 ± 7,9 11,7 ± 7,2 12,5 ± 6,7 8,1 ± 5,5 7,6 ± 4,5 6,5 ± 4,3 5,2 ± 8,9 12,5 ± 7,0

В.Н. Демидов 5,2 ± 4,4 5,0 ± 4,0 4,4 ± 5,0 4,2 ± 3,0 4,4 ± 3,5 4,2 ± 3,6 4,0 ± 2,5 3,9 ± 3,0 4,1 ± 5,0 4,38 ± 3,7

Количество 

случаев

33 32 36 41 28 56 50 31 21 

Таблица 2. Сравнительная оценка информативности уравнения F.P. Hadlock и компьютерной программы В.Н. Демидова 

в определении срока беременности в III триместре

Величина ошибки, дни F.P. Hadlock, % В.Н. Демидов, %

< 3 13,6 42,9

3–4 9,5 23,0

5–6 9,1 12,0

7–8 7,9 8,5

9–10 8,2 5,4

>10 51,7 8,2

Среднее значение 12,5 ± 7,0 4,4 ± 3,7
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расчета она оказалась на 98,5 г больше, чем при 

втором (табл. 3).

При анализе изменений значений величины 

средних ошибок в массе плодов различных весо-

вых категорий было установлено, что при приме-

нении уравнения F.P. Hadlock и соавт. это было 

выражено значительно в большей степени, чем 

при использовании компьютерной программы, 

разработанной В.Н. Демидовым.

В частности, при анализе изменения значе-

ний массы плода при различных его весовых кате-

гориях было установлено, что при использовании 

уравнения F.P. Hadlock и соавт. минимальная 

средняя ошибка составила 178,8 г, максималь-

ная — 381,6 г. (различие — 202,8 г). Тогда как 

при применении компьютерной программы она 

варьировала, соответственно, в пределах 174,1 и 

202,9 г (различие — 28,8 г).

При сравнительном анализе частоты выявле-

ния различной величины ошибок при определе-

нии массы плода (табл. 4) было установлено, что 

небольшая ошибка, не превышающая 200 г, при 

использовании уравнения F.P. Hadlock и соавт. 

встречалась несколько реже (48,1 %), чем при 

применении компьютерной программы В.Н. Де-

мидова (64 %). Напротив, ошибка, превышающая 

500 г, при использовании уравнения F.P. Hadlock 

и соавт. отмечалась значительно чаще — в 18 %, 

чем при применении уравнения В.Н. Демидова, 

где она встретилась только в 4,3 % случаев.

ОБСУЖДЕНИЕ
Точное определение срока беременности и 

массы плода имеет существенное значение в вы-

боре оптимального времени и способа родораз-

решения, что особенно важно при макросомии, 

в случае гипотрофии плода, а также при наличии 

какой-либо другой акушерской патологии. Поэто-

му сразу после внедрения в клиническую практику 

ультразвука его стали использовать для решения 

вышеуказанных задач.

Однако, несмотря на то, что ультразвук 

в акушерстве используется уже более 50 лет, 

многочисленные предложенные за этот период 

уравнения для определения срока беременности 

и массы плода не позволяют получать достаточ-

но надежные результаты. В связи с этим многие 

врачи при определении срока беременности в 

своей практической деятельности предпочитают 

ориентироваться не на результаты эхографии, а 

рассчитывать его на основании данных последней 

менструации.

Более того, принято считать, что в настоящее 

время не существует такого уравнения для опреде-

ления массы плода, использование которого могло 

бы удовлетворить запросы клиники. Поэтому для 

повышения точности получаемых результатов по-

мимо определения массы у плодов со средней мас-

сой тела были предложены также уравнения для их 

применения и у плодов других весовых категорий. 

В частности, это относится к маловесным [23] и 

с экстремально низкой массой тела плодам [24], 

а также к крупным и экстремально крупным плодам 

[25, 26]. Однако применение этих уравнений не по-

зволило получить сколько-нибудь существенного 

улучшения получаемых результатов [14].

В настоящее время существует мнение, что 

наилучшие результаты при определении срока 

Таблица 3. Сравнительная оценка информативности уравнения F.P. Hadlock и компьютерной программы В.Н. Демидова 

в определении массы плода в III триместре беременности при различных его весовых категориях

Диапазон 

массы плода, г

Авторы

2751–

3000

3001–

3250

3251–

3500

3501–

3750

3751–

4000

4001–

4250

4251–

4500

4501–

4750

Более

4750

Средние

показа-

тели

F.P. 

Hadlock

Средняя

ошибка, г

204,6 

± 160,0

192,1

± 174,0

178,8

± 156,0

229,8

± 176,0

294,3

± 201,0

340

± 255

381,6

± 292,0

304,9

± 223,0

361

± 265

281

 ± 201

% ошибки 7,0 6,1 5,3 6,3 5,9 8,2 8,7 6,6 7,25 7,2

В.Н. Деми-

дов

Средняя

ошибка, г

182,4

± 149,0

185,75

± 166,00

174,1

± 117,0

182,3

± 150,0

178,75

± 132,00

184,9

± 144,00

190,7

± 152,0

180,9

± 119,0

202,9

± 166,0

182,5

± 143,0

% ошибки 6,3 5,9 5,2 5,0 4,6 4,5 4,4 3,9 3,9 4,7

Количество случаев 33 32 36 41 28 56 50 31 21

Таблица 4. Сравнительная оценка частоты выявления ошибок в массе плода в III триместре беременности с использованием 

уравнения F.P. Hadlock и компьютерной программы В.Н. Демидова

 100 г 101–200 г 201–300 г 301–400 г 401–500 г > 500 г

F.P. Hadlock 27,7 % 20,4 % 13,0 % 11,6 % 9,3 % 18,0 %

В.Н. Демидов 36,3 % 27,7 % 15,9 % 10,4 % 5,4 % 4,3 %
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беременности и массы плода всех его весовых ка-

тегорий могут быть получены при использовании 

уравнений F.P. Hadlock и соавт. и компьютерной 

программы В.Н. Демидова [17–19]. Однако про-

веденный нами сравнительный анализ результатов 

двух этих способов расчета показал значительные 

преимущества последнего. Об этом свидетель-

ствуют следующие полученные нами данные. Так, 

если при использовании уравнения F.P. Hadlock 

и соавт. средняя ошибка при определении срока 

беременности составила 12,5 дня, то при примене-

нии компьютерной программы В.Н. Демидова —

4,4 дня, т. е. ошибка при применении первого из 

этих методов расчета оказалась в 2,8 раза больше, 

чем при использовании второго. Наряду с этим 

было установлено, что ошибка в пределах 4 дней при 

использовании компьютерной программы В.Н. Де-

мидова встретилась в 2,9 раза чаще, чем при при-

менении уравнения F.P. Hadlock и соавт.; напротив, 

ошибка более 10 дней при применении уравнения 

В.Н. Демидова наблюдалась в 6,3 раза реже, чем 

при использовании уравнения F.P. Hadlock и соавт.

Аналогичная закономерность наблюдалась и 

при вычислении массы плода. Так, средняя ошиб-

ка при определении его массы при использовании 

уравнения F.P. Hadlock и соавт. оказалась равной 

281,1 г и при применении компьютерной програм-

мы В.Н. Демидова — 182,5 г. (различие — 54 %). 

Ошибка в определении массы плода в пределах 

200 г при применении компьютерной программы 

В.Н. Демидова встретилась на 33,1 % чаще, чем 

при использовании уравнения F.P. Hadlock и со-

авт., тогда как ошибка, превышающая 500 г, на-

против, при применении уравнения F.P. Hadlock и 

соавт. отмечалась в 4,2 раза чаще, чем при приме-

нении компьютерной программы В.Н. Демидова.

Наряду с этим было отмечено, что мини-

мально допустимая ошибка в массе плода, пре-

вышающая 10 % от ее истинной величины, при 

использовании уравнения F. P. Hadlock и соавт. 

встретилась в 27,1 % случаев, что оказалось зна-

чительно больше, чем при применении компью-

терной программы В.Н. Демидова, — 9,8 % (разли-

чие — 2,8 раза).

 В заключение следует отметить, что пред-

ставленные здесь данные свидетельствуют о том, 

что компьютерная программа, разработанная 

В.Н. Демидовым, является достаточно надежным 

методом определения срока гестации и массы пло-

да в III триместре беременности и поэтому может 

быть рекомендована для широкого использования 

в клинической практике.
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Comparative assessment of informational content of the equations 
of F.P. Hadlock and the computer program of V.N. Demidov 
in determination of term of gestation and fetal weight 
in the III trimester of gestation
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1 Dzerzhinsk Perinatal Center, Dzerzhinsk, Russia
2 Department of Obstetrics and Gynecology, Faculty for Postgraduate Training of Physicians, Nizhny 
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ABSTRACT
Objectives: to compare the accuracy of equations F.P. Hadlock and computer programs by V.N. Demidov 

in determining gestational age and fetal weight in the third trimester of gestation.

Materials: 328 patients in terms 36–42 weeks of gestation are examined. Ultrasonography was performed 

in 0–5 days prior to childbirth.

Results: it is established that the average mistake in determination of term of pregnancy when using the 

equation of F.P. Hadlock made 12,5 days, the computer program of V.N. Demidov – 4,4 days (distinction 

2,8 times). The mistake within 4 days, when using the equation of F.P. Hadlock has met on average in 23,1 % 

of observations, the computer program of V.N. Demidov — 65,9 % (difference in 2,9 times). The mistake more 

than 10 days, took place respectively in 51,7 and 8,2 % (distinction by 6,3 times). At a comparative assessment 

of size of a mistake in determination of fetal mass it is established that when using the equation of F.P. Had-

lock it has averaged 281,0 g, at application of the computer program of V.N. Demidov — 182,5 g (distinction

of 54 %). The small mistake in the mass of a fetus which isn't exceeding 200 g at application of the equation of 

F.P. Hadlock has met in 48,1 % of cases and the computer program of V.N. Demidov — 64,0 % (distinction 

of 33,1 %). The mistake exceeding 500 g has been stated in 18 % (F.P. Hadlock) and 4,3 % (V.N. Demidov) 

respectively (distinction 4,2 times).

Conclusions: the computer program of V.N. Demidov has high precision in determination of term of a 

gestation and mass of a fetus in the III pregnancy.

Keywords: fetus, fetal weight estimation, estimating gestational age, ultrasound examination.
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В статье представлен современный подход к диагно-
стике неразвивающейся беременности. Перечислены 
ультразвуковые диагностические и прогностические 
критерии, рекомендуемые к использованию в ранние 
сроки. Особое внимание уделено алгоритму обсле-
дования и кратности повторных ультразвуковых 
исследований. Описаны последствия несоблюдения 
ультразвуковых критериев, приводящие к преры-
ванию потенциально нормальных беременностей по 
медицинским показаниям. Рассмотрены аспекты 
безопасности проведения ультразвукового иссле-
дования в ранние сроки гестации. На основании 
анализа мирового и отечественного опыта сделан 
вывод о важности и необходимости соблюдения еди-
ных методологических подходов к ультразвуковой 
диагностике неразвивающейся беременности.
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Охрана здоровья матери и ребенка является 

приоритетным направлением развития государ-

ственного здравоохранения в рамках реализации 

Концепции демографической политики Россий-

ской Федерации до 2025 г. Это связано с депопу-

ляционными тенденциями, сформировавшимися 

на территории всей Российской Федерации в по-

следние десятилетия [1].

Основными нерешенными на сегодняшний 

день проблемами в акушерстве и гинекологии, 

вносящими значительный отрицательный вклад 

в репродуктивные потери, являются отсутствие 

уменьшения числа преждевременных родов 

(прерывания беременности после 22 нед) и уве-

личение частоты самопроизвольных выкидышей 

(до 22 нед) [2]. Кроме того, поистине «черным 

ящиком» потерянных гестаций на ранних сроках 

следует считать неразвивающуюся беременность [3].

В настоящее время неразвивающуюся бере-

менность принято рассматривать как полиэтио-

логическое осложнение беременности, в основе 

которого лежит патологический симптомоком-

плекс: отсутствие жизнедеятельности эмбриона, 

дисфункция эндометрия и нарушения в системе 

гемостаза беременной женщины [4]. Еще в 1995 г.

профессор Stuart Campbell заявил, что: «Гибели 

эмбриона на ранних сроках должно придаваться 

такое же значение, как и гибели плода на поздних 

сроках» [5]. К сожалению, в настоящее время эта 

фраза приобрела особое звучание, так как мы жи-

вем в эпоху «эпидемии» неразвивающихся беремен-

ностей. Их частота среди случаев самопроизвольных 

выкидышей на ранних сроках возросла за прошед-

шие 30 лет с 10–20 % в конце 90-х годов прошлого 

века [6] до 45–88,6 % в последние годы [7]. Поэтому 
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чрезвычайно актуальными становятся вопро-

сы максимально ранней и максимально точной 

диагностики неразвивающейся беременности.

По клиническим признакам поставить этот 

диагноз на ранних сроках весьма затруднительно, 

так как его симптомы не являются специфичны-

ми. Так, например, незначительные мажущие 

кровянистые выделения из половых путей могут 

появляться через определенный интервал после 

прекращения ее развития, а могут вообще отсут-

ствовать. Далеко не в каждом случае возникают 

боли внизу живота. Общее недомогание, слабость, 

головокружение, повышение температуры тела 

отмечаются только у 10 % женщин при задержке 

мертвого плода в матке свыше 3–4 нед. Наиболее 

характерные и давно известные субъективные 

признаки гибели плодного яйца в I триместре бе-

ременности — это исчезновение тошноты, рвоты, 

слюнотечения. Однако все перечисленное нельзя 

считать достоверными симптомами замершей 

беременности [2]. Использование биохимических 

тестов, таких как сывороточный уровень -ХГЧ, 

является вспомогательным методом для прове-

дения дифференциальной диагностики в ранние 

сроки беременности между такими состояниями, 

как нормальная развивающаяся маточная бере-

менность, неразвивающаяся маточная беремен-

ность, беременность «неясной локализации» и 

внематочная беременность. Однако на сегодняш-

ний день рекомендуется определять сывороточ-

ный уровень -ХГЧ только в случае «беременности 

неясной локализации». Не существует показаний 

для взятия сывороточного -ХГЧ, если плодное 

яйцо четко визуализируется в полости матки и нам 

необходимо подтвердить диагноз беременности, 

остановившейся в развитии [8]. Именно поэтому 

приоритет сегодня отдается ультразвуковому ис-

следованию, которое позволяет выявить нераз-

вивающуюся беременность задолго до появления 

клинических симптомов (рис. 1).

Конец 2011 г. ознаменовался практически 

одномоментной публикацией в журнале Между-

народного общества ультразвука в акушерстве и 

гинекологии (ISUOG) целого ряда статей, среди 

которых были и проспективные мультицентровые 

исследования, и систематические обзоры, посвя-

щенные несовершенству эхографических критери-

ев для установления диагноза «неразвивающаяся 

беременность», существовавших в то время. Эти 

публикации вызвали широкий резонанс в про-

фессиональных кругах, поскольку выяснилось, 

что ошибочная диагностика неразвивающейся 

беременности приводила к необоснованному ее 

прерыванию по медицинским показаниям [9–12].

О чем шла речь в этих статьях? Во-первых, о 

существенной вариабельности измерений, которая, 

по данным авторов, может достигать 18,78 % [11]. 

Это означает, что средний диаметр плодного яйца, 

соответствующий 20 мм, может быть измерен 

в диапазоне от 16,8 до 24,5 мм. Если говорить о 

копчико-теменном размере (КТР) эмбриона, то 

размер 5 мм может быть занесен в протокол как 

4,1, так и 5,9 мм разными специалистами. Столь 

значительные колебания измерений неминуемо 

приводят к возникновению проблемы ложнопо-

ложительных результатов (ЛПР). Так, например, 

при среднем диаметре плодного мешка 20 мм ЛПР 

составляют 0,5 %, а для КТР 5 мм — 8,3 % [9].

Каковы последствия всего этого для практику-

ющих врачей? Если диагноз «неразвивающаяся 

беременность» ставится 100 пациенткам, когда от-

сутствует сердечная деятельность у эмбриона с ве-

личиной КТР 5 мм, то примерно у 8 беременных 

женщин существует реальный шанс того, что в 

Рис. 1. Календарный срок 8 нед. Неразвивающаяся беременность. А — двухмерный режим: 1 — эмбрион без сердцебиения; 
2 — гипоплазированная хориальная полость; 3 — желточный мешок; 4 — персистирующая экзоцеломическая полость. Б — объ-
емная реконструкция с применением технологии HDlife.

А Б



 153ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА         Обмен опытом2017 Т 16  № 2; 151-156

12 нед у них будет жизнеспособный здоровый 

плод. Из 200 беременных женщин со средним

диаметром плодного мешка 20 мм и диагнозом 

«замершая беременность» у одной она будет раз-

виваться после 10 нед. Все вышеописанное долгое 

время приводило к необоснованной постановке 

данного диагноза и, следовательно, к прерывани-

ям большого количества желанных беременностей 

по медицинским показаниям.

Реакция мирового медицинского сообще-

ства на данные, опубликованные в статьях, была 

незамедлительной. К примеру, уже в 2012 г. Ко-

ролевский колледж акушеров-гинекологов на 

основании рекомендаций Национального инсти-

тута клинического совершенства Великобритании 

(NICE) [13] изменил свои руководства по ведению 

беременности в ранние сроки в части, касающейся 

ультразвуковой диагностики. В 2013 г. Между-

народное общество радиологов опубликовало 

диагностические критерии нежизнеспособной 

беременности на ранних сроках в I триметре [14]. 

В нашей стране рекомендации по постановке 

этого диагноза в 2016 г. даны в клинических ре-

комендациях МЗ РФ «Выкидыш в ранние сроки 

беременности: диагностика и тактика ведения» 

[15] и в книге «Неразвивающаяся беременность» 

под редакцией профессора В.Е. Радзинского [2].

И это, пожалуй, один из тех редких случаев 

в мировой ультразвуковой практике, когда от-

сутствуют разночтения в подходах к постановке 

диагноза «неразвивающаяся беременность» как 

среди зарубежных школ ультразвука, так и отече-

ственных специалистов.

Итак, диагностические критерии неразвива-

ющейся беременности на ранних сроках:

1) отсутствие сердечного ритма при копчико-

теменном размере эмбриона 7 мм и более;

2) отсутствие эмбриональной структуры 

при среднем диаметре (среднее арифметическое 

3 диаметров) плодного яйца больше или рав-

ном 25 мм.

При наличии хотя бы одного из указанных 

признаков диагноз считается окончательным. 

В этом случае проведение повторных ультразвуко-

вых исследований не требуется. Вероятность того, 

что на сроке 12 нед плод окажется жизнеспособ-

ным, равна нулю.

Есть еще несколько критериев, которые 

позволяют диагностировать неразвивающуюся 

беременность:

1) у эмбриона отсутствует сердцебиение через 

14 дней после того, как при ультразвуковом иссле-

довании выявлено плодное яйцо без желточного 

мешка при первичном приеме;

2) у эмбриона отсутствует сердцебиение через 

11 дней после того, как при ультразвуковом ис-

следовании выявлено плодное яйцо с желточным 

мешком при первичном приеме.

Остальные признаки, которые описываются 

в медицинской литературе, являются прогности-

ческими. Они не дают 100 % гарантии, а лишь 

позволяют заподозрить замершую беременность. 

При этом требуется проведение дополнительных 

ультразвуковых исследований для подтверждения 

или опровержения диагноза «неразвивающаяся 

беременность».

К прогностическим критериям неразвиваю-

щейся беременности относятся [2, 9, 10, 12, 14, 15]:

1) КТР эмбриона < 7 мм, сердцебиение от-

сутствует;

2) средний диаметр плодного яйца (среднее 

арифметическое 3 диаметров) — 16–24 мм, эм-

брион отсутствует;

3) отсутствие эмбриона с сердцебиением 

через 7–13 дней после того, как при ультразвуко-

вом исследовании обнаружено плодное яйцо без 

желточного мешка;

4) отсутствие эмбриона с сердцебиением че-

рез 7–10 дней после того, как обнаружено плодное 

яйцо с желточным мешком;

5) отсутствие эмбриона через 6 нед после 

первого дня последней менструации;

6) аномальное строение желточного мешка 

(неправильная форма, гиперэхогенная структура), 

размеры более 7 мм или менее 3 мм;

7) маленькое плодное яйцо относительно раз-

меров эмбриона (разница в размерах между выше-

указанными структурами составляет менее 5 мм), 

так называемый олигогидрамнион I триместра;

8) аномальные контуры плодного яйца;

9) появление желточного стебля без регистра-

ции сердечной деятельности у эмбриона;

10) измененная амниотическая полость;

11) прирост КТР менее 0,2 мм/день;

12) брадикардия эмбриона (частота сердеч-

ных сокращений в М-режиме менее 80–90 уд/мин.

При проведении ультразвукового исследо-

вания в ранние сроки необходимо соблюдать как 

четкие методологические подходы, так и прин-

ципы безопасности исследования. Необходимо 

провести оценку следующих структур: плодного 

яйца, амниотической полости, желточного мешка 

и эмбриона с регистрируемой в режиме реального 

времени (В-режиме) или М-режиме сердечной 

деятельности (рис. 2). До 10 нед гестации не 

следует использовать цветовое допплеровское 

картирование (ЦДК) для регистрации сердеч-

ной деятельности, так как при этом тепловой 

индекс (TI) увеличивается до 2,5–4,2, а согласно 

принципам ALARA, регламентирующим безопас-

ность ультразвукового исследования, проводить 

сканирование в ранние сроки беременности не 
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рекомендуется при TI, превышающем пороговое 

значение 3,0 [16].

Важным вопросом в ультразвуковой диагно-

стике неразвивающейся беременности является 

вопрос повторных ультразвуковых обследова-

ний. Необходим выбор оптимального интервала 

для повторения исследования, поскольку не-

обоснованные исследования при подозрении на 

неразвивающуюся беременность увеличивают 

нагрузку на кабинеты ультразвуковой диагностики 

и акушера-гинеколога и приводят к излишней 

невротизации пациенток, столкнувшихся с этой 

проблемой. Разумно придерживаться следующих 

рекомендаций.

1. Если при первом ультразвуковом иссле-

довании визуализируется эмбрион менее 7 мм 

и при этом отсутствует сердцебиение, то повтор-

ное исследование назначают не ранее чем через 

7 дней. Если при повторном исследовании не 

регистрируется сердечная деятельность, то врач 

правомочен поставить диагноз «неразвивающаяся 

беременность».

2. Если при первом ультразвуковом иссле-

довании визуализируется пустое плодное яйцо 

или плодное яйцо с желточным мешком внутри и 

его размеры  12 мм, то повторное исследование 

назначают не ранее чем через 7 дней. Если при 

повторном обследовании эхографическая картина 

не меняется, то тогда правомочно ставить диагноз 

«неразвивающаяся беременность».

3. Если при первом ультразвуковом иссле-

довании визуализируется пустое плодное яйцо 

или плодное яйцо с желточным мешком внутри и 

его размеры < 12 мм, то повторное исследование 

назначают не ранее чем через 14 дней. Если при 

повторном обследовании ситуация не меняется, 

то врач правомочен поставить диагноз «неразви-

вающаяся беременность» [17].

К чему может привести соблюдение или не-

соблюдение вышеописанных критериев поста-

новки диагноза «неразвивающаяся беременность» 

в ежедневной практике врача ультразвуковой 

диагностики? Например, если при ультразвуковом 

исследовании в ранние сроки определяется эм-

брион с КТР  4 мм без регистрируемой сердечной 

деятельности, то шанс того, что в 12 нед мы 

можем визуализировать живой эмбрион, состав-

ляет 4,4 % [12].

Если средний диаметр плодного яйца (сред-

нее арифметическое 3 диаметров)  16 мм и эм-

брион не визуализируется, то существует 10%-ный 

шанс того, что мы имеем дело с нормальной раз-

вивающейся маточной беременностью. Если при 

первом трансвагинальном ультразвуковом иссле-

довании определяется пустое плодное яйцо, а при 

повторном обследовании появляется изображение 

желточного мешка, то существует 27%-ный шанс 

развивающейся беременности (табл.) [17].

При суммировании представленных данных 

становится очевидным, что соблюдение диагно-

стических ультразвуковых критериев является 

необходимым фактором при оценке жизнеде-

ятельности эмбриона в ранние сроки беремен-

ности. Только стандартизация методологических 

подходов к диагностике, использование одних 

и тех же референсных шкал, правильная интер-

претация полученных результатов позволит из-

бежать ошибочного диагноза «неразвивающаяся 

беременность» и, как следствие, необоснованного 

прерывания большого количества желанных бере-

менностей на ранних сроках.
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ABSTRACT
The modern sonographic approach to define miscarriage in early pregnancy was shown in the article. 

Ultrasound diagnostic and prognostic criteria of nonviable pregnancy in early gestation were introduced. Spe-

cial attention was paid to the examination`s algorithm and repeatability of ultrasound scans with suspicion of 

intrauterine pregnancy of uncertain viability. Also the consequences of non-following the stringent ultrasound 

criteria, which lead to the abortions of potentially normal pregnancies were described. Furthermore, the authors 

highlighted the importance of safety regulation`s aspects in ultrasound examination in early gestation. The con-

clusion of the importance and need in following the uniform methodological criteria in diagnostics of nonviable 

pregnancy has been drawn according to the analysis of world experience.
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Пренатальная диагностика врожденных 

пороков сердца (ВПС) по-прежнему является 

актуальной проблемой, поскольку они оста-

ются одной из наиболее частых причин ранней 

детской смертности и инвалидизации детей. 

С появлением в кабинетах пренатальной диагно-

стики ультразвуковых сканеров экспертного 

класса у врачей возникает реальная возмож-

ность использовать полученные теоретические 

знания, и спектр нозологических форм ВПС, 

диагностируемых пренатально, заметно рас-

ширяется. При этом многие грубые аномалии 

развития сердца и магистральных сосудов диа-

гностируются уже в ранние сроки беременности. 

Случаи успешной диагностики ВПС в ранние 

сроки беременности легко вспомнит каждый 

врач пренатальной диагностики, занимающий-

ся обследованием беременных в I триместре. 

Но только детальный анализ результатов ис-

следования с учетом различных ситуационных 

моментов и перинатальных исходов позволяет 

всесторонне оценить реальные диагностические 

возможности и другие аспекты пренатальной 

диагностики ВПС.

В качестве примера приведу результаты 

анализа ранней пренатальной диагностики ги-

попластического синдрома левых отделов сердца 

(ГСЛОС) — одного из наиболее тяжелых ВПС 

с абсолютно неблагоприятным прогнозом для 

жизни и здоровья.

В 2013–2015 гг. в Мурманском областном 

консультативно-диагностическом центре (МДЦ) 

в рамках скринингового ультразвукового иссле-

дования I триместра беременности обследовано 

20 903 плода. У 58 (2,7 %) плодов обнаружены 

аномалии развития, среди них ВПС зарегистри-

рованы в 38 (65,5 %) наблюдениях. В 16 (42 %) 

случаях ВПС были изолированными, в 22 (58 %) 

наблюдениях — сочетались с другими аномали-

ями развития.

Ключевые слова: плод, ранние сроки 

беременности, врожденные пороки сердца, 

гипопластический синдром левых отделов 

сердца, пренатальная диагностика.

В статье представлен анализ 11 случаев ранней 
пренатальной диагностики гипопластического 
синдрома левых отделов сердца (ГСЛОС). Уста-
новлена частота встречаемости ГСЛОС при 
проведении скринингового ультразвукового иссле-
дования в I триместре беременности и реальные 
возможности оценки стандартных срезов сердца 
при проведении трансвагинальной эхокардиографии с 
учетом различных вариантов ГСЛОС, его сочетания 
с другими аномалиями развития плода и необходимо-
стью дифференциальной диагностики. Определена 
взаимосвязь ГСЛОС с хромосомными аномалиями, 
и прослежена зависимость между различными 
вариантами ГСЛОС и толщиной воротникового 
пространства, а также особенностями кровотока 
в венозном протоке. Подчеркнуты преимущества и 
необходимость использования новейших технологий 
для успешной ранней пренатальной диагностики 
ГСЛОС.
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ГСЛОС диагностирован у 11 плодов — 

в 19 % случаев от общего количества обнару-

женных в ранние сроки аномалий развития и 

в 29 % наблюдений среди ВПС (табл. 1).

В 6 наблюдениях ГСЛОС был изолирован-

ным, что составило 37,5 % изолированных ВПС, 

диагностированных при проведении первого 

скринингового ультразвукового исследования. 

Среди сочетанных ВПС ГСЛОС зарегистрирован в 

5 случаях — 22,7 %. Только у одного плода из 20 903 

обследованных в ранние сроки в МДЦ ГСЛОС 

был диагностирован не в I, а во II триместре бе-

ременности, при этом он был изолированным 

и представлен гипоплазией левого желудочка с 

гипоплазией восходящей аорты и дисплазией 

митрального клапана.

Случаев рождения детей с ГСЛОС среди 

обследованных в МДЦ в 2013–2015 гг. не зареги-

стрировано. Таким образом, частота выявления 

ГСЛОС среди плодов, обследованных в МДЦ в 

рамках скрининга I триместра, составила 0,05 и в 

90 % случаев, этот ВПС диагностирован в ранние 

сроки беременности.

Из 11 наблюдений ГСЛОС в одном случае 

беременная относилась к старшей возрастной 

группе, 7 из 11 были повторнородящими, гине-

кологический и соматический анамнез не отяго-

щен, в 4 наблюдениях отмечена ОРВИ в малых 

сроках, в 3 случаях — угроза прерывания беремен-

ности.

ГСЛОС диагностирован при гестационном 

сроке 12 нед 2 дня — 14 нед 1 день, в одном из 

наблюдений срок беременности неизвестен. 

Копчико-теменной размер (КТР) плода варьиро-

вал в пределах 53–69 мм, в 2 случаях имел место 

дефицит КТР.

Толщина воротникового пространства (ТВП) 

у плодов с ГСЛОС была в пределах от 1,2 до 

9,0 мм, при этом в случае изолированного ВПС ее 

значения варьировали от 1,2 до 6 мм, при сочетан-

ных — 2,9–9,0 мм, а нормальные значения ТВП 

зарегистрированы в двух наблюдениях в случае 

изолированного ГСЛОС при отсутствии эхогра-

фических маркеров хромосомных аномалий.

Реверсный диастолический кровоток в веноз-

ном протоке зарегистрирован в 5 из 11 наблюде-

ний. Другие эхографические маркеры отмечены 

у 7 из 11 плодов (табл. 2).

При проведении трансвагинальной эхокар-

диографии четырехкамерный срез сердца и срез 

через 3 сосуда оценены во всех наблюдениях, 

короткоосевые срезы через главные артерии — 

у 6 из 11 плодов, срез через дугу аорты — в 6 из 

11 случаев.

В ряде случаев уже в двухмерном изображе-

нии четырехкамерного среза сердца была очевид-

на и гипоплазия левого желудочка, и атрезия ми-

трального клапана, но в некоторых наблюдениях 

провести дифференциальную диагностику между 

ГСЛОС и единственным желудочком сердца, а 

Таблица 1. Основные характеристики обследованных и перинатальные исходы

№ Возраст 

пациентки, 

лет 

Срок беремен-

ности, нед + дни

КТР 

плода, 

мм

ТВП, 

мм

Форма ГСЛОС Кариотип 

плода

Перинатальный 

исход

Верификация

диагноза

1 37 13 + 1 55 7,0 Сочетанный Синдром 

Эдвардса

Регресс 

в 14–15 нед

Нет

2 25 12 + 6 60 7,0 Сочетанный Норма Прерывание 

в 19–20 нед

Аутопсия

3 34 12 + 4 62 7,7 Сочетанный Синдром 

Патау

Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия

4 28 13 + 5 69 9,0 Изолированный Синдром 

Тернера

Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия

5 28 14 + 3 61 4,5 Изолированный Нет Регресс 

в 14–15 нед

Нет

6 28 12 + 4 64 2,9 Сочетанный Синдром 

Патау

Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия

7 27 12 + 5 61 5,8 Сочетанный Синдром 

Патау

Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия

8 34 12 + 5 53 6,1 Изолированный Норма Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия

9 25 13 + 1 66 1,2 Изолированный Норма Прерывание 

в 17–18 нед

Аутопсия

10 35 Не установлен 60 1,5 Изолированный Нет Прерывание 

в 17–18 нед

Аутопсия

11 33 12 + 4 67 4,7 Изолированный Синдром 

Эдвардса

Прерывание 

в 16–17 нед

Аутопсия
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также между атрезией и дисплазией митрального 

клапана позволило лишь использование объемной 

эхокардиографии (рис. 1–8).

При оценке среза через 3 сосуда в связи с ма-

лыми размерами главных артерий, исключающих 

возможность адекватной сравнительной характе-

ристики, наиболее информативным был режим 

цветового допплеровского картирования (ЦДК), 

при использовании которого во всех наблюдениях 

зарегистрирован ретроградный кровоток в вос-

ходящей аорте (рис. 4).

Адекватно оценить короткоосевые срезы че-

рез магистральные сосуды не удалось ни в одном 

из наблюдений. Оценка среза через дугу аорты 

была возможна только при использовании объ-

емной эхокардиографии.

При оценке четырехкамерного среза сердца 

обнаружены три основных варианта формирова-

ния камер сердца при ГСЛОС: гипоплазия левого 

желудочка с атрезией митрального клапана и 

интактной межжелудочковой перегородкой —

в 5 наблюдениях (рис. 3), гипоплазия левого желу-

дочка с атрезией митрального клапана и дефектом 

межжелудочковой перегородки (ДМЖП) — 

5 (рис. 6), а также гипоплазия левого желудочка 

с дисплазией митрального клапана и ДМЖП — 

1 (рис. 8).

В срезе через три сосуда во всех наблюдениях 

отмечено сужение аорты с ретроградным крово-

током при ЦДК, при этом нормальное располо-

жение магистральных сосудов на одной линии и 

по отношению друг к другу, при невозможности 

оценить короткоосевые срезы через магистраль-

ные сосуды, было единственным дифференциаль-

но-диагностическим критерием для исключения 

двойного выхода главных артерий из правого 

желудочка при ГСЛОС с дисплазией митрального 

клапана и ДМЖП.

Срез через дугу аорты оценен в 6 наблюде-

ниях из 11, при этом у 5 плодов была обнаружена 

гипоплазия дуги аорты с 3 брахиоцефальными 

сосудами (рис. 9), а у одного — извитая неравно-

мерная по толщине дуга аорты с единственным 

брахиоцефальным сосудом (рис. 10).

Таблица 2. Результаты пренатального обследования

№ Срок беремен-

ности, нед + дни

Эхографические маркеры 

хромосомных аномалий 

Сочетанные аномалии 

развития

Анатомический вариант ГСЛОС

1 13 + 1 Аплазия носовых костей, аплазия 

ушных раковин, реверсные значе-

ния кровотока в венозном протоке

Голопрозэнцефалия, 

менингоцеле, микро-

фтальмия, аплазия 

лучевых костей

ГСЛОС с атрезией аорты 

и митрального клапана, ДМЖП

2 12 + 6 Аплазия носовых костей, аплазия 

ушных раковин, единственная 

артерия пуповины

Голопрозэнцефалия, 

микрофтальмия, агенезия 

венозного протока

ГСЛОС с атрезией аорты 

и митрального клапана

3 12 + 4 Реверсные значения кровотока 

в венозном протоке

Голопрозэнцефалия, 

омфалоцеле, 

полидактилия

ГСЛОС с атрезией аорты и 

митрального клапана, ДМЖП, 

дуга аорты с единственным 

брахиоцефальным сосудом

4 13 + 5 Реверсные значения кровотока 

в венозном протоке

Нет ГСЛОС с атрезией аорты 

и митрального клапана

5 14 + 3 Нет Нет ГСЛОС с атрезией аорты

6 12 + 4 Нет Омфалоцеле, 

хейлопалатошизис,

полидактилия

ГСЛОС с атрезией аорты, 

ДМЖП

7 12 + 5 Аплазия правой носовой кости, 

гипоплазия левой носовой кости, 

микрогения, аплазия ушных рако-

вин, расширение прямой кишки

Микрофтальмия, 

хейлопалатошизис

Гипоплазия левых отделов 

сердца с атрезией аорты 

и митрального клапана, ДМЖП

8 12 + 5 Аплазия носовых костей, реверс-

ные значения кровотока в веноз-

ном протоке

Нет ГСЛОС с атрезией аорты, 

ДМЖП

9 13 + 1 Нет Нет ГСЛОС с атрезией аорты

и митрального клапана

10 Не установлен Нет Нет ГСЛОС с атрезией аорты 

и митрального клапана, ДМЖП, 

кальцификат межжелудочковой 

перегородки

11 12 + 4 Аплазия носовых костей, реверс-

ные значения кровотока в веноз-

ном протоке, «сладж» в амниоти-

ческой полости 

Нет ГСЛОС с атрезией аорты 

и митрального клапана
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Рис. 1. Наблюдение 11. Четырехкамерный срез сердца в 
В-режиме. Двухкамерное сердце?

Рис. 3. Наблюдение 11. Четырехкамерный срез сердца. Объ-
емная эхография.

Рис. 5. Наблюдение 1. Четырехкамерный срез сердца в 
В-режиме.

Рис. 2. Наблюдение 11. Четырехкамерный срез сердца в 
режиме ЦДК. Двухкамерное сердце?

Рис. 4. Срез через 3 сосуда. Атрезия аорты. Ретроградный 
кровоток в восходящей аорте.

Рис. 6. Наблюдение 1. Четырехкамерный срез сердца.
Объемная эхография.
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Аспирация ворсин хориона проведена 

в 9 из 11 наблюдений, у 7 (77,7 %) плодов обна-

ружен аномальный кариотип: в 5 наблюдениях у 

плодов с сочетанным ГСЛОС, в 2 — с изолиро-

ванным. В 9 из 11 наблюдений после проведения 

пренатального консилиума с участием детского 

кардиолога по решению семьи беременность 

прервана в 16–20 нед, пренатальный диагноз 

верифицирован при патолого-анатомическом 

исследовании. В 2 случаях зарегистрирован ре-

гресс беременности в 14–15 нед, аутопсия плода 

была невозможна в связи с аутолитическими 

изменениями.

Рис. 7. Наблюдение 10. Четырехкамерный срез сердца в 
В-режиме. Единственный желудочек сердца с гиперэхоген-
ным фокусом?

Рис. 9. Срез через дугу аорты. Атрезия восходящей аорты. 
Гипоплазированная дуга аорты с 3 брахиоцефальными со-
судами.

Рис. 8. Наблюдение 10. Четырехкамерный срез сердца. 
Объемная эхография. ГСЛОС с дефектом межжелудочковой 
перегородки.

Рис. 10. Наблюдение 3. Срез через дугу аорты. Атрезия 
восходящей аорты, извитой ход дуги аорты с одним брахио-
цефальным сосудом.

Таким образом, использование новейших 

технологий при проведении расширенной транс-

вагинальной эхокардиографии в I триместре бере-

менности позволяет диагностировать более 90 % 

ГСЛОС, при этом очень важно, чтобы скрининго-

вое ультразвуковое исследование было проведено 

на должном уровне и вовремя сформированы по-

казания для обследования сердца плода в рамках 

специализированного приема.

Вместе с тем проведенный анализ продемон-

стрировал недостаточный профессиональный 

уровень использования объемной эхографии 

при оценке выходных трактов желудочков и дуги 
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аорты. Конечно, детальное изучение короткоосе-

вых срезов магистральных сосудов и среза через 

дугу аорты в некоторых случаях затруднено в связи 

с общеизвестными причинами (импедансные 

особенности тканей беременной, расположение 

плода и т. д.), а также с учетом микроскопических 

размеров объектов исследования и сочетания 

ГСЛОС с другими аномалиями развития плода. 

Тем не менее недостаточное владение методом 

объемной эхокардиографии в ранние сроки бере-

менности является одним из основных факторов, 

ограничивающих возможности получения ис-

черпывающей информации о строении сердца и 

магистральных сосудов плода.

Диагностика ГСЛОС в ранние сроки бере-

менности в 100 % случаев невозможна, поскольку 

некоторые варианты данного ВПС манифе-

стируют только во II триместре беременности. 

Для идентификации ГСЛОС и уточнения его 

анатомических вариантов, а также для проведения 

дифференциальной диагностики с другими ано-

малиями развития сердца достаточно адекватно 

оценить четырехкамерный срез сердца и срез через 

3 сосуда с использованием режима STIC.

Представленный анализ еще раз напоминает 

о том, что привычное «лицо» хромосомных заболе-

ваний, каковым были признаны те или иные ВПС, 

теряет свои четкие очертания именно в связи с 

результатами ранней пренатальной диагностики 

аномалий развития сердца.

Однако реалии успешной идентификации 

ГСЛОС в ранние сроки беременности требуют 

обсуждения не только непосредственно диа-

гностических аспектов. Всем знакомо чувство 

восторга, когда осчастливленный возможностью 

работы на аппарате экспертного класса доктор 

получает объемное изображение личика плода. 

И в некоторых случаях это конечная остановка 

в реализации профессиональных навыков при 

использовании новейших технологий. Конечно, 

объемная эхокардиография, особенно в ранние 

сроки беременности, — процесс трудоемкий и 

требует от врача не только полученных ранее 

фундаментальных теоретических знаний, но и 

изрядной доли энтузиазма и терпения. Но раз-

ве понимание того, насколько важно вовремя и 

правильно диагностировать тяжелый ВПС и как 

это влияет на судьбу наших пациенток, не является 

сильнейшим стимулом к совершенствованию? 

К сожалению, лифт к успеху в данном случае 

не работает. Остались ступени. Шаг за шагом.

Все вместе. Счастливого пути!

doi: 10.21516/2413-1458-2017-16-2-157-162
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ВВЕДЕНИЕ
Синдром Беквита — Видемана (СБВ) (OMIM 

130650) характеризуется классической триадой 

признаков, включающих макросомию, омфалоце-

ле и макроглоссию [1]. Из-за увеличенного языка 

новорожденные с СБВ испытывают трудности 

при кормлении и дыхании. У 50 % детей в неона-

тальном периоде отмечается гипогликемия, ко-

торая может привести к умеренной умственной 

отсталости, у 10 % в первую декаду жизни могут 

возникать интраабдоминальные эмбриональные 

опухоли (опухоль Вильмса, гепатобластома, адре-

нокарцинома) [2]. У некоторых пациентов с СБВ 

развивается гонадобластома, рабдомиосаркома 

и нейробластома [3]. СБВ вызывается мутацией 

или делецией генов импринтинга p57, H19 и 

LIT1, картированных на 11-й хромосоме в локусе 

11p15.5 [4].

С момента первых сообщений Д. Беквита в 

1963 г. и Г-Р. Видемана в 1964 г. описано более 

500 случаев синдрома [5]. Как правило, диагноз 

устанавливается после рождения при физикаль-

ном обследовании, пренатально диагностируется 

редко. Приводим собственное наблюдение СБВ у 

плода с пренатально выявленными омфалоцеле и 

висцеромегалией.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Объектом для изучения послужил плод, 

абортированный после пренатальной диагностики 

во II триместре беременности. Ультразвуковое 

исследование (УЗИ) проводилось в отделении 

пренатальной ультразвуковой диагностики на 

сканере Voluson 730 Expert (GE, США) с исполь-

зованием конвексного трансабдоминального 

датчика 2–5 МГц. Ультразвуковое сканирование 

проводилось в рамках программы ультразвукового 

и биохимического популяционного пренатально-

го скрининга. В I триместре помимо выявления 

анатомических дефектов измеряли толщину во-

ротникового пространства (ТВП). После преры-

вания беременности диагноз верифицирован при 

патоморфологическом исследовании.
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РЕЗУЛЬТАТЫ
Беременная К., 32 лет. Настоящая беремен-

ность вторая, первая завершилась срочными 

родами младенцем женского пола массой 3200 г, 

ребенок здоров. При первом скрининговом УЗИ 

в сроке беременности 12 нед 4 дня (копчико-те-

менной размер — 61 мм) выявлено расширение 

ТВП до 3,0 мм. При биохимическом скрининге 

уровень альфа-фетопротеина составил 28,94 IU/ml

(1,94 МоМ); свободной -субъединицы хорио-

нического гонадотропина человека (-ХГЧ) — 

105,00 IU/ml (2,40 MоM); плацентарного белка, 

ассоциированного с беременностью (PAPP-A), —

7802,32 IU/ml (2,37 MоM). Комбинированный 

риск рождения ребенка с синдромом Дауна соот-

ветствовал 1:64, однако из-за кольпита инвазивная 

процедура не проведена. С целью пренатального 

кариотипирования выполнен ДНК-анализ, по 

результатам которого трисомии 13, 18 и 21 не 

обнаружено.

При втором УЗИ в региональном пренаталь-

ном центре в 18 нед 3 дня беременности выявлена 

гипоплазия носовых костей, омфалоцеле, укоро-

ченные и изогнутые бедренные кости, пиелоэкта-

зия и многоводие. При контрольном УЗИ в РНПЦ 

«Мать и дитя» отмечено значительное увеличение 

окружности живота плода — до 197 мм (24 нед 

3 дня) при численных значениях бипариетального 

размера головы 44 мм (19 нед 5 дней), окружности 

головы — 165 мм (19 нед 2 дня) и длине бедренной 

кости — 31 мм (19 нед 5 дней). В области пупочного 

кольца определялся дефект с образованием гры-

жевого выпячивания размером 46  31 мм, содержа-

щего петли кишечника (рис. 1). Внутри грыжевого 

мешка визуализировался кистозный компонент 

диаметром 2,3 мм. Размер печени плода увеличен 

до 48  26  31 мм. В брюшной полости ближе к 

передней брюшной стенке определялась свободная 

жидкость с глубиной пакета до 5,2 мм. Почки плода 

размером 26  16 мм были повышенной эхоген-

ности, лоханка справа — 5,7 мм, слева — 4,1 мм. 

Размер селезенки также был увеличен. Многово-

дие было умеренным: максимальный вертикаль-

ный пакет свободных околоплодных вод — 61 мм.

Рис. 1. Беременность 18 нед. Омфалоцеле при сагиттальном сканировании (А) и при использовании режима ЦДК (Б). В — ге-
патомегалия. Г — нефромегалия.

А Б

В Г
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На основании наблюдаемых признаков 

поставлен диагноз: «Гастросхизис с множественны-

ми кистами пуповины, риск начинающегося асци-

та, гепатоспленомегалия, гиперэхогенные почки, 

пиелоэктазия. Риск по внутриутробной инфек-

ции». После медико-генетического консульти-

рования семья приняла решение прервать бере-

менность.

При наружном осмотре абортированного 

плода (масса — 680 г, бипариетальный диаметр —

52 мм, длина стопы — 33 мм) отмечено диспропор-

циональное телосложение: конечности выглядели 

короткими относительно удлиненного туловища. 

Длина конечностей, а также окружность головы 

соответствовали сроку гестации 19 нед. Рот был 

приоткрыт. Обращало на себя внимание значи-

тельное увеличение размеров живота с расхож-

дением прямых мышц и гигантским омфалоцеле: 

грыжевое выпячивание диаметром 66 мм содер-

жало петли кишечника и асцитическую жидкость 

(рис. 2). При диссекции брюшной полости изли-

лось большое количество ксантохромной жидко-

сти. Определялась висцеромегалия: масса легких 

составила 24,09 г (нормативный показатель для 

данного срока гестации — 9,88 г), сердца — 5,44 г 

(1,8 г), печени — 37,68 г (18,1 г), поджелудочной 

железы — 2,11 г (0,34 г); почек — 9,52 г (2,97 г); 

надпочечников — 7,78 г (1,73 г).

При гистологическом исследовании обнару-

жена цитомегалия клеток фетальной зоны коры 

надпочечников и гиперплазия островков Лангер-

ганса — признаки, характерные для СБВ.

ОБСУЖДЕНИЕ
СБВ — наиболее частый генетический син-

дром чрезмерного роста, встречающийся с часто-

той 1:10 500 новорожденных [6]. Первоначально 

Ганс-Рудольф Видеман и Джон Беквит описали 

его как наличие макросомии, макроглоссии и 

абдоминального дефекта. В настоящее время 

хорошо известно, что клинические черты более 

вариабельны и для установления СБВ не обяза-

тельно наличие трех кардинальных симптомов. 

M. Elliot и E. Maher [7], суммировав постнаталь-

ные клинические находки у 91 пациента, обнару-

жили макроглоссию, макросомию и омфалоцеле, 

Рис. 2. А — внешний вид плода с синдромом Беквита — Видемана. Б — цитомегалия клеток фетальной зоны коры надпочечника. 
В — гиперплазия островков Лангерганса. Окраска гематоксилином и эозином 200 (Б), 100 (В).

А

Б

В
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соответственно, в 99, 87 и 77 % случаев. Три чет-

верти пациентов имели насечки на ушной ракови-

не, у 60 % были пороки почек, огненный невус на 

лице и гипогликемия. Из сопутствующих анома-

лий отмечена гемигиперплазия, эмбриональные 

опухоли, цитомегалия коры надпочечников и 

висцеромегалия [8].

СБВ преимущественно связан с наруше-

ниями импринтинга генов, расположенных на 

коротком плече 11-й хромосомы — 11p15.5 [9, 10]. 

В половине случаев они вызываются потерей ме-

тилирования IC2 (второго центра импринтинга) 

на материнской хромосоме и в 5 % — усилением 

метилирования IC1 (первого центра импринтин-

га). В 20 % случаев СБВ установлена однороди-

тельская отцовская дисомия 11p15 и у 10 % — изо-

лированная мутация CDKN1C. Цитогенетические 

нарушения выявляются только в 1 % случаев [11]. 

Молекулярная диагностика возможна только в 

случаях, где установлена мутация.

Ультразвуковая диагностика СБВ облегчает 

пренатальное консультирование, планирование 

родов и постнатальное ведение. СБВ может быть 

заподозрен при рутинном УЗИ или в ходе биохи-

мического скрининга на синдром Дауна. В I три-

местре выявляется небольшое омфалоцеле, содер-

жащее петли кишечника [12], которое может быть 

транзиторным, известны случаи его спонтанного 

разрешения [13]. Ряд исследователей отметили 

увеличение ТВП [13, 14], которое в нашем случае 

также было расширено до 3 мм. Из биохимиче-

ских маркеров отмечается увеличение уровней 

-ХГЧ [13] и PAPP-A, которые коррелируют с 

весом, будучи увеличенными у плодов с макро-

сомией [14]. В нашем случае также отмечалось 

двукратное увеличение медиан.

В 19–21 нед обычно выявляется омфалоцеле, 

макросомия и гиперплазия плаценты [15]. В это 

же время могут визуализироваться пороки почек. 

Установление пренатального диагноза СБВ об-

легчается при УЗИ после 28 нед, когда обычно вы-

является макроглоссия, которая может иметь вид 

как выступающего изо рта языка, так и утолщения 

языка, в результате чего рот остается открытым. 

До этого срока диагностика макроглоссии за-

труднена [16, 17]. Для лучшей визуализации ма-

кроглоссии и растяжения живота предлагается 

использование объемной эхографии [18].

Несмотря на потенциальную возможность 

выявления основных пороков при эхографии, слу-

чаи пренатальной диагностики немногочисленны, 

что связано с вариабельностью и непостоянством 

признаков. Такие кардинальные признаки, как 

омфалоцеле, макроглоссия и висцеромегалия, 

наблюдаются, соответственно, лишь в 67, 50 и 

83 % случаев [13].

D. Williams и соавт. [19] на основании обзора 

выявленных при пренатальном УЗИ случаев пред-

ложили в качестве диагностических критериев 

два главных и два вспомогательных признака. 

К основным признакам авторами отнесены: 

макроглоссия, макросомия (более 90-го процен-

тиля) и дефекты передней брюшной стенки, а к 

вспомогательным — анэуплоидия / аномальные 

локусы, многоводие, нефромегалия, дисгенезия/

дисплазия почек и цитомегалия надпочечников. 

Этот подход имеет ограничения в ультразвуковой 

диагностике, так как цитомегалия надпочечни-

ков и дисгенезия почек выявляются лишь при 

морфологическом исследовании.

В представленном нами случае диагностика 

макросомии в 19 нед была затруднена, так как 

значения бипариетального размера, окружности 

головы и длины бедренной кости плода соответ-

ствовали сроку гестации. При УЗИ был выявлен 

один главный (омфалоцеле) и два вспомогатель-

ных (нефромегалия и многоводие) симптома СБВ, 

которых оказалось недостаточно для установления 

диагноза в пренатальном периоде.

K. Kagan и соавт. [13] предложили включить 

в перечень основных диагностических признаков 

гиперплазию поджелудочной железы, которая 

выявляется в 75 % случаев, и повышение уровня 

-ХГЧ. В нашем случае также имелось 7-кратное 

увеличение поджелудочной железы, а уровень 

-ХГЧ почти в 2,5 раза превышал медиану.

Дифференциальная диагностика должна 

включать синдромы Перлмана и Цельвегера, а 

также синдром Дауна (нормальный кариотип ис-

ключает эту возможность). Летальный синдром 

Перлмана (OMIM 267000) также характеризу-

ется двусторонней нефромегалией, аномаль-

ным лицом, висцеромегалией, гиперплазией 

клеток островков поджелудочной железы, но

омфалоцеле и макроглоссия обычно отсут-

ствуют [20]. При синдроме Цельвегера (OMIM 

214100) кроме висцеромегалии и макросомии 

также отмечается микрогнатия, катаракта и 

косолапость.
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ABSTRACT
A case of Beckwith — Wiedemann syndrome in a 19 weeks fetus aborted after prenatal diagnosis is reported. 

Sonographic examination demonstrated fetal overgrowth and omphalocele. Prenatal diagnosis was verified after 

termination of pregnancy.
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ВВЕДЕНИЕ
Аноректальная атрезия (АРА) составляет 

2–4 случая на 10 000 живорожденных, атрезия 

ануса — 1: 4000–5000 новорожденных. Соглас-

но данным Европейского регистра врожденных 

аномалий, частота АРА в 2008–2012 гг. составила 

в среднем 3,2: 10 000 [1]. У мальчиков эти пороки 

встречаются в 2 раза чаще, чем у девочек. Атрезия 

ануса без свища является достаточно редкой фор-

мой аномалии и регистрируется у 10 % больных 

с этими пороками [2]. Чем выше локализуется 

аноректальный порок, тем чаще он сочетается с 

урологическими аномалиями [3, 4].

Пренатальная диагностика АРА до сих 

пор представляет большие трудности во время 

второго скринингового ультразвукового иссле-

дования в 18–21 нед. Эхографические отклоне-

ния обнаруживаются преимущественно только 

в III триместре беременности и не более чем 

у 10–20 % плодов [1]. Визуализация нормального 

сфинктера ануса рассматривается как достаточ-

но надежный критерий отсутствия АРА во II и 

III триместрах беременности. Еще несколько лет 

назад считалось бесспорным, что диагностика 

АРА бывает возможной лишь в поздние сроки 

беременности, но проведенные исследования 

убедительно продемонстрировали в последние 

годы, что этот порок может быть диагностирован 

уже при первом скрининговом исследовании в 

11–14 нед беременности [2–13].

К настоящему времени опубликовано не-

сколько наблюдений в журнале «Пренатальная 

диагностика» пренатальной диагностики АРА. 

Во всех публикациях при первом скрининговом 

исследовании в нижних отделах брюшной по-

лости плода описывается исходящее из малого 

таза овоидной формы анэхогенное образование 

(pelvic translucency). Принципиально важным 

моментом в опубликованных случаях было полное 

исчезновение этого образования при повторном 
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ультразвуковом исследовании во II триместре 

беременности. В каждом из представленных 

случаев беременность пролонгируется по раз-

личным причинам и рождаются дети с АРА. 

Поэтому заявление М.В. Медведева и соавт. [6] 

о необходимости проведения мультицентрового 

анализа пренатальной диагностики АРА в ранние 

сроки беременности является своевременным и 

актуальным.

Представляем собственное наблюдение ран-

ней пренатальной ультразвуковой диагностики 

изолированного обструктивного поражения ниж-

него отдела толстого кишечника плода.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Первобеременная пациентка Б., 22 лет, была 

направлена в медико-генетическую консультацию 

ГБУЗ АО ЦОЗСиР для проведения раннего пре-

натального скрининга. Супруги здоровы, про-

фессиональных вредностей не имеют, семейный 

анамнез не отягощен.

Ультразвуковое исследование проводилось 

на сканере Philips HD11XE с использованием 

конвексного трансабдоминального датчика 

3,5–5,0 МГц, а также на сканере Voluson E8 (GE) 

с использованием трансабдоминального датчика 

объемного сканирования RAB6-D и трансва-

гинального датчика объемного сканирования 

RIC 6-12-D.

Биохимические показатели (-ХГЧ, РАРР-А) 

определялись на экспресс-анализаторе DELFIA 

Xpress компании Perkin Elmer.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Срок беременности на момент исследования 

составил 12 нед и 2 дня. В полости матки опреде-

лялось плодное яйцо с достаточным количеством 

околоплодных вод и одним подвижным живым 

плодом, копчико-теменной размер которого 

составил 61,0 мм, толщина воротникового про-

странства — 1,7 мм, кости носа определялись. 

Хорион однородной структуры располагался по 

задней стенке и доходил до внутреннего зева. 

При трансабдоминальном исследовании в сагит-

тальном срезе в нижней трети брюшной полости 

плода визуализировалось овоидной (эллипсоид-

ной) формы анэхогенное образование размером 

7,3  5,0  5,3 мм (рис. 1). В области желудка плода 

визуализировалось гиперэхогенное включение 

диаметром 2,0 мм. Дополнительной патологии 

не было выявлено. Данные эхографии позволили 

заподозрить наличие обструктивного поражения 

толстого кишечника у плода. Беременная была 

предупреждена о возможном риске АРА у плода.

Дальнейшее динамическое эхографическое 

исследование было проведено в сроке 13 нед бере-

менности — в нижних отделах брюшной полости 

плода визуализировалось анэхогенное образова-

ние вытянутой формы размером 7,0  3,0  3,0 мм,

мочевой пузырь располагался в типичном месте 

(рис. 2). Учитывая результаты проведенного пре-

натального консилиума, семья приняла решение 

в пользу пролонгирования беременности и прове-

дения дополнительной диагностики — МРТ плода 

в условиях г. Москвы. МРТ тела плода была про-

ведена в сроке 17–18 нед беременности — данных 

за наличие АРА не получено.

Учитывая возможность высокой частоты 

сочетанных аномалий, в сроке 19–20 нед было 

проведено детальное ультразвуковое исследо-

вание плода. Установлено соответствие данных 

биометрии сроку беременности. В эти сроки 

оценка «перианального мышечного комплекса» 

(ПМК) не дала убедительных результатов, но 

Рис. 1. Беременность 12 нед 2 дня. Продольное сечение плода: 
визуализируется анэхогенное образование брюшной полости, 
исходящее из малого таза.

Рис. 2. Беременность 13 нед. Продольное сечение плода: 
уменьшение анэхогенного образования овоидной формы в 
нижних отделах брюшной полости.
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визуализировалась дилатированная прямая кишка 

с содержимым повышенной эхогенности (рис. 3).

Последующие эхографические исследования 

были проведены в сроки 23 и 28 нед беременности. 

Особое внимание было уделено оценке аноректаль-

ного кольца, но убедительных данных о наличии 

или отсутствии нормального ПМК не получено.

Суммируя полученные данные и опираясь 

на эхографические признаки проявления АРА 

в I триместре беременности, был поставлен пред-

варительный пренатальный диагноз: «аноректаль-

ная атрезия».

При ультразвуковом исследовании в 

34–35 нед беременности признаков расширения 

петель толстого кишечника не было выявлено. 

По данным функциональных методов исследо-

вания (КТГ и допплерометрия) изменений в со-

стоянии плода не было обнаружено.

При доношенном сроке беременности паци-

ентка была родоразрешена путем операции кеса-

рева сечения плодом массой 3800 г, длиной 56 см, 

оценкой по шкале Апгар 7/8 баллов. При осмотре 

новорожденного подтверждено наличие АРА.

Учитывая наличие у ребенка низкой кишеч-

ной непроходимости, низкой атрезии ануса и пря-

мой кишки, была произведена экстренная опера-

ция — брюшно-промежностная проктопластика. 

На промежности в области наружного сфинктера 

была иссечена кожа, проведено бужирование и 

формирование ректального канала. Ребенок был 

выписан под наблюдение педиатра и хирурга по 

месту жительства.

ОБСУЖДЕНИЕ
И снова случай АРА, и первое скрининго-

вое обследование не «без особенностей». В ходе 

ультразвукового исследования обнаружен сим-

птом pelvic transclucency. Пациентка информи-

рована о риске АРА у плода, и семьей принима-

ется решение о пролонгировании беременности. 

Справедливости ради нужно сказать, что МРТ 

плода при АРА не имеет доказательной базы и как 

результат — описание нормальной ультразвуковой 

анатомии при наличии аноректальной атрезии, 

что дало семье еще больше сомнений и вселило 

ложную надежду на благоприятный исход бере-

менности. Это еще раз свидетельствует о том, что 

МРТ далеко не всегда является дифференциально-

диагностическим методом, способным расставить 

все точки над «i».

Приоритет в этом вопросе принадлежит 

протоколу первого скринингового исследования, 

предложенному Ассоциацией врачей ультразву-

ковой диагностики в акушерстве и гинекологии, 

а именно оценке расширения прямой кишки. 

Последующее исчезновение этого признака об-

условлено аккумуляцией мекония и всасыванием 

жидкости в дистальном отделе желудочно-кишеч-

ного тракта в результате перистальтики кишечни-

ка, которая начинается с 15 нед гестации.

В представленном нами случае имела место 

несвищевая форма АРА, которую удалось запо-

дозрить во время проведения ультразвукового 

исследования в 12–13 нед беременности. Труд-

ности диагностики АРА при втором скрининговом 

исследовании связаны с отсутствием визуали-

зации внутрикишечных кальцификатов плода 

при несвищевой форме этой патологии. С 15 нед 

беременности начинается аккумуляция мекония 

в дистальных отделах желудочно-кишечного 

тракта, и часто при АРА расширение толстого 

кишечника во II триместре не определяется [6]. 

В нашем случае расширения петель толсто-

го кишечника не обнаружено, а наблюдалось 

Рис. 3. Беременность 19–20 нед. А — эхограмма промежности: визуализация «мышечного комплекса промежности» отсутству-
ет. Б — продольное сечение плода: визуализируется расширенная ампула прямой кишки, заполненная содержимым средней 
эхогенности.

А Б
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транзиторное расширение ампулы прямой кишки.

И, наконец, самый значимый маркер АРА во 

второй половине беременности — «перианальный 

мышечный комплекс» — симптом «мишени», 

который должен отсутствовать при наличии АРА, 

визуализировался недостоверно и не позволил ис-

ключить субъективизм исследователя.

Конечно, возникает самый главный и самый 

сложный вопрос — о тактике ведения беремен-

ности при наличии у плода pelvic translucency, 

который действительно требует обсуждения. Пре-

рывание беременности в таких случаях не всегда 

возможно ввиду отсутствия надежных критериев 

постановки пренатального диагноза, а верифика-

ция АРА в I триместре крайне маловероятна в на-

шей стране по целому ряду причин. Для всех из нас 

эта проблема сложная и не совсем однозначная.

Искренне верим и надеемся, что результаты 

российского мультицентрового исследования рас-

ставят приоритеты и акценты и убедительно пока-

жут, что ультразвуковой маркер pelvic translucency 

всегда присутствует в I триместре беременности 

при наличии АРА.
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ВВЕДЕНИЕ
Опухоли плода встречаются редко и составля-

ют не более 2,5 % от всех новообразований у детей.

Тератома — опухоль, развивающаяся из 

полипотентных клеток и содержащая элементы 

различных тканей, производных одного, двух или 

трех зародышевых листков. Она является наиболее 

часто встречающейся опухолью во внутриутроб-

ном периоде и наблюдается в одном случае на 

20 000–40 000 новорожденных. Наиболее типич-

ной локализацией является крестцово-копчико-

вый отдел позвоночника [1].

Орофарингеальная тератома, или эпигнатус, 

крайне редкая врожденная опухоль, исходящая из 

ротовой полости, преимущественно из твердого 

нёба или нижней челюсти. Частота ее выявления 

варьирует от 1:35 000 до 1:200 000 новорожденных 

и составляет около 1–9 % от всех тератом у плода. 

Опухоль чаще диагностируется у плодов женского 

пола 3:1 [1–7].

Размеры опухоли различны. В значительном 

числе случаев она может достигать больших раз-

меров. В ее паренхиме определяются кистозные 

и солидные компоненты, а также кальцифика-

ты [1, 8]. В подавляющем большинстве случаев 

образование занимает всю полость рта и выпя-

чивается за его пределы. В более редких случаях 

происходит интракраниальный рост тератомы 

и изменение мозговых структур. Это наиболее 

неблагоприятный вариант развития опухоли, 

который может сопровождаться негативным 

прогнозом [1].

При ультразвуковом исследовании диагно-

стика эпигнатуса возможна в конце II —  начале 

III триместра беременности. Наиболее ранние 

сроки диагностики, представленные в литературе, 

составили 12, 15 и 17 нед беременности [9–11].

При эхографии опухоль определяется как 

объемное образование смешанной структуры, 

представленное солидным и кистозным компо-

нентами, выпячивающееся из ротовой полости 

плода [1].
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Дифференциальный диагноз следует про-

водить с передним цефалоцеле, дупликацией 

кишечного тракта, эпулисом, лимфангиомой и 

гемангиомой. Все эти образования могут исходить 

из полости рта и иметь округлую форму, однако, в 

отличие от тератомы, первые четыре из них имеют 

кистозное строение, а гемангиома характеризуется 

выраженным кровотоком [1, 6].

К особенностям течения беременности 

при эпигнатусе у плода относится развитие 

многоводия, уменьшение размеров желудка, что 

связано с механическим затруднением загла-

тывания околоплодных вод из-за образования 

большого размера. Эти осложнения отмечаются 

в 20–30 % наблюдений [8].

 К сопутствующим порокам развития отно-

сятся: расщелина твердого нёба, расщепленный 

язык, аномалии строения носа, подбородка. На-

рушения развития других органов и хромосомные 

заболевания в литературе не описаны [4, 7].

Прогноз при этой патологии часто неблаго-

приятный. Прежде всего это зависит от разме-

ра образования и вовлечения витальных структур 

[1, 4]. Внутриутробная гибель плода отмечается 

в 50 % случаев [6]. Смертность в неонатальном 

периоде при эпигнатусе обусловлена нарушени-

ем проходимости верхних дыхательных путей, 

что наблюдается в 80–100 % случаев. Выжившим 

новорожденным в дальнейшем требовалась пла-

стическая хирургия для лечения расщелины твер-

дого нёба и губы. У таких детей часто отмечаются 

нарушения речи и подвывих нижней челюсти [8].

При выявлении эпигнатуса в пренатальном 

периоде необходимо исключение интракраниаль-

ного роста опухоли, что является показанием к 

прерыванию беременности. В остальных случаях 

показано направление пациенток в специализиро-

ванные центры для решения вопроса о бережном 

родоразрешении.

При больших размерах образования прово-

дится родоразрешение путем операции кесарево 

сечение с обязательным присутствием неона-

толога для оказания реанимационной помощи 

и интубации, а также детского хирурга для выпол-

нения трахеотомии при отсутствии проходимости 

дыхательных путей. Для обеспечения оксигенации 

после рождения применяется процедура EXIT (ex-

utero intrapartum treatment). При необходимости 

в дальнейшем может быть использована экстра-

корпоральная мембранная оксигенация (ЭКМО).

В настоящее время в литературе опублико-

ваны лишь единичные наблюдения пренатальной 

диагностики эпигнатуса у плода.

P. Dar и соавт. [9] сообщают о наиболее ран-

ней диагностике эпигнатуса в сроке 12 нед. Раз-

мер образования, выпячивающегося из ротовой 

полости и ноздрей, составлял 1,1  1,0  0,9 см. 

Интракраниальные структуры были интактны. 

Пациентка выбрала прерывание беременности. 

Диагноз подтвержден при гистологическом

исследовании.

P. Calda и соавт. [6] приводят наблюдение 

эпигнатуса у плода с интракраниальным ростом 

опухоли и отсутствием выпячивания ее из по-

лости рта. Патология была заподозрена в сроке 

16 нед беременности. Обращал на себя внимание 

постоянно открытый рот у плода, в ротовой по-

лости определялось образование размером 2  2 мм.

При повторном ультразвуковом исследовании 

в 20 нед в полости рта выявлено округлое обра-

зование размером 1,7  2,2 см, занимающее всю 

полость, отмечены также изменения мозговых 

структур. Учитывая неблагоприятный прогноз, 

беременность завершили прерыванием.

B. Deloison и соавт. [5] представили крайне 

редкое наблюдение эпигнатуса у плода, выявлен-

ного в 26 нед, диаметр опухоли составлял 3,5 см. 

Редкость этого наблюдения заключается в том, 

что образование было представлено полностью 

кистозной структурой. В сроке 30 нед беременно-

сти произошли преждевременные роды. К этому 

времени образование составляло в объеме 100 мл. 

После рождения ребенка была выполнена пунк-

ция образования с последующим хирургическим 

удалением. При гистологическом исследовании 

диагностирована монодермальная тератома с на-

личием эктопических компонентов центральной 

нервной системы.

N. Sarioglu и соавт. [7] приводят наблюдение 

эпигнатуса у плода, диагностированного в 24 нед 

беременности. Опухоль исходила из ротовой 

полости, ее размер составил 11,9  7,7  9,3 см. 

К опухоли примыкала часть второго плода-па-

разита, у которого определялись нижние конеч-

ности, сердце и голова не визуализировались. 

При цветовом допплеровском картировании 

(ЦДК) выявлен сосуд, кровоснабжающий вто-

рой плод. Предположительный диагноз: amorfus 

acordiacus. В 25 нед было проведено прерывание 

беременности путем операции кесарево сечение. 

Помимо эпигнатуса, масса которого составила 

290 г, обнаружен первый плод-паразит, у которого 

имелись только нижние конечности и фрагменты 

черепа, а также второй плод-паразит, не диагно-

стированный внутриутробно, у него также опре-

делялись две нижние конечности и кости таза.

I. Maartens и соавт. [12] сообщили о быстро 

растущей назофарингеальной тератоме у недо-

ношенного ребенка, рожденного в 30 нед бере-

менности. Эта опухоль не была диагностирована 

внутриутробно, что, по мнению авторов, связано 

с ее небольшими размерами. После рождения 
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в полости рта выявлено образование, которое 

выпячивалось из носового хода. Опухоль была 

смешанной структуры с преобладанием кистоз-

ного компонента. После рождения отмечен бы-

стрый рост опухоли, что потребовало интубации. 

На 11-е сутки опухоль была удалена хирургичес-

ки. Диагноз «эпигнатус» подтвержден гисто-

логически.

G. Daskalakis и соавт. [4], G. Nagy и соавт. [3]

приводят два наблюдения быстро растущего 

эпигнатуса у плода. В первом из них тератома 

диагностирована при сроке 21 нед беременно-

сти, ее размер составлял 2,7  2,4 см. Отмечен 

быстрый рост опухоли, в 24 нед она составляла 

4,4  2,6 см. При этом наблюдалось резко вы-

раженное многоводие. В сроке 27 нед беремен-

ности произошла внутриутробная гибель плода. 

Размер патологического образования составлял 

5,0  3,0  2,0 см. Во втором наблюдении эпигнатус 

выявлен в 18 нед беременности, его размер со-

ставлял 2,2  1,9 см, а в 21 нед — 2,5  2,2 см. При 

этом отмечалось выраженное многоводие и от-

сутствие на сканограммах изображения желудка. 

Беременность также завершилась прерыванием. 

В обоих случаях диагноз подтвержден при гисто-

логическом исследовании.

Ch. Lulla и соавт. [8], C.-P. Chen и соавт. [13], 

E. Pavlova и соавт. [14], R. El-Said, M. Abdel-Naby 

[15] сообщают о четырех случаях диагностики эпиг-

натуса гигантских размеров. В первом из них диаг-

ноз был поставлен в 16 нед беременности. В этом 

случае тератома занимала всю поверхность лица, 

переходила на шею и переднюю грудную стенку. 

При проведении объемной эхографии установ-

лено отсутствие нормальных лицевых структур, 

деструкция лобной и височной кости, интракра-

ниальный рост опухоли с нарушением структур 

головного мозга. Беременность завершилась пре-

рыванием, при гистологическом исследовании 

установлена тератома, исходящая из твердого нёба 

и лица. Во втором случае эпигнатус диагностиро-

ван в 17 нед беременности, его размер составил 

8,1  4,8  7,1 см. Опухоль локализовалась преиму-

щественно на левой половине лица; левая орбита, 

нос и рот плода не визуализировались. Мозговые 

структуры были интактны. Новообразование 

характеризовалось выраженным кровотоком при 

проведении ЦДК. Беременность также заверши-

лась прерыванием. В третьем сообщении размер 

эпигнатуса, выявленного в 29 нед беременности, 

составил 12  13 см. Отмечался также выражен-

ный кровоток в опухоли. В связи с неблагопри-

ятным прогнозом беременность была прервана. 

В четвертом наблюдении эпигнатус размером 

10,3  10,7  7,5 см обнаружен в 22 нед беремен-

ности, в опухоли также имел место крупный 

питающий сосуд. Беременность завершилась 

прерыванием.

В связи с редкостью данной патологии мы 

решили  представить собственное наблюдение.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Беременная Ш., 28 лет, впервые обратилась 

в Центр в сроке 31 нед с подозрением на обра-

зование, исходящее из полости рта плода. Аку-

шерско-гинекологический анамнез без особенно-

стей. Настоящая беременность первая, желанная. 

Мужу 35 лет. Супруги соматически здоровы, на-

следственность не отягощена, профвредностей не 

отмечено. Беременная состоит на учете в женской 

консультации.

Ультразвуковое исследование осуществляли 

при помощи аппарата «Aloka Альфа-10» (Япония) 

с использованием трансабдоминального конвекс-

ного датчика частотой 3,5 МГц.

Для определения срока беременности, мас-

сы и длины плода измеряли бипариетальный 

и лобно-затылочный размеры головы, межпо-

лушарный размер мозжечка, средний диаметр 

живота, средний поперечный диаметр сердца, 

длину плеча, бедра, большой берцовой кости, 

стопы. Затем определяли локализацию и размер 

плаценты. Особое внимание обращали на состо-

яние внутренних органов и других анатомических 

образований плода.

Для оценки функционального состояния 

плода проводили допплерографию и кардиото-

кографию, которую осуществляли при помощи 

полностью автоматизированного интеллектуаль-

ного антенатального монитора третьего поколе-

ния фирмы «Уникос» (Москва).

РЕЗУЛЬТАТЫ
При ультразвуковом исследовании обнаружен 

один живой плод женского пола в головном пред-

лежании. Фетометрические данные: бипарие-

тальный размер головы — 8,4 см, лобно-затылоч-

ный размер — 10,5 см, межполушарный размер 

мозжечка — 3,9 см, средний диаметр живота — 

8,5 см, средний поперечный диаметр сердца — 

3,2 см, длина бедренной кости — 5,9 см, длина 

плечевой кости — 5,4 см, длина большеберцовой 

кости — 5,4 см, длина стопы — 6,5 см. Данные 

фетометрии показали, что срок беременности со-

ответствовал 31 нед 2 дням, масса плода — 1886 г, 

длина — 41 см. Плацента локализовалась на задней 

стенке матки, ее толщина составляла 3,3 см, сте-

пень зрелости — 0. Патологии со стороны плацен-

ты и пуповины обнаружено не было. Отмечалось 

нормальное количество околоплодных вод.

При сканировании лица плода установле-

но, что из ротовой полости исходит солидное 
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образование округлой формы повышенной эхо-

генности размером 3,0  3,0  2,8 см, кровоток в 

образовании при использовании режима ЦДК не 

определялся (рис. 1). В результате проведенного 

исследования было высказано предположение о 

наличии эпигнатуса.

При сроке беременности 39 нед 4 дня про-

ведено повторное ультразвуковое исследование, 

размер образования был прежним, количество 

околоплодных вод соответствовало норме.

В 40 нед беременности произошли своев-

ременные самопроизвольные роды. Родилась 

доношенная девочка массой 3864 г, длина — 

52 см, оценка по шкале Апгар — 8/9 баллов (рис. 2).

После рождения ребенок был на самостоя-

тельном дыхании, в течение двух суток проводили 

респираторную терапию методом СРАР с целью 

профилактики дыхательных нарушений, связан-

ных с объемным образованием, в дальнейшем 

потребности в дыхательной поддержке не было.

На 14-е сутки жизни после обследования и 

перевода в профильный стационар ребенку вы-

полнено оперативное вмешательство в объеме 

удаления объемного образования и резекции твер-

дого нёба. При гистологическом исследовании 

пренатальный диагноз «эпигнатус» подтвержден.

ОБСУЖДЕНИЕ
Эпигнатус, или орофарингеальная тератома, 

является крайне редкой врожденной опухолью, 

исходящей из ротовой полости, преимущественно 

из твердого нёба или нижней челюсти.

При наличии этой патологии при ультра-

звуковом исследовании у плода определяется 

объемное образование, выпячивающееся из по-

лости рта. Размеры и структура патологического 

образования характеризуются значительным 

разнообразием. В ряде случаев опухоль достигает 

больших размеров.

Неблагоприятные исходы при эпигнатусе 

прежде всего связаны с нарушением проходимо-

сти верхних дыхательных путей после рождения и 

интракраниальным ростом опухоли.

В представленном нами наблюдении в 31 нед 

беременности диаметр образования составлял 

3,0 см, при этом отмечалось отсутствие внутри-

опухолевого кровотока и нормальное количество 

околоплодных вод. По мере прогрессирования 

беременности опухоль в размере не увеличилась, 

что во многом определило благоприятный исход. 

После рождения ребенок находился на само-

стоятельном дыхании. Проведено хирургическое 

лечение с положительным эффектом.

Проведенное нами исследование позволяет 

считать, что к основным признакам, позволя-

ющим предположить благоприятный прогноз, 

Рис. 1. Беременность 31 нед. Эпигнатус у плода. Трансабдо-
минальное сканирование. А — профиль плода. Б — поперечное 
сканирование подбородка плода. 1 — эпигнатус.

А

Б

Рис. 2. Эпигнатус. Фотография новорожденной первых суток 
жизни.
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следует отнести экстракраниальный рост, не-

большие размеры образования, отсутствие зна-

чительного увеличения его при динамическом 

наблюдении, выраженного кровотока и развития 

многоводия.
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ABSTRACT
We present a review of the literature and own case report of prenatal diagnosis of epignatus at 31 week of 

gestation. Ultrasound of the fetus revealed a massive formation of solid structure of the blubber of the mouth. 

The size of epignatus was 3,0  3,0  2,8 cm, intratumoral blood flow was not determined, the amount of am-

niotic fluid was normal. With the progression of pregnancy the tumor size has not increased. After the birth 

the neonate was an independent breath. Carried out surgical treatment with a positive effect. The diagnosis of 

epignatus confirmed by histological examination.
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Представлено описание случая ультразвуковой 
пренатальной диагностики гемангиомиксомы пупо-
вины. Опухоль впервые выявлена в 12 нед как жид-
костное аваскулярное многокамерное образование, 
связанное с пуповиной. При осмотре в динамике в 
сроки от 13–14 до 29 нед замечено, что структура 
образования изменилась на кистозно-солидную, 
размеры быстро увеличились до гигантских за счет 
кистозного компонента, объем которого составил 
1482 см3. В режиме цветового допплеровского кар-
тирования кровеносная система в солидном компо-
ненте прогрессивно увеличивалась. Одновременно 
с этими изменениями был отмечен значительный 
отек и мелкие кисты вартонова студня, а тол-
щина пуповины в 29 нед достигла 66 мм. На сроке 
38–39 нед проведено оперативное родоразрешение. 
Родился живой мальчик массой 2440 г. Гигантская 
опухоль размерами, превышающими размеры плацен-
ты, при гистологическом исследовании расценена 
как гемангиомиксома.

Àäðåñ äëÿ êîððåñïîíäåíöèè: 677001, Ðåñïóáëèêà Ñàõà 
(ßêóòèÿ), ßêóòñê, óë. Êàëüâèöà, 3.
Å-mail: pavlova.nanula@yandex.ru

ВВЕДЕНИЕ
Истинные опухоли пуповины относят к 

чрезвычайно редко встречающейся патологии, 

случаи пренатальной ультразвуковой диагности-

ки опухолей пуповины единичны. По гистоло-

гическому строению выделяют ангиомиксомы, 

миксосаркомы, кистозные и солидные тера-

томы [1–3]. По данным литературы, наиболее ча-

сто встречающийся гистотип опухолей пупочного 

канатика — ангиомиксома (синонимы: гемангио-

ма, кавернозная гемангиома, гемангиофибро-

миксома), которая возникает из эндотелиальных 

клеток основных сосудов пуповины, при этом в 

патологический процесс могут быть вовлечены 

несколько сосудов. Гистологически опухоль 

представляет собой множественные сосудистые 

«коконы», выстланными эндотелием, с отеком и 

миксоматозной дегенерацией и псевдокистами 

стромы пуповины.

При ультразвуковом исследовании ангио-

миксома имеет вид гиперэхогенного неодно-

родного образования, прилежащего к пупочному 

канатику. Зоной наиболее типичной локализации 

патологического процесса является место при-

крепления пуповины к плаценте или передней 

брюшной стенке. Абсолютное большинство пре-

натально диагностированных случаев гемангиом 

пуповины сопровождалось развитием многоводия 

и отека вартонова студня пуповины, имеются 

данные о связи опухоли пуповины с повышени-

ем уровня альфа-фетопротеина в материнской 

крови [1, 2, 4, 5].

Прогноз при ангиомиксомах пуповины рас-

ценивается как благоприятный, хотя имеется 
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описание нескольких случаев регистрации тя-

желых осложнений, приведших к гибели плода, 

таких как возникновение застойной сердечной 

недостаточности, сдавление сосудов пупови-

ны опухолью, кровотечение при разрыве пупови-

ны [1, 2, 5].

В нашем случае впервые опухоль пуповины 

была диагностирована в I триместре и прослежена 

до родов с последующей верификацией прена-

тального диагноза.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Беременная А., 19 лет, была направлена для 

консультативного обследования по поводу вы-

явленного в 12 нед беременности образования 

пуповины размером 35  20  30 мм. Пациентка 

соматически здорова. Брак первый, не зареги-

стрированный, мужу 23 года. Профессиональных 

вредностей у супругов не отмечено. Настоящая 

беременность вторая, в анамнезе одни роды в 

доношенном сроке, ребенок жив, развивается 

нормально. Гинекологические заболевания: 

эрозия шейки матки, менструальный цикл не на-

рушен. На диспансерный учет по беременности 

пациентка встала в 5 нед. Первое скрининговое 

ультразвуковое исследование проведено в 12 нед, 

врожденных пороков развития и эхографических 

маркеров хромосомных аномалий не было выявле-

но. Показатели комбинированного скрининга — 

в пределах нормы. Ультразвуковые исследования 

выполнялись на сканере Voluson E8 (GE).

РЕЗУЛЬТАТЫ
При проведении эхографии обнаружен 

один живой плод, фетометрические параметры 

которого соответствовали сроку 12 нед 6 дней 

гестации, что совпадало с менструальным сро-

ком. Исследование анатомических структур не 

выявило каких-либо изменений. Длина шейки 

матки составляла 38 мм. При оценке провизор-

ных органов было установлено, что плацента 

локализуется преимущественно по задней стенке 

матки на достаточном расстоянии от области 

внутреннего зева, имеет нормальную толщину и 

структуру. Пуповина трехсосудистая. В средней 

трети пуповины обнаружено многокамерное 

жидкостное образование с четкими контурами, 

размером 35  20  30 мм, связанное с сосудами 

пуповины, в режиме цветового допплеровского 

картирования (ЦДК) — аваскулярное. При по-

вторном осмотре в 13–14 нед беременности об-

разование также определялось в средней трети 

пуповины в виде двух анэхогенных структур диа-

метром 50 и 15 мм, с четкой капсулой толщиной 

до 1,6 мм и небольшим солидным компонентом 

(рис. 1, 2).

При ультразвуковом исследовании в 24 нед 

образование пуповины значительно увеличилось 

в размере — до 167  80  65 мм, объем 456 см3 

(рис. 3), с четкой тонкой капсулой, содержимое 

преимущественно анэхогенное. Эхогенный со-

лидный компонент также значительно увеличился 

в размере — до 62  33  50 мм, объем 54 см3, при-

нял форму несколько деформированного овала 

с четкими ровными контурами и локализовался 

в толще вартонова студня, деформируя контур 

пуповины (рис. 4). В режимах ЦДК в солидном 

компоненте регистрировались единичные локусы 

артериального кровотока с численными значени-

ями индекса резистентности в пределах 0,42–0,50 

(рис. 5). Ход сосудов пуповины — по наружным 

контурам данного компонента, расщепленный, 

без деформации и изменения диаметра (рис. 6). 

Одновременно с этими изменениями отмечен 

значительный отек вартонова студня пуповины, 

толщина пуповины достигала 48 мм (рис. 7). От-

делы пуповины в месте прикрепления к передней 

брюшной стенке плода и к плаценте оставались 

неизмененными. Количество околоплодных 

вод нормальное, индекс амниотической жидкос-

ти — 18,6 см. Исследование кровотока в артериях 

пуповины, маточных артериях, венозном протоке 

плода не выявило каких-либо патологических 

изменений.

Рис. 1. Беременность 13–14 нед. Опухоль пуповины в виде жидкостного образования с небольшим солидным компонентом по 
нижнему полюсу (А, Б). В — локализация опухоли пуповины в средней трети.

А Б В
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Рис. 2. Беременность 13–14 нед. А — четко определяются неизмененные периферические отделы пуповины, отходящей от 
передней брюшной стенки. Б — неизмененный отдел пуповины на достаточном протяжении у места прикрепления к плаценте.

А Б

Рис. 3. Беременность 24 нед. Значительное увеличение раз-
мера опухоли пуповины.

Рис. 4. Беременность 24 нед. Пристеночный солидный ком-
понент опухоли.

Рис. 5. Режим ЦДК: единичные цветовые 
локусы в солидном компоненте.

Рис. 6. Расположение сосудов пуповины 
по наружным контурам опухолевого узла.

Рис. 7. Значительный отек вартонова 
студня пуповины.

При динамическом эхографическом кон-

троле в 29 нед 6 дней был зарегистрирован бы-

стрый рост образования до гигантского размера: 

197  92 156 мм, объем — 1482 см3, опухоль за-

нимала большую часть амниотической полости, 

толщина капсулы — 2,9 мм, в режиме ЦДК опу-

холь оставалась аваскулярной. Солидный компо-

нент — без изменений в размерах, локализации 

и структуры, в режиме ЦДК количество сосудов и 

их калибр увеличились. Продолжилось нарастание 
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локального отека вартонова студня пуповины, 

толщина пуповины достигла 66 мм; появилось 

расширение абдоминального отдела пупочной 

вены до 14,8 мм. Кроме этого, увеличилось ко-

личество околоплодных вод, амниотический 

индекс — 24,8 см. Тем не менее у плода отмечался 

адекватный прирост фетометрических показате-

лей, признаки водянки отсутствовали. Доппле-

рометрические показатели кровотока в артериях 

пуповины, маточных артериях, венозном протоке 

плода сохранялись в пределах нормы. Длина шей-

ки матки составила 35 мм.

В связи с быстрыми темпами роста об-

разования до гигантских размеров, усилением 

кровоснабжения тканевого компонента и на-

растанием отека вартонова студня пациентке 

было предложено досрочное родоразрешение, 

но она по семейным обстоятельствам уехала за 

пределы Российской Федерации. В 38–39 нед 

беременности проведено оперативное родоразре-

шение в частном родильном доме «Калмаматова» 

г. Бишкек, Республика Кыргызстан. Родился до-

ношенный живой маловесный мальчик массой 

2440 г, длина — 47 см, оценка по шкале Апгар — 

9/10 баллов, приложен к груди через 20 минут. 

Размеры опухоли превышали размеры плаценты, 

содержимое желтоватое, жидкостное (рис. 8). 

На момент подготовки статьи ребенку 4 месяца, 

здоров, находится на грудном вскармливании, 

прибавляет в весе и развивается соответственно 

возрасту. При гистологическом исследовании 

опухоль расценена как гемангиомиксома. К сожа-

лению, описание макропрепарата, анализ оболо-

чек опухоли и ее содержимого не предоставлены.

ОБСУЖДЕНИЕ
Пренатальная диагностика опухолей пупо-

вины не представляет большой сложности в том 

случае, если доктор строго соблюдает методоло-

гию проведения скрининговых исследований. 

Дифференциальный диагноз с гематомой пупо-

вины, омфалоцеле и акардиальным близнецом 

выглядит следующим образом:

— гематома пуповины обычно наблюда-

ется на поздних сроках беременности, нередко 

ее образование связано с выполнением инва-

зивных манипуляций; при ультразвуковом ис-

следовании гематома выглядит как кистозное 

или многокамерное образование, эхогенность 

которого меняется при динамическом исследо-

вании, так как зависит от стадии формирования 

сгустка;

— омфалоцеле должно быть исключено в ходе 

тщательного исследования передней брюшной 

стенки и органов брюшной полости плода еще в 

I триместре беременности;

— акардиальный плод, в отличие от опухоли, 

не располагается в пределах пуповины донора 

и всегда имеет собственную (хотя бы рудиментар-

ную) пуповину.

Значительно сложнее бывает определиться с 

типом опухоли пуповины, а это важно, поскольку 

от этого зависит прогноз и, следовательно, тактика 

ведения беременности. Основной дифференци-

альный диагноз проводится между тератомой и 

гемангиомой, как между представителями наи-

более часто встречающихся вариантов патологии. 

При ультразвуковом исследовании гемангиома 

имеет вид гиперэхогенного неоднородного об-

разования, прилежащего к пупочному канатику, 

окруженного отеком вартонова студня, размеры 

солидного компонента могут варьироваться от 

0,2 до 7 см, при этом за счет отека общий размер 

образования может достигать 15 см. Наиболее 

типичным местом локализации опухоли является 

место прикрепления пуповины к плаценте либо 

Рис. 8. Опухоль пуповины гигантских размеров после оперативных родов (А, Б).

А Б
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к передней брюшной стенке, и в этом случае 

имитирует омфалоцеле. Использование режима 

ЦДК позволяет обнаружить множественные со-

судистые локусы, также в структуре образования 

возможно визуализировать сосуды пуповины. 

Абсолютное большинство пренатально диагно-

стированных случаев гемангиом пуповины сопро-

вождалось развитием многоводия.

Тератома чаще всего имеет солидную или 

смешанную структуру, хотя иногда может быть 

представлена кистозным образованием, в структу-

ре могут отмечаться гиперэхогенные включения, 

в режиме ЦДК кровоток, как правило, не реги-

стрируется [6].

Нетипичность нашего случая заключалась в:

— ранней манифестации опухоли — впервые 

она обнаружена в 12 нед, что не характерно для 

гемангиомы (в доступной литературе нами не 

найдено описания ультразвуковой диагностики 

гемангиомы в I триместре беременности), что по-

зволяло трактовать находку скорее как тератому;

— нетипичная локализация — в средней трети 

пуповины; повторимся, чаще всего гемангиома 

локализуется в месте прикрепления пуповины к 

плаценте либо к передней брюшной стенке;

— быстрое увеличение до гигантских разме-

ров псевдокисты.

Считается, что возникновение псевдокисты 

является вторичным, как следствие развития 

опухоли, отека и миксоматозной дегенерации 

вартонова студня [7]. В нашем наблюдении

кистозный компонент преобладал уже с I три-

местра беременности и к III триместру достиг 

гигантских размеров.

Перечисленные факты сильно затрудняли 

дифференциальный диагноз и, соответственно, 

принятие решения о тактике ведения беремен-

ности, в связи с чем видеоклипы были показаны 

профессору М.В. Медведеву, по результатам 

консультации с которым был выставлен диагноз: 

«гемангиома пуповины гигантских размеров», 

который подтвердился постнатально.

При установлении пренатального диагноза 

«истинная опухоль пуповины» необходимо осу-

ществлять тщательное динамическое наблюдение 

за размерами опухоли, состоянием пуповины, 

количеством вод, ростом плода, допплерометри-

ческими показателями кровотока, поскольку в 

литературе присутствует описание случаев гибели 

плода от сердечной недостаточности, сдавления 

сосудов пуповины опухолью, кровотечения, а так-

же возможно сочетание процесса с сосудистыми 

неопластическими заболеваниями плода и ново-

рожденного [5].

Представленный случай гемангиомиксомы 

пуповины с гигантской псевдокистой завершился 

благоприятно, несмотря на быстрый рост образо-

вания. Поэтому, на наш взгляд, важны публикации 

каждого случая пренатальной диагностики опу-

холи пуповины с обязательным анализом исхода 

беременности, с учетом поистине безграничного 

полиморфизма возможных вариантов. Кроме 

того, представленный случай в очередной раз про-

демонстрировал давно назревшую потребность в 

организации дистанционного консультирования 

сложных диагностических ситуаций на постоянной 

основе.

P.S. Выражаем большую признательность про-
фессору М.В. Медведеву за помощь при проведении 
дифференциальной диагностики этого случая.
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Early prenatal diagnosis of umbilical cord hemangiomixoma 
with a favorable outcome
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ABSTRACT
A case of ultrasound prenatal diagnosis of the umbilical cord hemangiomixome is presented. The tumor 

was first detected at 12 weeks as a liquid multi-compartment formation associated with the umbilical cord, 

avascular. When examined in dynamics from 13–14 to 29 weeks, the structure of the formation changed to a 

cystic and solid one, the sizes quickly increased to giant ones due to a cystic component, a volume of 1482 cm3. 

The blood supply in the solid component progressively increased. Simultaneously with these changes, significant 

edema and small cysts of the varton jelly were noted, the thickness of the umbilical cord reached 66 mm in the 

period of 29 weeks. Operative delivery was performed at 38–39 weeks. A live boy weighing 2440 grams was born. 

The tumor size exceeding the size of the placenta, with a histological examination is qualified as a hemangio-

mixoma.

Keywords: umbilical cord, umbilical cord tumor, hemangiomixoma, prenatal diagnosis.
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Êîììåíòàðèè
Ïðåíàòàëüíàÿ óëüòðàçâóêîâàÿ äèàãíîñòèêà 
íåðàçäåëèâøèõñÿ áëèçíåöîâ â ýìáðèîíàëüíîì ïåðèîäå

За период с 2002 по 2017 г. в журнале «Пре-

натальная диагностика» было опубликовано 

более 20 случаев пренатальной ультразвуко-

вой диагностики неразделившихся близнецов. 

Наибольшая серия наблюдений была пред-

ставлена специалистами из Санкт-Петербурга 

[1]. В их серии из 14 случаев пренатальная диа-

гностика неразделившихся близнецов в 8 (57 %) 

наблюдениях была осуществлена в I триместре 

беременности, наиболее ранний срок диагно-

стики составил 11 нед. Самый ранний срок из 

всех ранее опубликованных случаев пренаталь-

ной диагностики неразделившихся близнецов в 

нашей стране составил 9–10 нед и принадлежит 

иркутским специалистам [2]. Представляем 

описание собственного случая самой ранней 

пренатальной ультразвуковой диагностики не-

разделившейся двойни в нашей стране в срок 

8 нед 6 дней.

Беременная Н., 28 лет, соматически здорова, 

акушерско-гинекологический анамнез не отяго-

щен. Настоящая беременность первая. Пациентка 

обратилась в центр пренатальной диагностики в 

связи с заподозренной неразделившейся двойней 

при ультразвуковом исследовании в стационаре, 

где она находилась на лечении по поводу угрозы 

прерывания.

В ходе ультразвукового исследования была 

обнаружена монохориальная моноамниотическая 

двойня. Копчико-теменной размер эмбрионов 

был одинаковым и составил 20 мм. При оценке 

ультразвуковой анатомии эмбрионов было уста-

новлено, что их головные концы лоцировались 

отдельно, а тазовый конец и брюшная полость 

были общими (рис. 1). Четко идентифицирова-

лись формирующиеся широко расставленные две 

нижние конечности, третья общая укороченная 

нога располагалась по центру. В области пупоч-

ного кольца идентифицировалась одна пуповина 

с тремя сосудами, которые выходили с расщеплен-

ным ходом: два (артерия и вена) и один (артерия) 

самостоятельно впадали в один хорион, распо-

ложенный по задней стенке матки. Желточный 

мешок был один, размеры его были увеличены и 

составили 9 мм (рис. 2). При осмотре эмбрионов 

на уровне грудных клеток отмечено, что их серд-

ца располагались за пределами грудных клеток 

(грудная форма эктопии сердца) (рис. 3). Частота 

сердечных сокращений эмбрионов находилась в 

пределах 158–162 в мин. Пациентка в ходе пре-

натального консультирования приняла решение 

в пользу прерывания беременности.

Представленный случай интересен тем, 

что пренатальная ультразвуковая диагностика 

Рис. 1. Беременность 8 нед 6 дней. Неразделенная двойня: 
головные концы эмбрионов лоцируются отдельно, а тазовый 
конец и брюшная полость — общие.

Рис. 2. Беременность 8 нед 6 дней. Неразделенная двойня: 
один желточный мешок, его размеры увеличены и составля-
ют 9 мм.
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неразделивщихся близнецов была самой ранней 

из отечественных наблюдений и сопровождалась 

эктопией сердца у обоих эмбрионов. При иден-

тификации типа неразделенной двойни в пред-

ставленном наблюдении мы склонились в пользу 

латерального сращения, когда наблюдается соеди-

нение латеральных отделов туловища с общими 

Рис. 3. Беременность 8 нед 6 дней. Режим цветового доппле-
ровского картирования: эктопия сердца у обоих неразделенных 
близнецов.

органами брюшной полости и таза. Учитывая, что 

эмбрионы соединялись в области таза и брюшной 

полости, не затрагивая грудную клетку, то имел 

место диторакальный парапагус.

В настоящее время пренатальная диагности-

ка неразделившихся близнецов не представляет 

проблем и достаточно легко осуществляется начи-

ная с первого скринингового ультразвукового ис-

следования в 11–14 нед беременности [3]. Теперь, 

с началом эры ультразвукового исследования, на 

эмбриональном этапе развития диагностика этой 

патологии становится возможной в более ранние 

сроки беременности.

М.В. Кубрина, М.В. Медведев, 
Н.А. Алтынник, Н.В. Потапова, Москва
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Ïðåíàòàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ïàõîâî-ìîøîíî÷íîé ãðûæè
â III òðèìåñòðå áåðåìåííîñòè

За 15 лет: с 2002 по 2017 г. — в журнале 

«Пренатальная диагностика» было опубликовано 

только одно наблюдение пренатальной ультра-

звуковой диагностики пахово-мошоночной 

грыжи [1].

Закладка яичка происходит на задней брюш-

ной стенке эмбриона. Уже на ранних стадиях 

эмбриогенеза формируется длинный тяж верете-

нообразных клеток, который забрюшинно начи-

нается от зачатка яичка, пронизывает переднюю 

брюшную стенку и фиксируется ко дну будущей 

мошонки. В этот фиброзный тяж прорастают 

гладкие мышечные клетки. Позже в него вплета-

ются поперечнополосатые мышечные волокна от 

внутренней косой мышцы живота. Таким образом, 

этот тяж становится направляющей связкой для 

яичка (gubernaculums testis).

Дистальный или кожный конец направля-

ющей связки очень рано появляется в передней 

стенке живота, поэтому развивающиеся позже 

мышцы передней брюшной стенки живота окру-

жают направляющую связку яичка. Щелевидное 

пространство вокруг этой связки впоследствии 

становится паховым каналом.

В период 26–28 нед гестации яичко вместе 

с придатком, сосудами и нервами опускается 

в паховый канал. Поперечная и внутренняя косая 

мышцы живота отдают им часть поперечнополо-

сатых мышечных волокон, образующих мышцу, 

поднимающую яичко. Наружную косую мышцу 

живота направляющая связка и следующее за 

ней яичко с семенным канатиком пронизывают в 

области ее апоневроза, где формируется поверх-

ностное паховое кольцо [2].

К моменту рождения яичко оказывается уже 

в мошонке, а влагалищный отросток брюшины на 

участке пахового канала зарастает уже после рож-

дения. Только вокруг самого яичка с придатком 

эти влагалищные листки брюшины не срастаются.

Если опущение яичка произойдет без зарас-

тания влагалищного отростка брюшины, то вслед 

за яичком в мошонку могут сместиться подвиж-

doi: 10.21516/2413-1458-2017-16-2-183-184
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ные органы брюшной полости, что известно как 

врожденная паховая грыжа.

В нашем центре за 10 лет его работы (с 2007 

по 2017 г.) был выявлен единственный случай 

пахово-мошоночной грыжи у плода.

Пациентка В., 35 лет, беременность вторая 

(первая в 2004 г. закончилась самостоятельными 

родами). Супругу 25 лет, соматически здоров. 

При ультразвуковом исследовании в 36 нед бе-

ременности был обнаружен один живой плод 

мужского пола в головном предлежании. Фето-

метрические параметры соответствовали сроку 

беременности, количество околоплодных вод 

нормальное, плацента — по задней стенке, соот-

ветствует II степени зрелости. Данные осмотра 

половых органов: половой член развит правильно, 

нормальных размеров, левое яичко визуализи-

руется в мошонке. Правая половина мошонки 

увеличена в объеме, заполнена гетерогенным 

содержимым (рис. 1). Ткань правого яичка не 

лоцируется. Предшествующие исследования опи-

сывали изменения как бластому правого яичка.

Пациентка через неделю обратилась для по-

вторного обследования. Обследование проводи-

лось в том же медицинском центре в присутствии 

двух специалистов ультразвуковой диагностики. 

При осмотре мошонки плода отмечается увели-

чение размеров правой ее половины. Между обо-

лочек определяются перистальтирующие петли 

тонкого кишечника. Визуализация правого яичка 

затруднена. Заключение: «правосторонняя пахо-

во-мошоночная грыжа».

Заключительное исследование было проведе-

но в условиях дородового отделения родильного 

дома. При оценке мошонки плода в ее правой 

половине определяются перистальтирующие 

петли тонкого кишечника (рис. 2). Правое яичко 

определяется, смещено на периферию.

Рис. 1. Беременность 36 нед. Исследование мошонки плода: правая половина мошонки увеличена в объеме, заполнена гете-
рогенным содержимым (А, Б).

Рис. 2. Беременность 38 нед. Исследование мошонки плода: в правой половине мошонки видны петли тонкого кишечника, 
правое яичко определяется, смещено на периферию (А, Б).

А Б

БА
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В доношенном сроке родился живой до-

ношенный мальчик массой 3100 г, длина — 

52 см, оценка по шкале Апгар — 9/10 баллов. По-

сле осмотра новорожденного хирургом и прове-

денного ультразвукового исследования мошонки 

пренатальный диагноз был подтвержден (рис. 3). 

Оперативное лечение предполагается через не-

сколько месяцев.

И.А. Пеструхин, Вологда
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Ê âîïðîñó î äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå íîâîîáðà-
çîâàíèé ïå÷åíè ó ïëîäà. 
×àñòü 2: àðòåðèîâåíîçíàÿ ìàëüôîðìàöèÿ

Отечественная копилка случаев пренаталь-

ной ультразвуковой диагностики новообразова-

ний печени не так давно пополнилась наблюде-

нием гепатобластомы [1]. Следует отметить, что 

новообразования печени у плода встречаются до-

статочно редко и поэтому у многих отечественных 

специалистов отсутствует опыт их пренатальной 

идентификации. Опухоли печени у плода могут 

быть доброкачественными и злокачественными 

и представляют собой объемные печеночные 

образования. Дифференциальная пренатальная 

диагностика новообразований печени у плода 

является сложной задачей, но возможна при 

тщательном изучении структуры и особенностей 

васкуляризации образования [2].

К сегодняшнему дню отечественными спе-

циалистами опубликованы случаи пренатальной 

ультразвуковой диагностики гепатобластомы, 

гемангиомы, мезенхимальной гамартомы, гем-

эндотелиомы, кисты и лимфангиомы печени [2, 3]. 

Теперь к этому списку мы можем добавить ар-

териовенозную мальформацию. И хотя этой 

сосудистой опухоли нет в гистологической клас-

сификации опухолей печени, предложенной Все-

мирной организацией здравоохранения в 1983 г., 

в зарубежной периодике уже опубликовано более 

десятка случаев пренатальной ультразвуковой 

диагностики артериовенозной мальформации 

печени. Приводим описание собственного кли-

нического наблюдения.

При ультразвуковом исследовании в 31 нед 

беременности у первобеременной пациентки 

Ш., 29 лет, было выявлено значительное увели-

чение длины окружности живота плода до 302 мм 

(95-й процентиль – 301 мм). При этом все 

остальные основные фетометрические пока-

затели соответствовали 45–57 процентильным 

значениям. Увеличение размеров живота плода 

было обусловлено выраженной гепатомегалией 

с изменением ее эхоструктуры в виде множе-

ственных анэхогенных включений практически 

по всей площади печени (рис. 1). Вертикальный 

размер печени составил 47 мм (95-й процентиль – 

36,3 мм). Анэхогенные включения в печени 

плода имели разный диаметр и форму, что наи-

более наглядно демонстрирует томографический 

режим объемной эхографии (рис. 2). В режиме 

цветового допплеровского картирования был 

установлен сосудистый генез этих включений. 

Дополнительно было обнаружено многоводие, 

индекс амниотической жидкости составил 242 мм 

(95-й процентиль – 238 мм).

На основании полученных данных был уста-

новлен пренатальный диагноз гемангиомы печени 

и рекомендовано динамическое наблюдение. К со-

жалению пациентка не явилась на последующее на-

значенное обследование, связь с ней была потеряна.

Через 3 года при ретроспективном анали-

зе объемных реконструкций, присланных мне 

(МВМ) для составления отечественной базы-

doi: 10.21516/2413-1458-2017-16-2-184-186
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Рис. 1. Поперечное сечение брюшной полости плода (А, Б) на разных уровнях сканирования: гепатомегалия с множественными 
анэхогенными включениями разного диаметра и формы.

А Б

Рис. 2. Томографический режим объемной эхографии: множественные анэхогенные включениями регистрируются по всей 
глубине печени плода.
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Рис. 3. Типичный для артериовенозных мальформаций сосудистый рисунок печени плода в разных режимах объемной эхо-
графии (А, Б).

А Б

объемов редких клинических наблюдений 

врожденных пороков у плода, удалось подробно 

изучить все особенности изменений структуры 

печени и усомниться в пренатальном диагнозе 

гемангиомы, поскольку изменения носили диф-

фузный характер по всей площади печени и имели 

типичный сосудистый рисунок для артериовеноз-

ных мальформаций (рис. 3). Следует отметить, что 

представленные ультразвуковые объемные рекон-

струкции сосудистого рисунка печени были полу-

чены с ранее забранных объемов, но обработанных 

с помощью нового программного обеспечения 

с использованием режима HD-Flow, который 

позволяет более наглядно продемонстрировать 

особенности сосудистых мальформаций. Таким 

образом, появился новый пренатальный диагноз: 

артериовенозная мальформация.

Приложив существенные дополнительные 

усилия нам удалось найти пациентку и выяснить 

исход беременности. Пациентка после ультра-

звукового исследования в 31 нед была вскоре 

госпитализирована в родильный дом в связи с 

угрозой преждевременных родов, которые, несмо-

тря на проводимую терапию, произошли в 33 нед 

беременности. Родился недоношенный мальчик 

массой 2990 г, длина – 46 см, переведен на ИВЛ, 

умер через 20 часов. 

При патолого-анатомическом вскрытии была 

обнаружена распространенная артериовенозная 

мальформация внутрипеченочных сосудов, де-

понирование крови в расширенных синусоидах 

печени, гепатомегалия (масса 250 г), очаговые 

кровоизлияния и некрозы в паренхиме печени. 

Дополнительно были выявлены анасарка, двусто-

ронний гидроторакс, гидроперикард, асцит (100 

мл) и двустороннее гидроцеле.

Таким образом, при проведении диффе-

ренциальной пренатальной диагностики ново-

образований печени теперь следует учитывать и 

артериовенозную мальформацию.

М.В. Медведев, О.И. Козлова, М.В. Китаев, 
Я.А. Лубашев, А.А. Дмитращенко 
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Прошло более 30 лет с момента первой пу-

бликации в России о пренатальной диагностике 

аномалии Эбштейна в 1986 г. [1] и 15 лет с момента 

первого российского мультицентрового исследо-

вания, посвященного пренатальной диагностике 

аномалии Эбштейна [2]. В настоящее время в 

отдельных регионах России уже накоплен опыт 

более 10–15 случаев дородового выявления этого 

врожденного порока сердца [3]. Поэтому считаем 

целесообразным проведение нового мультицен-

трового исследования, в котором основное вни-

мание уделим прогнозу при этом пороке сердца. 

В связи с этим призываем всех отечественных 

специалистов, а также наших коллег из ближнего 

зарубежья принять участие в мультицентровом 

анализе по этой теме. В результате этого анализа 

мы сможем ответить на многие вопросы, вклю-

чая реальные сроки пренатальной диагностики 

аномалии Эбштейна в современных условиях, 

особенности ее эхографического проявления в 

зависимости от срока обнаружения, сочетанных 

пороков как сердца, так и экстракардиальных ано-

малий, а также определим прогноз в зависимости 

от выявленных изменений.

Присылать случаи следует только по пред-

лагаемому протоколу куратору мультицентрово-

го исследования Ирине Васильевне Комаровой 

(irina-komarova60@mail.ru) до 1 ноября 2017 года. 

В случае возникновения вопросов в ходе запол-

нения протокола не стесняйтесь напрямую об-

ратиться к куратору исследования.
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Протокол случая аномалии Эбштейна
1. ФИО специалиста (полностью), подготовившего клиническое наблюдение:

 Е-mail: _________________________________

2. Полное название лечебного учреждения

3. Возраст пациентки:______лет

4. Первородящая, повторнородящая (нужное подчеркнуть)

5. а) срок беременности, когда впервые при ультразвуковом исследовании были выявлены какие-либо 

изменения сердца и какие именно:__________________; б) срок беременности, когда впервые при ультра-

звуковом исследовании была диагностирована аномалия Эбштейна:_______недель

6. Особенности эхографической картины порока:

 • Четырехкамерный срез сердца: 
  – кардиоторакальное отношение – … %;

  – ось сердца – … градусы;

  – желательно вычислить площадь каждой камеры сердца (правого и левого предсердия, правого и левого 

желудочка) при наличии сохраненных цифровых изображений в памяти ультразвукового аппарата; 

при отсутствии сохраненных в памяти аппарата эхограмм – обязательно пришлите цифровое изо-

бражение четырехкамерного среза сердца плода в формате jpeg, по которому мы сможем сделать это 

планиметрически в специальной программе;

  – указать смещение трикуспидального клапана от уровня митрального клапана – на … мм; 

  – трикуспидальная регургитация – скорость … см/с, характер (голосистолическая, или занимает 

1/2 или 1/3 продолжительности систолы)

 • Сочетанные пороки сердца и экстракардиальные аномалии: … (перечислить)

 • Срез через 3 сосуда –  диаметр легочной артерии – … мм, диаметр аорты – … мм, соотношение диаметров 

легочной артерии и аорты – …, желательно указать пиковую систолическую скорость кровотока в легочной 

артерии … см/с и в аорте … см/с

 • Кровоток в венозном протоке – PI: …  (если оценивался)

 • Кариотип плода … (если определялся)

 • Данные первого ультразвукового  скрининга (если пройден):

 – ТВП – … мм; 

 – КТР – …мм;

 – ЧСС – … уд/мин;

 – НК – плюс/минус (если оценена);

 – особенности четырехкамерного среза сердца:  обнаружены / не обнаружены (подчеркнуть) и какие – …;

 – наличие или отсутствие трикуспидальной регургитации (подчеркнуть), ее скорость – …см/с (если 

оценивались);

 – PI в венозном протоке (если определялся) – ….

Необходимо в обязательном порядке прислать сохраненные эхограммы (в формате jpeg) и клипы в цифровом 

виде (в формате «mov» или «mp4») основных изменений сердца и главных артерий (четырехкамерный срез 

сердца, срез через 3 сосуда, срезы через выходные тракты желудочков и другие, если имеются)

7. При наблюдении в динамике указать дальнейшие сроки обследования и характеристики, указанные в 

пункте 6 (если это возможно)

8. Исход беременности: прерывание в _____недель, внутриутробная гибель в _____недель, преждевре-

менные роды в ____недель, срочные роды, операция кесарево сечение (нужное подчеркнуть), показания к 

кесареву сечению – ….

Пол плода / ребенка (мужской, женский), масса ________г, длина  ________см

9. Особенности постнатального периода: а) ребенок оперирован / не оперирован___________; б) если 

оперирован, то в каком возрасте:_________; в) тип операции: протезирование трикуспидального клапана, 

вальвулопластика трикуспидального клапана, конусная  реконструкция, другое:______________; г) отда-

ленные результаты лечения (выживаемость и качество жизни):_________

10. Результаты патолого-анатомического исследования: 

Помните, что только тогда наши выводы будут наиболее объективными, когда каждый специалист, 
имеющий даже 1–3 случая, внесет свой вклад в копилку отечественной пренатальной диагностики.
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Значимость проблемы своевременной пре-

натальной ультразвуковой диагностики при-

ращения плаценты определяется тем, что во 

всех этих случаях возникает реальная угроза для 

жизни женщины. Эта патология практически 

всегда сопровождается массивными кровоте-

чениями и нередко требуется весь комплекс 

реанимационных мероприятий. Материнская 

смертность по разным данным доходит до 

50 % и более (особенно в не диагностированных 

пренатально случаях). Актуальность проблемы 

подтверждается тем, что в различных научных 

журналах с завидным постоянством появляются 

публикации, посвященные случаям диагностики 

приращения плаценты [1–5]. Авторы анализи-

руют различные эхографические проявления 

приращения плаценты, их информативность на 

разных сроках беременности, обсуждают возмож-

ность и целесообразность применения МРТ –

как уточняющего метода. Однако никто не оце-

нивает частоту этого осложнения в настоящее 

время. Согласно данным публикаций прошлого 

века, частота истинного приращения плаценты 

составляет один случай на 10 000–25 000 родов [6]. 

Во многих публикациях вскользь говориться о 

повышении частоты приращения плаценты в 

десятки раз, но конкретных цифр не приводит-

ся. Нет информации и о точности пренатальной 

диагностики этого осложнения. Нет полной и 

четкой информации о значимости каждого ультра-

звукового критерия на разных сроках беременно-

сти, а потребность в этом давно назрела. Недаром 

в статье, опубликованной в 2017 г., американские 

коллеги, анализируя состояние и эффективность 

дородовой диагностики приращения плаценты, 

приходят к выводу о необходимости выработки 

стандартизированного подхода в диагностике 

этого тяжелого осложнения беременности [7].

В связи с этим призываем всех отечественных 

специалистов, а также наших коллег из ближнего 

зарубежья принять участие в мультицентровом 

анализе по этой теме. В результате этого анализа 

мы сможем установить истинную частоту прира-

щения плаценты, определить наиболее значимые 

диагностические критерии и самое главное – раз-

работать эффективный алгоритм своевременной 

пренатальной диагностики этого тяжелого аку-

шерского осложнения.

Присылать случаи по предлагаемому прото-

колу следует куратору мультицентрового анализа 

Александру Юрьевичу Блинову (jax99959@mail.ru) 

до 1 ноября 2017 года. Давайте в очередной раз 

объединимся и решим еще одну сложную и ак-

туальную проблему современной пренатальной 

диагностики и акушерства.



Мультицентровой анализ: 
ультразвуковая диагностика приращения плаценты

ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА  2017  Т 16 № 2; 191-192192

Протокол случая приращения плаценты

1. ФИО специалиста (полностью), подготовившего клиническое наблюдение:

 Е-mail: __________________________________

2. Полное название лечебного учреждения:

3. Возраст пациентки:______лет

4. Аборты в анамнезе _______ (количество) и на каких сроках беременности каждый

5. Любые другие инвазивные внутриматочные вмешательства в анамнезе (вид, когда проводилось, 

        исход, осложнения) _______________________________

6. Острый / хронический эндометрит в анамнезе ________________________

7. Применение внутриматочных контрацептивов (да, нет), длительность применения ________ лет, 

        годы _________________

8. Нарушения менструального цикла: первичное/вторичное (нужное подчеркнуть)

9. Длительность, лечение ___________________________________________

10. Первородящая/повторнородящая (нужное подчеркнуть)

11. Кесарево сечение в анамнезе (сколько, доступ, осложнения) ___________

Пол ребенка (мальчик, девочка), масса __________г, длина________см (заполняется на все пре-

дыдущие роды)

12. Ручное обследование полости матки при предыдущих родах (да, нет), показания:

_______________________________________________________________

13. Вариант родоразрешения в данную беременность: самостоятельные роды / кесарево сечение 

       (нужное подчеркнуть) на ___________нед беременности

14. Матка удалена/сохранена (вид органосохраняющей операции) _________

_______________________________________________________________

15. Кровопотеря _______ мл Реинфузия __________ мл

16. Пол ребенка (мальчик, девочка), масса __________г, длина________см 

17. Срок пренатальной диагностики приращения плаценты________нед

18. Предлежание плаценты да / нет, с какого срока ________ нед

19. Локализация плаценты ___________________________________________

20. При наблюдении в динамике указать дальнейшие сроки обследования и полученные результаты

        ультразвукового исследования

21. Необходимо в обязательном порядке присылать сохраненные эхограммы и клипы в цифровом виде 

(клипы в формате «mov» или «mp4») всех проведенных ультразвуковых исследований и доппле-

ровских исследований кровотока, а также сеансов КТГ, протокол гистологического исследования 

препарата с подтверждением наличия приращения плаценты.
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