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ПРЕДИСЛОВИЕ

За последние десятилетия трудно выделить другой диагностический метод, который разви�
вался бы с такой интенсивностью и получил столь широкое распространение в акушерстве, как
пренатальная эхография. Широкие возможности ультразвукового исследования в пренатальной
диагностике врожденных и наследственных заболеваний сделали этот метод основой пренаталь�
ной медицины.

В этой книге мы постарались объективно и всесторонне рассмотреть все основные совре�
менные аспекты применения пренатальной эхографии в разные сроки беременности. При этом
нами был использован богатый опыт как отечественных, так и зарубежных специалистов. В автор�
ский коллектив были приглашены многие известные отечественные специалисты, которые лю�
безно согласились предоставить результаты своих последних работ.

Издание этой книги было бы невозможно без помощи и поддержки многих людей и организа�
ций. Настоящее руководство подготовлено во многом благодаря кропотливой работе сотрудни�
ков Центра пренатальной диагностики при родильном доме № 27 (г. Москва), которым мы выра�
жаем особую благодарность. Авторский коллектив признателен фирмам МЕДИНВЕСТ, General
Electric Medical Systems Ultrasound, Aloka, Siemens Medical Solutions, Toshiba Medical Systems, Спек�
тромед и Медкор – Медицинские Системы за поддержку в издании книги.

Надеемся, что эта книга окажет Вам реальную помощь в повседневной работе и будет спо�
собствовать повышению квалификации отечественных специалистов пренатальной диагностики.

 С благодарностью примем любые замечания и пожелания, касающиеся содержания книги.

Авторский коллектив
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Глава 1

ЭХОГРАФИЯ В АКУШЕРСТВЕ

Эхография в акушерстве известна давно, с тех
пор, как в 1958 году J. Donald с коллегами сообщили
о возможности ее использования у беременных. С
того момента прошло почти 50 лет. Метод стреми2
тельно развивался. Практически ежегодно появля2
лись новые технологии, изменялись принципы рабо2
ты ультразвуковых датчиков, совершенствовалось
программное обеспечение аппаратов, разрабатыва2
лись оригинальные подходы к обработке эхо2
графического изображения.

В настоящее время практическое здравоохране2
ние располагает возможностью проводить исследо2
вания на аппаратах с высочайшей разрешающей спо2
собностью с использованием допплерографии, цве2
тового допплеровского картирования, энергетичес2
кого допплера. С каждым годом все большее распро2
странение получает трехмерная эхография; активно
осваивается режим, так называемого, четырехмер2
ного изображения.

Трудно предсказать, какой станет эхография в
акушерстве через десяток лет, что за открытия нас
ждут в недалеком будущем. Очевидно лишь одно:
ультразвуковые исследования сегодня – это самый
популярный диагностический метод, без которого не
обходится ведение ни одной беременности. Совре2
менная эхография выгодно отличается от других ме2
тодов исследования уникальным сочетанием ка2
честв: неинвазивностью, высокой информативнос2
тью, безопасностью, возможностью многократного
применения у одной пациентки, оптимальным соот2
ношением стоимости исследования и его качества.

Уникальные свойства эхографии сделали ее неза2
менимой в традиционной схеме акушерского обследо2
вания. Ультразвуковые исследования позволяют врачу
получить точные ответы на нелегкие вопросы и решить
множество задач, главными из которых являются:

1) оценка фетометрических параметров для оп2
ределения их соответствия менструальному сроку
беременности и исключения задержки внутриутроб2
ного развития плода;

2) оценка ультразвуковой анатомии плода с це2
лью дородовой диагностики врожденных пороков
развития (ВПР) и других патологических состояний;

2) формирование среди беременных группы
риска, угрожаемой по рождению детей с хромосом2
ными аномалиями и другими врожденными и наслед2
ственными заболеваниями, путем выявления эхогра2
фических маркеров этих заболеваний;

3) изучение особенностей развития плаценты и
других провизорных органов, а также оценка коли2

чества околоплодных вод с целью получения допол2
нительной информации о развитии и течении бере2
менности.

Хорошо известно, что в большинстве случаев
отклонения от нормального развития беременности,
будь то ВПР или другая грубая патология плода,
встречаются у молодых и ничем не отягощенных па2
циенток. Следовательно, всем беременным показа2
но комплексное пренатальное обследование,
неотъемлемой частью которого является эхография.

В настоящее время практически во всех странах
мира ультразвуковые исследования при беременно2
сти носят массовый характер. Другими словами,
эхография является скрининговым методом, позво2
ляющим из общего потока пациенток не только вы2
делить тех, у которых есть та или иная патология пло2
да, но и сформировать разные группы риска, подле2
жащие динамическому контролю и дополнительным
обследованиям.

По данным Всемирной организации здравоох2
ранения, скрининг должен охватывать не менее 85%
исследуемой группы пациентов. В большинстве
стран в настоящее время ультразвуковой скрининг
при беременности является составляющей частью
национальных программ здравоохранения, однако
такое положение он занял только в конце 802х – на2
чале 902х годов. Именно тогда в ходе многолетних
рандомизированных исследований было доказано,
что массовые безвыборочные ультразвуковые иссле2
дования являются эффективным методом выявления
ВПР у плода, что существенно снижает показатели
перинатальной смертности. Очевидно, что врожден2
ные и наследственные заболевания (ВНЗ), в частно2
сти ВПР являются патологией, которая принципиаль2
но влияет на прогноз для жизни и здоровья детей.
Именно поэтому пренатальная диагностика ВНЗ
была определена специалистами как основная зада2
ча эхографического скрининга при беременности, а
показатель выявляемости пороков стал главным кри2
терием его эффективности [1–8].

Несмотря на повсеместное распространение
ультразвуковых исследований, дородовая диагнос2
тика ВПР продолжает вызывать трудности. По дан2
ным многочисленных зарубежных исследований,
проведенных в разные годы, показатель их выявляе2
мости в среднем составляет 45%. Российское муль2
тицентровое исследование продемонстрировало
аналогичный результат – 55% [8]. Таким образом,
можно сделать неутешительный вывод о том, что при
скрининговых исследованиях каждый второй ВПР,
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подлежащий ультразвуковой диагностике, в услови2
ях практического здравоохранения пропускается и
констатируется только после рождения ребенка.

Очевидно, что средние показатели отражают
лишь тенденции в ультразвуковой диагностике и не
характеризуют работу каждого специалиста. В раз2
ных клиниках чувствительность эхографии в отноше2
нии ВПР варьирует в очень широких пределах – от 20
до 97%. Тем не менее эти цифры позволяют сделать
вывод о том, что максимальный охват беременных
эхографическими исследованиями не является един2
ственным условием успешной борьбы с ВПР. Эффек2
тивность как скрининговых, так и селективных ульт2
развуковых исследований зависит от многих факто2
ров, главными из которых являются:

1) квалификация врачей ультразвуковой диаг2
ностики;

2) сроки проведения и количество исследований;
3) место проведения исследований (лечебное

учреждение I или II уровня);
4) диагностические возможности ультразвуко2

вого оборудования;
5) наличие единого протокола ультразвукового

исследования;
6) единый учет ВНЗ;
7) качество верификации ультразвукового диаг2

ноза (возможности патологоанатомической службы
региона).

Квалификация врачей ультразвуковой диаг�
ностики – это главное условие, влияющее на точ2
ность и своевременность эхографического диагно2
за. Следует помнить, что эхография и тем более пре2
натальная ультразвуковая диагностика – это само2
стоятельная область медицины, требующая глубоких
специальных знаний. Акушер2гинеколог, взявший в
руки ультразвуковой датчик, a priori не может быть
специалистом в пренатальной диагностике и нужда2
ется в длительной специализированной подготовке.

К сожалению, в России до сих пор отсутствует
единая система подготовки специалистов ультразву2
ковой пренатальной диагностики. Нередко обучение
проводится на кафедрах акушерства и гинекологии,
для которых эхография не является профильной спе2
циальностью, что неизбежно приводит к снижению
качества подготовки.

Практика показывает, что именно недостаточная
квалификация врачей является основной причиной
диагностических ошибок, а также случаев постанов2
ки ложных диагнозов, которые влекут за собой нео2
правданное и неэффективное лечение, необоснован2
ные госпитализации, а иногда и ошибочное преры2
вание беременности по медицинским показаниям.

Анализ результатов работы нашего центра пока2
зал, что в 2003 г. у пациенток, направленных к нам на
консультацию с диагнозом «задержка внутриутробно2
го развития плода», в 73% случаев фетометрические
данные полностью соответствовали норме. При подо2
зрении на наличие фетоплацентарной недостаточно2
сти этот диагноз был снят в 95% наблюдений!

Еще одним примером зависимости качества пре2
натального диагноза от квалификации врача могут
служить данные по совпадению диагнозов при нали2

чии ВПР у плода. По нашим данным, в группе пациен2
ток (1567 человек), направленных с диагнозом «порок
развития» в 60% диагноз был полностью снят, в 9% –
не совпал, в 15% – был уточнен или совпал частично и
только в 16% был подтвержден. Гарантией абсолют2
ной достоверности этих цифр служит тот факт, что во
всех случаях беременности были прослежены до кон2
ца и получены данные о родах и новорожденных или
патологоанатомические заключения.

Таким образом, знания врача, проводящего уль2
тразвуковое исследование, лежат в основе правиль2
ного дородового диагноза, который в свою очередь
является главной составной частью пренатальной
службы и позволяет точно прогнозировать исходы
беременностей, качество жизни и здоровья будуще2
го ребенка, а также заранее планировать тактику ве2
дения беременности, родов и помощь новорожден2
ному в неонатальном периоде.

Сроки проведения и количество ультразву�
ковых исследований при беременности оказыва2
ют серьезное влияние на качество дородового обсле2
дования. Внутриутробное развитие – процесс дина2
мический, поэтому эхографическое исследование
необходимо проводить в сроки, дающие максималь2
ную информацию об анатомии плода. По данным ра2
боты нашего центра, за три последних года, в сред2
нем 27% ВПР, подлежащих ультразвуковой диагнос2
тике, своевременно не выявляются только в связи с
несоблюдением сроков проведения ультразвуково2
го обследования.

Схема организации ультразвукового скрининга
при беременности направлена на эффективное и сво2
евременное выявление ВНЗ и других патологических
состояний, а также на комплексное дородовое обсле2
дование плода. В большинстве стран Европы в настоя2
щее время она включает три обязательных исследова2
ния: в 10–14, 20–24 и 32–34 нед беременности.

Основная цель скринингового ультразвукового
исследования в 10–14 нед беременности – форми2
рование группы риска по хромосомной патологии
плода и некоторым ВПР на основании оценки толщи2
ны воротникового пространства (ТВП). Четкая связь
между увеличением этого эхографического маркера
и хромосомными аберрациями (ХА), а также некото2
рыми формами пороков развития позволяет уже в
ранние сроки выделять из общего потока беремен2
ных, которые нуждаются в пренатальном кариотипи2
ровании и тщательном динамическом контроле. По
данным литературы, каждый третий плод с ТВП пре2
вышающей 952й процентиль нормативных значений,
имеет ХА. При расширенной ТВП и нормальном ка2
риотипе в среднем в 12–13% регистрируются небла2
гоприятные перинатальные исходы, в 6% – ВПР [9].

Помимо измерения ТВП во время первого скри2
нингового ультразвукового исследования возможна
оценка некоторых органов и структур плода, что ока2
зывает существенное влияние на повышение эффек2
тивности ранней пренатальной диагностики многих
грубых ВПР. Следует подчеркнуть, что диагностика
ВПР в ранние сроки не является основной целью это2
го исследования, поскольку доскональная оценка
анатомии плода невозможна.
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Оптимальными сроками для проведения перво2
го скринингового ультразвукового исследования яв2
ляются не 10–14, а 12–14 нед беременности [10]. Во2
первых, в эти сроки более точно оценивается ТВП.
Этот ультразвуковой маркер не является постоянным
признаком. Его можно зарегистрировать не ранее 10
нед, но наибольших значений он достигает к 12 нед и
исчезает после 14 нед беременности. Во2вторых, в
12–14 нед становится более реальной оценка разных
органов и структур плода, что оказывает существен2
ное влияние на повышение эффективности ранней
пренатальной диагностики ВПР.

Второе скрининговое ультразвуковое исследо2
вание следует проводить в 20–24 нед беременнос2
ти. Основная цель этого исследования – тщатель2
ная оценка анатомии плода для диагностики наи2
большего количества ВПР, подлежащих дородово2
му выявлению. Многими исследованиями было до2
казано, что оптимальными сроками для проведения
второго скринингового ультразвукового исследова2
ния является интервал от 20 до 22 нед беременнос2
ти. В эти сроки четкая визуализация всех структур
плода возможна в 90% случаев, тогда как в 18–19
нед – только в 76% [11]. Таким образом, выбор сро2
ков проведения второго скринингового исследова2
ния определяется оптимальной визуализацией
внутренних органов плода, а также возможностью
прерывания беременности по медицинским показа2
ниям в тех случаях, когда выявляются ВНЗ и ВПР не
совместимые с жизнью.

Цель третьего скринингового ультразвукового
исследования – выявление ВПР с поздней манифес2
тацией, диагностика задержки внутриутробного раз2
вития плода, а также функциональная оценка состо2
яния плода.

Задержка развития, возникающая к III триместру
беременности, в подавляющем большинстве случаев
связана с функциональными нарушениями в маточно2
плацентарно2плодовом комплексе, поэтому требует
проведения адекватной оценки кровотока с помощью
допплерографии, а также выявления признаков дист2
ресса плода с помощью кардиотокографии. Обследо2
вание в интервале 32–34 нед позволяет решить по2
ставленные задачи в полном объеме. Следует под2
черкнуть, что небольшие диспропорции в размерах
плода, нередко наблюдающиеся в 28–30 нед, к 32–
34 нед выравниваются, и количество случаев ложно2
положительной диагностики задержки развития
уменьшается. Кроме того, в интервале 32–34 нед мож2
но проводить кардиотокографическое исследование
в тех случаях, когда в клинике отсутствуют кардиомо2
ниторы с автоматическим анализом [12].

Таким образом, наиболее оптимальной схемой
ультразвукового скрининга во время беременности
следует считать троекратное обследование в I, II и III
триместрах (в12–14, 20–24 и 32–34 нед). Именно та2
кая схема является в России законом и регламенти2
рована приказом МЗ РФ № 457 «О совершенствова2
нии пренатальной диагностики в профилактике на2
следственных и врожденных заболеваний у детей» от
28.12.2000 г. Следует отметить, что этот приказ в
первую очередь направлен на улучшение пренаталь2

ного выявления ВНЗ, то есть наиболее тяжелых форм
патологии плода. Он ни в коем случае не исключает
проведение эхографических исследований в другие
сроки с другими целями, но строго предписывает
соблюдать схему ультразвукового скрининга на ВНЗ.

I и II уровни обследования – это условное раз2
деление медицинских учреждений, проводящих уль2
тразвуковые пренатальные исследования. В настоя2
щее время эхография плода входит в комплекс обя2
зательного обследования практически во всех клини2
ках, имеющих хоть какое2то отношение к обследова2
нию беременных. В большинстве случаев первое уль2
тразвуковое исследование осуществляется в женских
консультациях, то есть в медицинских учреждениях,
которые принято относить к I уровню обследования.

Каждый регион имеет систему женских консуль2
таций (I уровень) и диагностических центров (II уро2
вень). Центры, как правило, укомплектованы специ2
алистами разного профиля и оснащены диагности2
ческой аппаратурой более высокого класса. Женс2
кие консультации в целом имеют более скромную
материально2техническую и кадровую базы, но вно2
сят неоценимый вклад в развитие и ежедневную ра2
боту акушерской службы. Тем не менее качество пре2
натальных ультразвуковых исследований в женских
консультациях относительно невысоко. Это связано
с меньшим эхографическим опытом врачей женских
консультаций, особенностями организации их рабо2
ты (большинство из них работают по совместитель2
ству), редкой встречаемостью ВНЗ и сложностью ин2
терпретации ультразвуковых данных, полученных на
аппаратах среднего класса, которыми в основном ос2
нащены учреждения I уровня.

Цифры говорят сами за себя. По данным немец2
ких исследователей [7], в середине 902х годов выяв2
ляемость ВПР у плода в учреждениях I уровня не пре2
вышала 30%, что, по их мнению, было связано с не2
достаточным уровнем подготовки специалистов.
Аналогичные данные были получены австрийскими
специалистами [13], которые продемонстрировали,
что в лечебно2диагностических учреждениях I уров2
ня точность диагностики всех ВПР не превышала
22%, в акушерских стационарах – 40%, а в центрах
пренатальной диагностики достигала 90%.

Наши исследования последних лет показали, что
чувствительность эхографии в выявлении ВПР в ус2
ловиях регионального центра пренатальной диагно2
стики стремится к 90%. По данным специалистов
Кемеровской области, выявляемость ВПР в прена2
тальном центре этого региона составляет 85%, в уч2
реждениях I уровня – только 10–20% [14].

Ярким примером неудовлетворительного каче2
ства ультразвуковой диагностики на I уровне может
служить состояние дородового выявления пороков
сердца, которые занимают ведущее место в струк2
туре младенческой смертности. Согласно исследо2
ваниям, проведенным Российской ассоциацией вра2
чей ультразвуковой диагностики в перинатологии и
гинекологии в 1999 г., выявляемость врожденных
пороков сердца в нашей стране на I уровне в конце
902х годов не достигала 10% (то есть 90% пороков
сердца были диагностированы только после родов!),
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тогда как в региональных центрах пренатальной ди2
агностики она превышала 40% [15]. По данным на2
шего центра, при комплексном подходе к оценке
структур сердца плода удалось повысить чувстви2
тельность эхографии в отношении значимых пороков
сердца с 54 до 90%.

Таким образом, приведенные данные убеди2
тельно доказывают, что в настоящее время скринин2
говые ультразвуковые исследования беременных,
проводимые в условиях женских консультаций, име2
ют крайне низкую эффективность. Быстрое улучше2
ние качества ультразвуковой диагностики на I уров2
не невозможно, поскольку это требует колоссальных
материальных затрат на смену парка аппаратуры, а
также на переподготовку старых кадров и обучение
большого количества новых специалистов.

Решение проблемы лежит в реорганизации
службы пренатальной ультразвуковой диагностики.
К сожалению, приказ № 457 предписывает проведе2
ние всех ультразвуковых исследований при беремен2
ности в учреждениях I уровня. В региональные цент2
ры следует направлять только тех пациенток, кото2
рые изначально относятся к группе риска по рожде2
нию детей с ВНЗ, а также беременных, у которых в
ходе эхографии или биохимического скрининга вы2
явлены какие2либо отклонения. Таким образом, ос2
новной груз в выявлении ВНЗ падает на плечи вра2
чей женских консультаций.

Эту схему работы нельзя назвать идеальной,
поскольку, как уже упоминалось выше, основная мас2
са ВНЗ возникает спонтанно в молодых и здоровых
семьях, то есть большая часть пациенток с патоло2
гией у плодов будут обследованы в учреждениях I
уровня, то есть в заведомо худших условиях. Эта схе2
ма, несомненно, снижает качество пренатального
обследования и увеличивает количество не диагно2
стированных ВНЗ.

Первым шагом к улучшению качества пренаталь2
ной диагностики ВНЗ мог бы стать перевод второго
скринингового ультразвукового исследования (20–24
нед) на II уровень в тех регионах, где географичес2
кие условия позволяют применить эту схему обсле2
дования. Перенесение второго скринингового обсле2
дования в региональный центр, безусловно, носит
рекомендательный характер. Убедившись на опыте
нашего центра пренатальной диагностики в эффек2
тивности этой схемы обследования, мы стали пред2
лагать ее к внедрению на занятиях Курса пренаталь2
ной диагностики и конференциях Российской ассо2
циации врачей ультразвуковой диагностики в пери2
натологии и гинекологии. Результат не заставил себя
долго ждать. В Оренбурге только за один год работы
по этой схеме выявляемость наиболее трудно диаг2
ностируемых аномалий развития – пороков сердца –
возросла с 29% до 66% [16]. В Красноярске менее
чем за 2 года показатель чувствительности эхогра2
фии в отношении ВПР увеличился с 30 до 77%, а по2
казатель перинатальной смертности за счет улучше2
ния выявляемости ВПР уменьшился на 11‰ [17].
Аналогичных результатов достигли специалисты
Оренбурга, Астрахани, Казани, Кемеровской облас2
ти и многих других регионов.

Проведение всех эхографических исследований в
20–24 нед в региональном центре не только позволяет
улучшить качество диагностики ВНЗ, но и уменьшить
нагрузку на врачей ультразвуковой диагностики женс2
ких консультаций. Работа врача I уровня существенно
облегчается, поскольку самое сложное и трудоемкое
исследование проводится специалистами диагности2
ческого центра и вероятность постановки правильного
диагноза в более короткие сроки увеличивается. Врачи
I уровня получают возможность сконцентрировать вни2
мание на проведении I и III этапов скрининга, а также рас2
ширить спектр гинекологических и акушерских эхогра2
фических исследований, проводимых по показаниям, не
регламентированным рамками приказа № 457.

Значительным преимуществом двухуровневой
схемы скрининга является концентрация специали2
зированной помощи в одном диагностическом цент2
ре и, следовательно, существенная экономия
средств региона на оснащении ультразвуковыми
машинами экспертного класса и другим оборудова2
нием только одного учреждения.

Двухуровневая схема организации ультразвуко2
вого обследования беременных в течение многих лет
действует в большинстве стран Европы. Западные
специалисты подсчитали, что организация диагнос2
тического центра с медицинской и экономической то2
чек зрения оправдывает себя в регионе с населени2
ем от 500 тыс. до 1 млн человек. Аналогичные расче2
ты в российском здравоохранении отсутствуют, но
недавно отечественными специалистами были опуб2
ликованы интересные данные, касающиеся экономи2
ческого эффекта пренатальной диагностики. В Кеме2
ровской области менее, чем за 5 лет экономия бюд2
жетных средств за счет перехода к двухуровневой
системе, улучшения диагностики ВПР и прерывания
в пренатальном периоде беременностей с тяжелы2
ми формами ВНЗ составила 13 220 000 рублей [14].

По нашему мнению, приведенные факты убеди2
тельно доказывают целесообразность реорганиза2
ции системы службы пренатальной диагностики и
перехода к двухуровневому обследованию с прове2
дением основного (20–24 нед) ультразвукового ис2
следования в региональных диагностических цент2
рах. Пренатальная диагностика дает великолепную
возможность реализовать потенциал этих центров,
реально в короткие сроки улучшить дородовую ди2
агностику ВНЗ и изменить показатели перинаталь2
ной заболеваемости и смертности.

Диагностические возможности ультразвуко�
вого оборудования – один из факторов, существен2
но влияющих на качество пренатального обследова2
ния. Однако вопрос оснащения ультразвуковыми ап2
паратами учреждений I и II уровней часто лежит за пре2
делами компетенции главных врачей, тем более спе2
циалистов ультразвуковой диагностики. Подавляю2
щее большинство российских лечебно2диагностичес2
ких учреждений как I, так и II уровня оснащены ультра2
звуковой аппаратурой невысокого класса с низкой
разрешающей способностью, что существенно сни2
жает качество пренатальной диагностики ВПР.

Нередко комплектация аппаратов осуществля2
ется без учета основной сферы использования (ис2
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следование плода). Например, отсутствие датчика с
частотой 5 МГц существенно влияет на качество по2
лучаемого изображения. Изучение сердца плода во
II триместре продемонстрировало, что получение
качественного изображения четырехкамерного сре2
за сердца с помощью датчика с частотой 5 МГц дос2
тигается в 93,5% случаев, тогда как при применении
датчика 3,5 МГц – в 73,3% наблюдений [18].

Большое влияние на качество диагностики ока2
зывает применение современных технологий: доп2
плерографии, цветового допплеровского картирова2
ния и т.д. К сожалению, в настоящее время только
68% региональных центров имеют возможность про2
водить ультразвуковое исследование в режиме цве2
тового допплеровского картирования, которое име2
ет важное значение для проведения дифференциаль2
ной пренатальной диагностики и прогнозирования
перинатальных исходов, особенно при выявлении
врожденных пороков сердца.

Помимо разрешающей способности аппаратуры
большую роль играет выбор доступа к объекту изуче2
ния. При использовании трансвагинального сканиро2
вания диагностические возможности эхографии в I
триместре беременности значительно расширяются.
Отсутствие трансвагинальных датчиков не является
препятствием для организации скринингового ульт2
развукового исследования в конце I триместра бере2
менности, поскольку оценку воротниковой зоны мож2
но проводить трансабдоминально, однако объем до2
полнительной информации о плоде уменьшается, что
ставит под сомнение возможность адекватной оцен2
ки анатомических структур в ранние сроки.

Отрадно отметить, что в последние годы резко
возрос интерес к пренатальной диагностике не толь2
ко у специалистов, но и у руководящих работников
от медицины. Многие региональные диагностичес2
кие центры были переоснащены, и этот процесс про2
должается. Тем не менее хотелось бы еще раз под2
черкнуть, что квалификация специалистов, по наше2
му мнению, имеет существенно большее значение
для качества пренатальной диагностики, нежели ка2
чество ультразвукового оборудования. Практика по2
казывает, что опытный врач, работающий на аппара2
те среднего класса, вносит существенно больший
вклад в пренатальное выявление ВНЗ, нежели недо2
статочно подготовленный специалист за экраном
прибора экспертного класса.

Единые протоколы ультразвукового иссле�
дования – это главное условие стандартизации эхо2
графических исследований, позволяющее сравни2
вать результаты работы разных врачей и анализиро2
вать допущенные ошибки. До недавнего времени в
пренатальной ультразвуковой диагностике единый
протокол эхографического исследования плода от2
сутствовал, что затрудняло взаимопонимание врачей
разных клиник и лишало специалистов возможности
корректной статистической обработки ультразвуко2
вых данных.

Протокол скринингового ультразвукового иссле�
дования во II и III триместрах беременности появился в
практике ультразвуковых исследований несколько лет
назад. Решение проблемы стандартизации эхографи2

ческого исследования в нашей стране взяла на себя
Российская ассоциация врачей ультразвуковой диаг2
ностики в перинатологии и гинекологии. Предложен2
ный специалистами Ассоциации протокол был утвер2
жден Министерством здравоохранения РФ в 2000 г.
(приказ № 457) в качестве официальной формы обяза2
тельной для заполнения после каждого эхографичес2
кого исследования, как в женских консультациях, так и
в диагностических центрах (см. протокол 1).

Протокол включает несколько частей: паспорт2
ные данные, оценку фетометрических параметров,
оценку анатомии плода и провизорных органов, зак2
лючение.

В разделе «паспортные данные» особое внима2
ние следует уделять подсчету срока беременности
по данным последней менструации. Следует по2
мнить, что при регулярном менструальном цикле
срок беременности рассчитывается от первого дня
последней менструации. Категорически неправиль2
но вносить поправки в срок беременности на осно2
вании полученных фетометрических данных. Вольное
обращение с установленным сроком беременности
неизбежно приводит к несвоевременному выявле2
нию задержки внутриутробного развития плода и к
другим серьезным диагностическим ошибкам.

Правила измерения основных фетометричес2
ких параметров и оценки органов и систем плода
неоднократно были описаны в отечественных изда2
ниях [8, 19, 20]. На страницах этой книги в соответ2
ствующих разделах мы подробно обсудим каждую
позицию скринингового протокола. Пока лишь под2
черкнем, что соблюдение методики измерения каж2
дой структуры и ультразвуковой оценки органов пло2
да лежит в основе правильной своевременной ди2
агностики ВНЗ.

Данные фетометрических измерений, занесен2
ные в протокол, дают возможность врачу судить о
размерах плода и об их соответствии менструально2
му сроку беременности. Все полученные значения
необходимо сравнивать с нормативными показате2
лями. В 2002 г. был опубликован сборник «Ультра2
звуковая фетометрия», который пользовался столь
большим спросом, что уже выдержал четвертое из2
дание. Он включает отечественные и зарубежные
справочные таблицы и номограммы по всем фето2
метрическим параметрам, без которых проведение
качественных ультразвуковых исследований при бе2
ременности невозможно [21]. Следует отметить, что
точность диагностики многих ВПР, а также задержки
внутриутробного развития плода заметно улучшает2
ся при использовании региональных нормативов,
учитывающих конституциональные особенности ос2
новного населения региона [22].

После оценки основных фетометрических пара2
метров следует изучение анатомии плода, которое
целесообразно проводить последовательно по еди2
ной схеме (голова, лицо, позвоночник, легкие, серд2
це, органы брюшной полости, почки и мочевой пу2
зырь) методом исключения. Например, нормальное
изображение полости прозрачной перегородки по2
зволяет исключить голопрозэнцефалию, измерение
боковых желудочков – вентрикуломегалию, визуали2
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Протокол 1
Название лечебного учреждения, телефон

ПРОТОКОЛ СКРИНИНГОВОГО УЛЬТРАЗВУКОВОГО ИССЛЕДОВАНИЯ
В 20–24 НЕДЕЛИ БЕРЕМЕННОСТИ

Дата исследования _______________________ № исследования ________________________
Ф.И.О. ________________________________ Возраст _______________________________
Первый день последней менструации _______ Срок беременности___________________ нед
Имеется _____________ живой(ые) плод(ы) в головном/тазовом предлежании

ФЕТОМЕТРИЯ:
Бипариетальный размер головы __________ мм Окружность головы ___________________мм
Лобно1затылочный размер ______________ мм Диаметр/окружность живота ____________мм
Длина бедренной кости: левой ___________ мм правой ______________________________мм
Длина костей голени: левой _____________ мм правой ______________________________мм
Длина плечевой кости: левой ____________ мм правой ______________________________мм
Длина костей предплечья: левого _________ мм правого _____________________________мм
Размеры плода: соответствуют ___________ нед

  непропорциональны и не позволяют судить о сроке беременности

АНАТОМИЯ ПЛОДА:
Боковые желудочки мозга _________________ Мозжечок _____________________________
Большая цистерна _______________________
Лицевые структуры: профиль ______________
Носогубный треугольник _________________ Глазницы ______________________________
Позвоночник ___________________________ Легкие ________________________________
41камерный срез сердца __________________ Срез через 3 сосуда ______________________
Желудок _______________________________ Кишечник _____________________________
Желчный пузырь ________________________ Почки ________________________________
Мочевой пузырь _________________________
Место прикрепления пуповины к передней брюшной стенке _____________________________

ПЛАЦЕНТА, ПУПОВИНА, ОКОЛОПЛОДНЫЕ ВОДЫ:
Плацента расположена по передней, задней стенке матки, больше справа/слева, в дне, на _____ см
выше внутреннего зева, область внутреннего зева _______________________________________
Толщина плаценты: нормальная, уменьшена/увеличена до _____________________________мм
Структура плаценты: ______________________________________________________________
Степень зрелости: 0, I, II, III, что соответствует/не соответствует сроку беременности
Количество околоплодных вод: нормальное, многоводие/маловодие
Индекс амниотической жидкости _________________________________________________ см
Пуповина имеет ____________________ сосуда

ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ: данных не обнаружено
Обнаружены: ___________________________________________________________________
ШЕЙКА И СТЕНКИ МАТКИ: особенности строения__________________________________
ОБЛАСТЬ ПРИДАТКОВ: _________________________________________________________
ВИЗУАЛИЗАЦИЯ: удовлетворительная/затруднена
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: ________________________________________________________________

______________________________________________________________________________
Ф.И.О. врача, подпись ____________________________________________________________

зация структур задней черепной ямки – синдром Ден2
ди – Уокера и т.д. Однако даже самое тщательное ис2
следование во II триместре не позволяет диагности2
ровать все пороки развития, поскольку некоторые

нозологические формы проявляют себя только в по2
здние сроки беременности.

После изучения анатомии плода следует оценка
провизорных органов и количества околоплодных
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вод. Исследование плаценты включает оценку ее ло2
кализации, толщины, структуры и степени зрелости.
Отличительной особенностью протокола является
обязательная оценка количества сосудов пуповины.
В норме пуповина содержит три сосуда – одну вену и
две артерии. Единственная артерия пуповины неред2
ко обнаруживается при различных ВНЗ.

Количество околоплодных вод оценивается пу2
тем подсчета индекса амниотической жидкости (сум2
ма максимальных свободных вертикальных карманов
в четырех квадрантах амниотической полости). При
маловодии численные значения индекса находятся
ниже 52го процентиля, при этом глубина наибольше2
го кармана амниотической жидкости составляет не
более 2 см. Многоводие характеризуется увеличени2
ем численных значений индекса амниотической жид2
кости более 97,5 процентиля, а глубины наибольше2
го кармана околоплодных вод – более 8 см.

В случае невозможности судить о каких2либо
структурах плода в связи с наличием ожирения у бе2
ременной, из2за неудобного положения плода или
маловодия в специальной графе протокола следует
сделать пометку «визуализация затруднена». Хоте2
лось бы подчеркнуть, что в подавляющем большин2
стве случаев удается добиться удовлетворительной
визуализации всех регламентированных протоколом
структур плода путем оптимизации ультразвукового
изображения, применения трансвагинального досту2
па, уменьшения тонуса матки после введения спаз2
молитиков. Если, несмотря на принятые меры, адек2
ватной визуализации органов плода добиться не уда2
ется, следует пригласить пациентку на повторное
исследование через 1–2 нед.

Каждое ультразвуковое исследование должно
заканчиваться заключением. Прежде всего, специа2
лист, проводящий скрининговое исследование, обя2
зан сделать вывод о соответствии размеров плода
менструальному сроку беременности. В тех случаях,
когда размеры плода пропорциональны, соответ2
ствуют менструальному сроку, а структуры, включен2
ные в протокол и подлежащие оценке, нормальны,
очередная явка пациентки на прием назначается в
срок, регламентированный скринингом.

Если размеры плода непропорциональны или име2
ется несоответствие фетометрических данных предпо2
лагаемому сроку беременности, следует отметить воз2
можную причину этого несоответствия (нарушение
менструального цикла, позднее зачатие, конституцио2
нальные особенности родителей, задержка внутриут2
робного развития плода и т.д.). При выявлении несо2
ответствий такого рода, но при отсутствии анатомичес2
ких нарушений необходимо рекомендовать ультразву2
ковой контроль в условиях центра пренатальной диаг2
ностики не позднее, чем через 2–3 нед.

В случае проведения эхографии в учреждении I
уровня и выявлении любого порока развития или по2
дозрения на ВПР показана обязательная консульта2
ция пациентки в региональном диагностическом цен2
тре в течение ближайших 1–2 дней.

Все позиции протокола являются обязательны2
ми для оценки на любом уровне обследования. А priori
можно полагать, что диагностические центры вклю2

чают весь перечень параметров в свои протоколы,
поэтому специалисты центров имеют право не при2
держиваться утвержденной формы протокола, да2
вать заключение об ультразвуковом обследовании в
произвольной форме и включать в них дополнитель2
ные параметры.

Протокол скринингового ультразвукового иссле�
дования в ранние (11–14 нед) сроки беременности
был разработан Ассоциацией врачей ультразвуковой
диагностики в перинатологии и гинекологии практи2
чески одновременно с протоколом II триместра и
рекомендован к применению в практическом здра2
воохранении, однако до сих пор носит рекоменда2
тельный характер [23].

Основной трудностью составления унифициро2
ванного протокола ранних сроков является быстрая
динамика изменений структур плода. Отличия в уль2
тразвуковой анатомии плода в 8 и 14 нед разитель2
ны и не подлежат описанию в рамках единого прото2
кола. Специалистами Ассоциации был предложен
документ для I скринингового исследования, опти2
мальными сроками для применения которого явля2
ется интервал 12–14 нед. Быстрое пополнение зна2
ний о развитии плода в I триместре беременности и
новое ультразвуковое оборудование, позволяющее
визуализировать структуры плода, ранее не подда2
вавшиеся оценке, требуют внесения некоторых из2
менений в этот документ (см. протокол 2).

Предлагаемый протокол может быть использо2
ван только в сроки скринингового ультразвукового
исследования, то есть в 12–14 нед. Результаты ульт2
развуковых исследований, проводимых по тем или
иным причинам в более ранние сроки беременнос2
ти, могут быть описаны в произвольной форме, по2
скольку в начале I триместра объем объективной
информации об эмбрионе и плодном яйце невелик.

Предлагаемый протокол включает описание
эхографических параметров, доступных для изучения
в сроки первого скринингового обследования, кото2
рые имеют значение для составления прогноза раз2
вития плода и формирования показаний к другим
видам пренатального обследования.

Фетометрические параметры протокола включа2
ют только копчико2теменной размер и его соответ2
ствие менструальному сроку беременности, выражен2
ному в полных неделях и днях. Измерение среднего
внутреннего диаметра желточного мешка имеет прин2
ципиальное значение для прогностической оценки
характера развития беременности. В норме эта струк2
тура визуализируется до 12 нед, а затем исчезает.
Известно, что при аномальных размерах желточного
мешка и повышении его эхогенности вероятность не2
развивающейся беременности возрастает, следова2
тельно, отклонения от нормативных значений при
оценке этой структуры требуют динамического ульт2
развукового и клинического контроля за пациенткой.

Необходимо подчеркнуть, что такие параметры, как
абсолютные размеры матки, а также диаметр плодного
яйца в 11–14 нед, не имеют большого клинического зна2
чения, поэтому они были исключены из протокола.

Измерение ТВП имеет принципиальное значе2
ние и должно проводиться во всех случаях согласно
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Протокол 2
Название лечебного учреждения, телефон

ПРОТОКОЛ  СКРИНИНГОВОГО  УЛЬТРАЗВУКОВОГО  ИССЛЕДОВАНИЯ
В  11–14  НЕДЕЛЬ БЕРЕМЕННОСТИ

«             » ____________ 200__ г.                             № исследования______________

Ф.И.О. пациентки _________________________________________________ возраст ________ лет

Первый день последней менструации __________срок беременности _____ нед_____дн

Предполагаемая дата родов «_____»__________________ 200__ г.

Вид исследования: трансабдоминальный, трансвагинальный

В полости матки визуализируется, не визуализируется______________________________плод(а)

Копчико1теменной размер плода _____ мм, соответствует, не соответствует менструальному сроку

беременности

Частота сердечных сокращений плода _______________ ударов в 1 мин

Толщина воротникового пространства ___________ мм

Желточный мешок: визуализируется, не визуализируется

Средний внутренний диаметр желточного мешка  _____________ мм

Преимущественная  локализация хориона: передняя, задняя, правая, левая боковая стенки, дно

матки, область внутреннего зева

Структура хориона: не изменена, изменена ____________________________________________

Особенности придатков матки ______________________________________________________

Особенности строения стенок матки _________________________________________________

Визуализация: удовлетворительная, затруднена ________________________________________

Особенности: ____________________________________________________________________

Заключение: _____________________________________________________________________

Рекомендации: ___________________________________________________________________

Ультразвуковой контроль в ______нед

Ф.И.О. врача, подпись______________________

общепринятым правилам [24]. За отклонение от нор2
мы принимается значение, превышающее 952й про2
центиль нормативных значений [25].

Оценка сердечной деятельности плода введена
в протокол в качестве косвенного критерия отбора в
группу риска по хромосомной патологии плода. Вза2
имосвязь частоты сердечных сокращений и частоты
аномалий хромосом у плода требует дальнейшего
изучения тем не менее желательно подсчитывать
этот показатель при каждом ультразвуковом иссле2
довании.

Помимо измерения толщины воротниковой зоны
и традиционных параметров (локализация хориона,
частота сердечных сокращений и т.д.) в сроки пер2
вого скринингового обследования можно оценить
ряд анатомических структур плода. В последнее вре2
мя результаты работы многих центров пренатальной
диагностики нашей страны убедительно продемон2

стрировали реальные достижения практических вра2
чей в диагностике различных пороков в ранние сро2
ки беременности. Это диктует необходимость внесе2
ния определенных изменений в протокол и включе2
ния в обязательную оценку некоторых анатомичес2
ких образований [26].

Оценка костей свода черепа уже в конце I три2
местра дает возможность выявления таких тяжелых
пороков развития как акрания, экзэнцефалия, анэн2
цефалия, а также увеличивает вероятность ранней
диагностики черепно2мозговой грыжи.

Термин «бабочка» включает в себя нормальное
изображение структур головного мозга, представ2
ленное сосудистыми сплетениями боковых желу2
дочков и М2эхо. Отсутствие четкой визуализации
М2эхо позволяет уже в ранние сроки заподозрить
многие тяжелые пороки головного мозга, например,
голопрозэнцефалию.
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В последнее время особое внимание уделяется
оценке длины костей носа плода в ранние сроки бе2
ременности. Согласно данным зарубежных специа2
листов, оценка длины костей носа является инфор2
мативным критерием в ранней пренатальной диаг2
ностике синдрома Дауна. Укорочение ее менее 52го
процентиля нормативных значений или отсутствие
носовой кости встречается у 70% плодов с трисоми2
ей 21 [27]. Следует помнить, что как в I, так и во II три2
местрах носовые кости можно измерять только в
строго сагиттальной плоскости.

Позвоночник, желудок, мочевой пузырь и кости
конечностей плода оцениваются так же, как и во II
триместре беременности. Врачу, проводящему ис2
следование, необходимо констатировать наличие
всех перечисленных структур, и в случае нетипичной
ультразвуковой картины рекомендовать динамичес2
кий ультразвуковой контроль.

Хотелось бы еще раз подчеркнуть, что основная
задача I скринингового ультразвукового исследова2
ния состоит в формировании группы риска по ВНЗ.
Ранняя диагностика ВПР – это сверхзадача, которая
пока не может быть эффективно решена в рамках
практического здравоохранения. Протокол ранних
сроков содержит обязательную рекомендацию о про2
ведении следующего ультразвукового исследования
с указанием конкретной даты или срока беременно2
сти. Эта графа является напоминанием пациентке и
лечащему врачу о том, что эхография в I триместре
не заменяет комплексное пренатальное обследова2
ние в более поздние сроки.

Единый учет врожденной и наследственной
патологии оказывает существенное влияние на ка2
чество скринингового ультразвукового исследова2
ния. Объективная оценка эффективности эхографии
возможна только при получении полных сведений по
исходам всех беременностей, а также при сравнении
данных, полученных в пренатальном периоде, с па2
тологоанатомическими исследованиями или резуль2
татами обследования новорожденных.

Очевидно, что только полная информация о ди2
агностированных и пропущенных ВПР дает объектив2
ную основу для оценки качества пренатальной эхо2
графии. Главным критерием качества ультразвуко2
вых исследований является показатель чувствитель2
ности эхографии, то есть доля выявленных в доро2
довом периоде ВПР в общей структуре ВПР у плодов
и новорожденных.

Корректная оценка чувствительности скринин2
га подразумевает очень тщательный сбор результа2
тов «обратной связи», то есть сведений об исходах
беременностей у всех пациенток, прошедших эхо2
графическое исследование в конкретном центре. В
том случае, когда такая информация имеется в не2
полном объеме, показатель чувствительности скри2
нинга резко повышается за счет отсутствия сведе2
ний о пропущенных ВПР и, соответственно, «умень2
шения» общего числа ВПР.

По данным литературы, частота выявляемости
ВПР в пренатальном периоде варьирует от 23,6 до
80,8% [8]. С целью объективизации данных о чувстви2
тельности ультразвукового скрининга необходимо

привести все данные к «общему знаменателю». С
этой целью можно использовать понятие стандарти2
зованной чувствительности, которое подразумевает
корректировку показателя, полученного в конкретной
клинике. Известно, что при безвыборочном обследо2
вании беременных в среднем частота ВПР, подлежа2
щих эхографической диагностике, составляет 2%. В
этот показатель входят как выявленные, так и пропу2
щенные пороки. Введение показателя стандартизо2
ванной чувствительности в расчеты дает ответ на
следующий вопрос: «Какова была бы чувствитель2
ность скрининга в конкретной клинике, если бы ее
специалисты имели сведения обо всех ВПР, имею2
щихся в обследованной группе беременных?».

Стандартизованные показатели позволили бо2
лее объективно сравнить работу разных лечебно2
диагностических учреждений. Оказалось, что чув2
ствительность эхографических исследований при
беременности, по данным литературы, варьирует в
еще более широких пределах – от 13,3 до 89,8% [8].
Анализ причин такой разницы (квалификация вра2
чей? качество оборудования? и т.д.) и ошибок в ра2
боте является задачей администрации. Мы лишь хо2
тели подчеркнуть, что только использование единых
критериев учета ВНЗ во всех клиниках страны позво2
ляет получить объективную информацию о состоя2
нии их пренатальной диагностики.

В ходе обсуждения факторов, влияющих на ка2
чество пренатального выявления ВНЗ, хотелось бы
отметить, что для практического здравоохранения
большое значение имеют как пропущенные при уль2
тразвуковом исследовании пороки, так и «диагнос2
тика» ВПР, которые не подтверждаются после рож2
дения. Ложноположительные диагнозы не только па2
губно влияют на психику беременных, но и суще2
ственно искажают статистику.

Объективная оценка выявленной и пропущенной
патологии позволяет правильно трактовать данные,
полученные в ходе обследования разных групп паци2
енток. В тех случаях, когда диагностический центр об2
следует пациенток высокого генетического риска, ча2
стота диагностированных при ультразвуковом иссле2
довании ВПР увеличивается в 2–3 раза. По данным на2
шего центра, за последние 5 лет, частота ВПР при об2
следовании беременных, относящихся к скрининговой
группе, варьировала в пределах 1,2–1,7%, а в селек2
тивной (консультативной) группе – достигала 3,5%.

Большое значение в создании единой системы
учета ВНЗ имеет использование единых классифи2
каций этих состояний врачами разных специальнос2
тей. К сожалению, до сих пор единая классификация
ВНЗ отсутствует. Международная классификация
пороков развития, принятая Всемирной организаци2
ей здравоохранения, международная статистическая
классификация болезней и причин, связанных со здо2
ровьем, классификации ВПР, предлагаемые в раз2
личных руководствах по ультразвуковой диагности2
ке, а также система учета ВПР у неонатологов и па2
тологоанатомов, существенно различаются между
собой. Очевидно, что в таких условиях сравнить по2
казатели работы разных медицинских учреждений,
занимающихся перинатальной диагностикой ВНЗ, а,
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следовательно, и оценивать точность ультразвуковой
диагностики, практически невозможно.

Официально существующий в России регистр
ВНЗ [28] у новорожденных включает в себя крайне
ограниченный и несистематизированный перечень
нозологических форм. Одновременно в него входят
пороки, однозначно подлежащие выявлению в пре2
натальном периоде (например, анэнцефалия), и ано2
малии развития не доступные эхографии (например,
микроотия). Еще одно противоречие заключается в
том, что количество нозологических форм ВПР, ко2
торые можно диагностировать при ультразвуковом
скрининге, значительно больше, чем указано в рег2
ламентированном перечне. Следовательно, оценить
эффективность ультразвукового скрининга, исполь2
зуя этот регистр, невозможно.

Таким образом, отсутствие системного подхо2
да в оценке ВНЗ различными специалистами суще2
ственно влияет на качественные показатели работы
пренатальной службы. В связи с разобщенностью
врачей разных специальностей, так или иначе уча2
ствующих в формировании перинатального диагно2
за, в ближайшее время этот вопрос решен не будет.
Тем не менее каждый специалист, работающий в
пренатальной диагностике и анализирующий свою
работу, должен учитывать эти особенности для по2
лучения максимально объективной информации о со2
стоянии плода и новорожденного.

Верификация ультразвукового диагноза в ходе
постнатального обследования ребенка или при пато2
логоанатомических исследованиях плода после преры2
вания беременности по медицинским показаниям – это
важное звено в работе пренатальной службы.

Приказ № 457 вменил в обязанности патоло2
гоанатомической службе проведение вскрытий пло2
дов независимо от их массы во всех случаях прена2
тального обнаружения ВНЗ и прерывания беременно2
стей по медицинским показаниям, тем не менее до сих
пор детальные патологоанатомические исследования
во многих регионах не проводятся, что снижает оцен2
ку точности ультразвуковой диагностики ВНЗ.

Несомненно, всем врачам, работающим в обла2
сти ультразвуковой пренатальной диагностики, сле2
дует стремиться к тесному контакту с патологоанато2
мами и к использованию единых критериев в оценке
результатов. Необходимо учитывать, что некоторые
эхографические находки требуют специальной под2
готовки материала к секции и применения определен2
ных методик вскрытия. Прежде всего это касается
изменений, найденных при эхографическом исследо2
вании в головном мозге плода. Структуры мозга од2
ними из первых подвергаются аутолизу, который на2
чинается сразу после внутриутробной гибели плода в
ходе прерывания беременности по медицинским по2
казаниям. В отсутствие мер, направленных на сохра2
нение мозговых структур, подтвердить или опроверг2
нуть мнение врача ультразвуковой диагностики и, со2
ответственно, окончательно определить наличие тех
или иных изменений у плода невозможно.

Оценка эффективности ультразвукового скри2
нинга, а также эффективность работы всей прена2
тальной диагностики в целом невозможна без интег2

рации патологоанатомической службы в эту область
медицины. По данным N. Sebire (Международный
конгресс по медицине плода, доклад «Перинаталь2
ная патология», Афины, 2002 г.), который проанали2
зировал опыт работы патологоанатомической служ2
бы Великобритании, 95% причин перинатальной
смертности могут быть установлены или подтверж2
дены с помощью адекватного секционного исследо2
вания. Каждый третий (35%) диагноз, поставленный
с помощью эхографии, доказать невозможно (вент2
рикуломегалия, пиелоэктазия, начальные формы не2
иммунной водянки плода и т.д.). В 5–10% случаев в
ходе патологоанатомических исследований выявля2
ются ВПР, которые не подлежат ультразвуковой ди2
агностике. В целом, по данным автора, патологоана2
томы дают дополнительную к ультразвуковым заклю2
чениям информацию об аномалиях развития внут2
ренних органов плода в 41–50% случаев.

Проблемы единой оценки и интерпретации дан2
ных возникают при сопоставлении ультразвукового
пренатального диагноза с результатами обследова2
ния новорожденного. Обязательный объем обследо2
вания новорожденных с ВНЗ не определен, поэтому
ряд заболеваний, диагностированных пренатально,
не удается подтвердить после родов. Это не только
влияет на показатели эффективности скрининга, но
и снижает качество лечения новорожденных.

Ярким примером может служить кистозно2аде2
номатозный порок развития легких, который доста2
точно легко диагностируется в пренатальном перио2
де. После родов это заболевание имеет разную сте2
пень выраженности клинического проявления от пол2
ного ее отсутствия до постепенного развития стой2
кой легочной симптоматики [29]. При рентгеновском
исследовании легких диагноз кистозно2аденоматоз2
ного порока, поставленный в дородовом периоде,
подтвердить невозможно. Наличие очага поражения
легочной ткани можно доказать только с помощью
магнитно2резонансной или компьютерной томогра2
фии, которые при отсутствии клинических симптомов
у ребенка, как правило, не проводятся, несмотря на
рекомендации врачей пренатальной ультразвуковой
диагностики. В этих случаях дородовый диагноз сни2
мается и показатели чувствительности эхографичес2
кого скрининга, соответственно, снижаются.

До сих пор остается открытым вопрос о длитель2
ности наблюдения новорожденных с целью выявле2
ния ВНЗ. По данным G. Pilu, выступившего с докла2
дом «Проблемы ультразвукового диагноза врожден2
ных пороков развития плода» на Международном кон2
грессе по медицине плода (Афины, 2002 г.), частота
ВПР у новорожденных не превышает 1,5–2,0%. В воз2
расте двух лет этот показатель становится равным
2,5–3,0%, поскольку начинают манифестировать «ма2
лые» формы пороков. К 14 годам частота ВНЗ дости2
гает 13%, так как развивается полная клиническая кар2
тина моногенных заболеваний, ферментопатий и т.д.

По нашему мнению, при оценке эффективности
ультразвукового скрининга, целесообразно ограни2
чивать период наблюдения за детьми 1 годом, в те2
чение которого можно доказать наличие или отсут2
ствие ВПР или других грубых форм ВНЗ, влияющих
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на прогноз для здоровья, диагноз которых потенци2
ально возможен в пренатальном периоде.

Таким образом, постановка точного дородово2
го ультразвукового диагноза – это лишь верхушка
айсберга пренатальной диагностики. Наиболее
трудная часть работы – подтверждение диагноза и
интерпретация полученных данных. Приходится
констатировать, что в настоящее время во многих
случаях врачи ультразвуковой диагностики, прово2
дящие как скрининговые, так и селективные иссле2
дования, лишены возможности верифицировать
пренатальный диагноз и сопоставлять дородовые
эхографические находки с постнатальными прояв2
лениями ВНЗ. Несмотря на кажущуюся простоту,

В 2004 г. исполнилось 25 лет одному из старей2
ших пренатальных центров России – Центру прена2
тальной диагностики (ЦПД) при родильном доме
№ 27 (Москва). Он начинался в 1979 г. с кабинета уль2
тразвуковой диагностики в стенах обычного городс2
кого родильного дома. До этого времени ультразву2
ковые исследования беременным в Москве проводи2
лись на акушерских кафедрах некоторых ВУЗов и в ис2
следовательских институтах и носили больше науч2
ный, чем практический характер. Еще были «живы»
ультразвуковые аппараты, использующие А2режим,
возможности В2режима в акушерстве только начина2
ли изучаться, не были известны пренатальные доппле2
рографические исследования, кордоцентез в мире
еще не изобрели, о биохимическом скрининге в на2
шей стране информация полностью отсутствовала.

Будущий Центр пренатальной диагностики при ро2
дильном доме № 27, который сегодня знают во многих
регионах России, стал первой ласточкой среди учреж2
дений практического здравоохранения, занимающихся
проблемами диагностики патологии беременности и
ВНЗ. Он был создан истинными энтузиастами. Первым
заведующим Центром стал врач родильного дома Алек2
сандр Наумович Баранов. Во всех начинаниях его под2
держивал главный врач родильного дома Евгений Аб2
рамович Волпин. Именно он вовремя оценил значимость
для практического здравоохранения и перспективы уль2
тразвуковой пренатальной диагностики.

Центр начинал свою работу с исследований на
простеньком ультразвуковом аппарате фирмы
Toshiba. Знания по ультразвуковой анатомии плода
и особенностям развития беременности в основном
приобретались на собственных ошибках, поскольку
специальная литература практически отсутствовала.
Поток пациенток складывался стихийно. Первым ди2
агностированным пороком развития стала анэнце2
фалия, о чем имеется соответствующая запись в ре2
гистрационном журнале 1981 года.

В середине 802х годов рамки эхографии стали
тесными для нашего центра, который к тому време2
ни стал уже лабораторией пренатальной диагности2

проблема оценки эффективности ультразвукового
скрининга до сих пор не решена. Консолидация
врачей разных специальностей, так или иначе ра2
ботающих в пренатальной диагностике, постепен2
но должна привести к разработке единых критери2
ев, позволяющих оценить качество работы разных
звеньев пренатальной службы. До тех пор, пока
этого не произошло, врачи, проводящие скринин2
говые исследования, должны стремиться к точно2
му соблюдению методики ультразвукового обсле2
дования плода во всех случаях, чтобы минимизи2
ровать субъективность эхографии и снизить коли2
чество как ложноотрицательных, так и ложнополо2
жительных диагнозов ВНЗ.

ОПЫТ РАБОТЫ ЦЕНТРА ПРЕНАТАЛЬНОЙ ДИАГНОСТИКИ
ПРИ РОДИЛЬНОМ ДОМЕ № 27 (МОСКВА)

ки. Знакомство с А.М. Кулиевым – доктором меди2
цинских наук, одним из ведущих сотрудников Инсти2
тута медицинской генетики – способствовало расши2
рению спектра исследований. В содружестве с со2
трудниками лаборатории пренатальной диагности2
ки этого института (теперь Медико2генетический на2
учный центр РАМН) постепенно мы начали работу по
внедрению биохимического скрининга в клиничес2
кую практику, с 1987 г. приступили к подготовке к ин2
вазивным методам исследования и в 1989 г. сдела2
ли первые плацентоцентезы. С тех пор самая слож2
ная и ответственная цитогенетическая часть иссле2
дований выполняется сотрудниками лаборатории
под руководством доктора биологических наук Тать2
яны Владимировны Золотухиной. Первым хромосом2
ным заболеванием у плода, диагностированным со2
вместными усилиями, стал синдром Дауна, зарегис2
трированный в начале 1989 г.

Быстрый прогресс науки в области изучения
моногенных заболеваний и других видов наслед2
ственной патологии увеличил поток пациенток в наш
Центр и расширил перечень диагностируемых нозо2
логических форм. В настоящее время мы тесно со2
трудничаем со многими лабораториями МГНЦ РАМН.

К 1990 г. появился первый ультразвуковой аппа2
рат с допплеровским блоком, и начались исследо2
вания кровотока в системе мать – плацента – плод.
В 1995 г. громоздкие и неудобные кардиотокографы
сменили фетальные мониторы фирмы Oxford с авто2
матическим анализом. Таким образом, к середине 902
х годов мы получили возможность проводить комплек2
сную функциональную оценку состояния плода.

Желание коллектива Центра улучшить каче2
ственные показатели работы привело к внедрению в
ежедневную практику понятия «обратная связь». В
середине 902х годов мы начали трудоемкую и кро2
потливую работу по сбору результатов исходов бе2
ременностей у всех пациенток Центра. Это позволя2
ет нам строго контролировать работу и анализиро2
вать ошибки, допущенные при постановке пренаталь2
ных диагнозов, а также достоверно рассчитывать
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Рис. 1.1. Количество обследованных пациенток и абсолютное количество зарегистрированных ВПР.

Данные обратной связи

Обследовано пациенток

Всего пациенток с ВПР

показатели чувствительности и специфичности эхо2
графии и других методов дородового обследования.

Значительное улучшение показателей работы
ЦПД произошло после начала сотрудничества со спе2
циализированной кафедрой ультразвуковой диагно2
стики. Именно альянс практической медицины и на2
уки дал толчок к активизации аналитической состав2
ляющей работы Центра, появлению первых статей и,
самое главное, к повышению квалификации врачей.
К настоящему времени из2под пера сотрудников Цен2
тра вышло более 100 научных работ, опубликованных
в известных изданиях, и 7 монографий в соавторстве
с ведущими специалистами нашей области.

Анализируя 252летний путь в пренатальной диаг2
ностике, мы хотим продемонстрировать не только
свои успехи, но прежде всего допущенные ошибки.
Известное утверждение «умный учится на ошибках
других» в пренатальной диагностике получило продол2
жение из уст замечательного специалиста, хорошо
известного в нашей стране по книге «Пренатальная
диагностика врожденных пороков развития», Филип2
па Дженти. В лекции «Ошибки и артефакты в прена2
тальной ультразвуковой диагностике» он сказал: «Кто2
то должен стать этими «другими»». Наш опыт позво2
ляет причислить себя к «другим», поэтому мы и позво2
лили себе выше высказать некоторые соображения по
организации работы центров, так или иначе связан2
ных с пренатальной диагностикой. В этом же разделе
хотелось бы привести некоторые цифры, подтверж2
дающие, на наш взгляд, правомочность нашей схемы.

На рис. 1.1 представлены некоторые показатели
работы нашего Центра за последние 17 лет работы.
Первые 13 лет, ознаменовавшие становление работы
нового для отечественного здравоохранения типа ле2
чебно2диагностического учреждения, канули в лету.
Показатели работы этого времени, к сожалению, по2
чти не сохранились. Тем не менее, имеющиеся циф2
ры говорят о многом. Например, до 1993 г. мы не зна2
ли даже точного количества обследованных в ЦПД
пациенток. Во всех отчетах фигурировали данные «по

валу», то есть по количеству проведенных ультразву2
ковых исследований, в том числе по количеству ульт2
развуковых исследований, при которых были выявле2
ны те или иные пороки развития. Судить о частоте
встречаемости ВПР в пренатальном периоде и об эф2
фективности эхографии в эти годы не представлялось
возможным. Интересно, что на протяжении многих
лет, несмотря на рост количества ультразвуковых ис2
следований, количество зарегистрированных случа2
ев ВПР плода было стабильно низким (30–35 случаев
в год). По нашему мнению, эти данные свидетельству2
ют в первую очередь об отсутствии у врачей опыта в
пренатальной диагностике врожденной патологии.

В 1993 году нами впервые были получены дан2
ные о количестве пациенток, обследованных в ЦПД
за год. Несмотря на очевидность этого показателя
работы любого медицинского учреждения, до сих пор
мы сталкиваемся с разночтениями в его интерпре2
тации. Дело в том, что работа пренатального центра
характеризуется тремя показателями, каждый из ко2
торых нужен для определенных целей.

1. Количество обследованных пациенток. Этот
показатель представляет интерес для научной рабо2
ты, так как позволяет рассчитать чувствительность и
специфичность эхографии и других методов прена2
тальной диагностики, но практически не интересует
администрацию, поскольку не отражает «валовые»
показатели работы. Нередко количество обследован2
ных пациенток трудно оценить, поскольку документа2
ция в большинстве диагностических центров ведется
в виде журналов ультразвуковых исследований, в ко2
торых одна и та же пациентка регистрируется несколь2
ко раз, то есть при каждом проведении эхографии.

Мы предпочитаем проводить учет этого показа2
теля по количеству индивидуальных карт пренаталь2
ного обследования. С одной стороны, количество
карт соответствует количеству обследованных в цен2
тре, с другой, мы точно знаем, какое количество и
каких обследований прошла каждая пациентка за
время наблюдения в центре. Кроме того, проблема
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учета может быть достаточно легко решена при ис2
пользовании автоматизированных рабочих мест и
соответствующих компьютерных программ.

2. Количество посещений. Этот показатель вхо2
дит в сводки работы амбулаторных медицинских уч2
реждений, поскольку лежит в основе расчета бюджет2
ного финансирования. Он важен для главных врачей,
но абсолютно бесполезен для анализа качества диаг2
ностической работы центра. Количество посещений
практически всегда равно количеству проведенных
ультразвуковых исследований, так как любое обсле2
дование в любом пренатальном центре, как правило,
начинается с эхографии. В исключительно редких слу2
чаях пациентки приходят на другие исследования (на2
пример, кардиотокографию или какую2либо консуль2
тацию) и не проходят ультразвуковое исследование.

3. Количество исследований, проведенных в
диагностическом центре. Этот показатель складыва2
ется из количества эхографий, а также учитывает
другие исследования (допплерография, кардиото2
кография, инвазивные исследования, биохимичес2
кие анализы крови на сывороточные маркеры, лабо2
раторные анализы плодного материала и т.д.). В
большей степени он важен для практических врачей,
чем для администрации, особенно в тех случаях, ког2
да зарплата связана с количеством исследований
(страховая медицина или подсчет «условных еди2
ниц», приходящихся на каждое исследование).

В 1993 г. нами впервые был отмечен рост (почти
в два раза) такого показателя, как абсолютное число
случаев выявления ВПР плода при отсутствии суще2
ственного увеличения количества обследованных
беременных. В то время изменение показателя было
связано исключительно с улучшением качества ре2
гистрации патологии, но ни в коем случае не с улуч2
шением качества диагностики. Впервые мы получи2
ли возможность судить о частоте встречаемости ВПР
среди обследованного контингента беременных.

Несмотря на кажущуюся значимость для клини2
ческой практики, показатель частоты встречаемос2
ти ВПР в пренатальном периоде не может в полном

объеме свидетельствовать о качестве диагностичес2
кой работы в конкретном центре. Он зависит не толь2
ко от квалификации врачей, но и многих других фак2
торов.

Действительно, чем лучше специалисты, тем
больше ВПР может быть выявлено при пренатальном
ультразвуковом исследовании, однако среди паци2
енток группы высокого риска частота ВПР и хромо2
сомных аномалий у плода будет заведомо выше, чем
в скрининговой группе. С тех пор, как мы получили
возможность рассчитывать частоту встречаемости
ВПР среди обследованных беременных, этот пока2
затель вырос в среднем с 2 до 3,5% (табл. 1.1).

В какой2то степени это можно объяснить повы2
шением квалификации врачей Центра, однако нельзя
сбрасывать со счетов одновременное изменение по2
тока обследуемых беременных. Если в 1993–1994 гг.
скрининговая группа составляла 80% от всех обсле2
дованных, то в последние годы этот показатель не
превышает 40–42%. По данным наших исследова2
ний, в скрининговой группе средняя частота ВПР со2
ставляет 1,3%, а в группе риска – достигает 3,7%.

Необходимо учитывать и тот факт, что показа2
тель встречаемости ВПР в пренатальном периоде
может отражать качество работы конкретного цент2
ра только в том случае, если имеется полная инфор2
мация об исходах беременностей у всех пациенток,
прошедших ультразвуковые исследования в этом
учреждении. Эти данные необходимы во избежание
как ложноотрицательных (то есть пропущенных ВПР),
так и ложноположительных (то есть «вымышленных»
ВПР вследствие неправильно интерпретированных
ультразвуковых данных) результатов.

Именно сбор данных «обратной связи» является
камнем преткновения в большинстве диагностических
центров. Эту работу мы начали в 1994 г. у и только к
1996 г. получили первые результаты, то есть смогли
впервые рассчитать показатели чувствительности эхо2
графии. Именно с 1996 г. понятие «количество пациен2
ток с ВПР у плода» (см. рис. 1.1) стало формироваться
из выявленных и пропущенных случаев, таким образом,

Таблица 1.1. Некоторые показатели работы ЦПД

Показатель 1993 1994 1995 1996 1997 1998 1999 2000 2001 2002 2003

Количество обследованных 4875 4403 5591 6967 6775 6575 6743 8310 8768 9052 9080
беременных
Скрининговая группа 84% 78% 74% 62% 44% 46% 40% 44% 42% 42% 41%
Консультативная группа 16% 22% 26% 38% 56% 54% 60% 56% 58% 58% 59%
Количество беременных – – 3465 4899 5427 5597 5675 6238 6789 7268 Данные в про2
с данными «обратной связи» 62% 70% 80% 85% 84% 74% 77% 80% цессе сбора
Количество плодов с ВПР*:

всего – – – 90 138 169 165 207 221 257 –
выявленные 56 93 97 80 133 158 154 191 212 241 262
пропущенные – – – 10 5 11 11 16 9 16

Частота случаев ВПР – – 2,8% 2,1% 2,7% 3,3% 2,9% 3,3% 3,2% 3,4% 3,0%
в пренатальном периоде
Частота ВПР в скрининговой группе – – – – – – 1,3% 1,7% 1,2% 1,2% 1,1%
Частота ВПР в группе риска – – – – – – 3,3% 3,2% 3,8% 4,3% 4,1%
Чувствительность – – – 88,9% 96,4% 93,5% 93,3% 92,3% 95,9% 93,8%
эхографии

Примечание. * – 1987–1992 гг. 30–39 случаев.
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Рис. 1.2. Чувствительность эхографии в выявлении ВПР.

Пациентки с выявленными ВПР

Пациентки с пропущенными ВПР

первый показатель чувствительности эхографии, полу2
ченный в нашем центре, составил 88,9% (рис. 1.2).

В первые годы охват «обратной связью» состав2
лял 60–65%, потом этот показатель вырос до 85%,
но в последние годы стабилизировался на уровне 75–
80%. Главный результат невероятно сложной, кро2
потливой и трудоемкой работы по сбору данных «об2
ратной связи» – получение реальных показателей
выявляемости ВПР, то есть чувствительности эхо2
графии, что позволяет анализировать собственные
ошибки в диагностическом процессе.

К 1996 г. уже был накоплен значительный опыт в
выявлении ВПР с помощью эхографии. Приятно отме2
тить, что главный показатель работы пренатального
центра за все последние годы работы не был ниже
89%, а в некоторые годы достигал 96%, что прежде
всего связано с ростом квалификации врачей центра,
в свою очередь объясняющейся совместной работой
с ведущими научными сотрудниками специализиро2
ванного курса пренатальной диагностики. Однако лю2
бой показатель имеет обратную сторону. Другими
словами от 5 до 10% случаев ВПР, потенциально ди2
агностируемых с помощью эхографии, были нами про2
пущены в силу объективных и субъективных причин.
Более того, полученная цифра является результатом
анализа только группы пациенток с известными ис2
ходами беременностей. С 1996 г. в нее не вошли бо2
лее 11 000 пациенток. Вполне вероятно, что среди них
есть случаи пропущенных ВПР, следовательно, реаль2
ные показатели чувствительности эхографии могут
быть ниже заявленного уровня.

Наиболее опасное явление в пренатальной ди2
агностике – это самоуспокоенность, то есть полная
уверенность в своих возможностях и непогрешимо2
сти. Пренатальная диагностика этого не прощает.
Действительно, каждый пропущенный случай врож2
денной и наследственной патологии – это трагедия
конкретной семьи, следовательно, все исследования
необходимо проводить тщательно, с соблюдением
методических основ и рекомендаций.

Помимо учета выявленных и пропущенных слу2
чаев врожденной и наследственной патологии, боль2
шой научный и практический интерес, на наш взгляд,
представляет анализ по конкретным нозологическим

формам ВПР. Цифры, представленные в табл. 1.1 и
на рис. 1.1 и 1.2, складывались из количества пациен2
ток, обследованных в Центре и количества пациенток,
у которых при ультразвуковом исследовании были вы2
явлены те или иные пороки развития плода.

В тех случаях, когда у исследователя возникает
необходимость проанализировать возможности эхо2
графии в диагностике того или иного вида ВПР, при2
ходится учитывать случаи, когда этот порок является
изолированным, и клинические наблюдения, когда он
сочетается с пороками других органов и систем
(табл. 1.2). Таким образом, понятия «количество ВПР»
и «количество плодов с ВПР» не совпадают, и после2
днее число всегда оказывается меньше первого.

Изучению возможностей эхографии в выявлении
аномалий развития разных органов и систем посвя2
щено большинство публикаций в специализирован2
ных журналах. Ценность таких статей неоспорима,
поскольку они расширяют наши представления об
ультразвуковой пренатальной диагностике. Не менее
интересный аспект обследований в дородовом пе2
риоде – пропущенные ВПР. Исследований, посвя2
щенных этой теме, значительно меньше, поскольку
ее освещение требует колоссальных усилий по сбо2
ру данных «обратной связи» и нелицеприятного раз2
говора о собственных ошибках.

Проблема не диагностированных ВПР состоит из
двух частей. Первая – это пропущенные случаи поро2
ков в составе множественных пороков развития
(МВПР). При выявлении в дородовом периоде МВПР у
плода и прерывании беременности по медицинским
показаниям, в ходе последующего патологоанатоми2
ческого исследования могут быть обнаружены допол2
нительные пороки развития, которые в целом не меня2
ют диагноз, поэтому анализ таких ситуаций представ2
ляет больше научный интерес. Вторая составляющая
этой проблемы – анализ пропущенных изолированных
ВПР, подлежащих ультразвуковой диагностике. Эта
часть, по нашему мнению, представляет наибольшую
значимость с точки зрения клинической практики.

В ретроспективный анализ данных «обратной
связи» по пропущенным ВПР были включены нозо2
логические формы пороков, подлежащие ультразву2
ковой диагностике и имеющие клиническую значи2
мость. Из этой группы мы исключили только мелкие
дефекты межжелудочковой перегородки, которые
закрылись в течение первого года жизни и не оказа2
ли влияния на здоровье ребенка.

В наших исследованиях среди плодов с ВПР,
зарегистрированными до и после родов, частота про2
пущенных ВПР варьировала от 4 до 11% (см. рис. 1.2)
и в среднем составила 6,3% (78/1247) (см. табл. 1.2).
В этой группе доминировали пороки сердца (39,7%)
(рис. 1.3), среди которых были зарегистрированы 10
нозологических форм. Подробный анализ ошибок,
допущенных при дородовой диагностике пороков
сердца, будет представлен в соответствующем раз2
деле этой книги. Сейчас скажем лишь, что 64,5% (20/
31) из них не подлежали диагностике путем изуче2
ния четырехкамерного среза и требовали тщатель2
ного исследования магистральных сосудов. Тем не
менее анализ показал, что 29 из 31 порока сердца
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Рис. 1.3. Структура пропущенных ВПР (1996–2002 гг.).

(кроме 2 случаев умеренно выраженных стенозов
магистральных сосудов) могли быть диагностирова2
ны в условиях пренатального центра.

Второе место в структуре пропущенных ВПР в
наших исследованиях принадлежит порокам желу2
дочно2кишечного тракта (20,5%), при этом из 16 слу2
чаев 7 пришлось на атрезию пищевода (6 из них с
трахеопищеводной фистулой), 5 – на атрезию ануса,
2 – на пилоростеноз, 1 – на атрезию желчевыводя2
щих путей и 1 – на гастрошизис.

Трудности пренатальной диагностики атрезии пи2
щевода и атрезии ануса хорошо известны, что и дока2
зывает доминирование этой патологии в структуре не2
выявленных пороков. Видимо, сотрудникам Центра
следует вернуться к изучению этих ВПР и больше вни2
мания уделять исследованию желудочно2кишечного
тракта плода. Два случая пилоростеноза не были рас2
познаны, несмотря на то, что исследования проводи2
лись в III триместре. Видимо, в пренатальном периоде
выраженная клиническая картина отсутствовала, хотя
после родов потребовалось оперативное лечение. Га2
строшизис однозначно подлежит ультразвуковой пре2
натальной диагностике, поэтому пропуск этого ВПР не
требует комментариев. Случай атрезии желчевыводя2
щих путей можно отнести к предотвратимым и еще раз
подчеркнуть необходимость обязательной констатации
факта наличия желчного пузыря плода при каждом уль2
тразвуковом исследовании.

Третье место в структуре не выявленных ВПР
(15,4%) в наших исследованиях принадлежит поро2
кам лица. Носогубный треугольник является обяза2
тельным компонентом скринингового протокола, по2
этому каждый пропущенный случай порока лица дол2
жен быть беспристрастно проанализирован. Из 12
случаев пропущенных расщелин в 7 были зарегист2
рированы факторы, затрудняющие диагноз (2 двой2
ни, 4 исследования в сроках, близких к доношенной
беременности, 1 случай дефекта только мягких тка2
ней). К предотвратимым следует отнести 5 наблю2
дений, то есть 42% из всех пропущенных расщелин.

В отличие от лица, оценка кистей и стоп не вхо2
дит в обязательный протокол скринингового ультра2
звукового исследования, тем не менее пропуски слу2
чаев аномалий развития конечностей существенно
сказываются на авторитете диагностического центра.

В наших исследованиях из 6 (7,7%) случаев не диаг2
ностированных ВПР опорно2двигательного аппарата
2 пришлось на одностороннюю косолапость, при этом
в одном случае ультразвуковое исследование было
проведено в большом сроке беременности, когда
оценка кистей и стоп объективно затруднена. В 4 слу2
чаях после родов были зарегистрированы различные
аномалии пальцев рук, которые, к сожалению, в боль2
шинстве случаев не могут быть диагностированы по
объективным причинам. Тем не менее можно сделать
вывод о необходимости уделять больше внимания
оценке мелких частей в ходе эхографии.

Спектр пропущенных пороков мочевыделитель2
ной системы (6 случаев, 7,7%) включал гипоплазию
и аплазию одной почки, удвоение почки, кисту почки
небольших размеров, обструкцию на среднем уров2
не, которая проявила себя через 1 месяц после рож2
дения и односторонний мультикистоз. Анализ пока2
зал, что 4 из 6 этих ВПР подлежали пренатальной
диагностике, поэтому могут быть расценены как ди2
агностические ошибки.

К однозначно предотвратимым случаям можно
отнести ВПР центральной нервной системы (spina
bifida – 3, агенезия мозолистого тела – 1, менинго2
целе – 1), а также артрогрипоз и диафрагмальную
грыжу (группа «другие пороки»), которые были про2
пущены в ходе пренатального обследования.

Таким образом, подводя итог «работе над ошиб2
ками», следует констатировать, что высокие показа2
тели выявляемости ВПР в пренатальном периоде не

Таблица 1.2. Структура ВПР

Количество плодов Количество Всего Всего ВПР В том числе В том чис2
с диагностированными ВПР плодов с пропу2 плодов диагности2 ле пропу2

щенными изоли2 с ВПР рованные щенные
МВПР Изолированные ВПР рованными ВПР  ВПР ВПР

1996 30 50 10  90 181 138 43
1997 34 99 5 138 257 212 45
1998 34 124 11 169 280 237 43
1999 35 119 11 165 222 189 33
2000 48 143 16 207 309 274 35
2001 38 174 9 221 336 289 47
2002 49 192 16 257 357 320 37
2003 Данные «обратной связи» в процессе сбора и обработки
Итого 268 901 78 1247 1942 1659 283
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могут нивелировать немногочисленные ошибки, до2
пущенные в ходе дородовых ультразвуковых иссле2
дований. Ретроспективный анализ показал, что 22
(28,2%) ребенка из 78 с пропущенными в пренаталь2
ном периоде ВПР умерли. В целом из 78 случаев, не
диагностированных по разным причинам аномалий
развития, 49 (62,8%) можно квалифицировать как
предотвратимые. Своевременный пренатальный ди2
агноз в этих случаях позволил бы уточнить тактику
ведения пре2 и постнатального периодов, а в неко2
торых случаях при желании родителей прервать бе2
ременность по медицинским показаниям.

Приведенные данные доказывают, что деталь2
ный анализ собственной работы, в частности оши2
бок, допущенных в ходе пренатального обследова2
ния, позволяет вовремя заметить слабые места в
работе учреждения и вовремя внести коррективы в
организацию диагностического процесса.

Подводя итог пространному введению в книгу о
пренатальной ультразвуковой диагностике, хотелось
бы еще раз подчеркнуть, что эхография – это глав2
ный метод в арсенале средств дородового обследо2
вания плода. Эффективность эхографии зависит от
многих факторов, важнейшим из которых является
квалификация врача. Тем не менее один виртуоз с
ультразвуковым датчиком в руках не может решить
всех проблем ультразвуковой диагностики. Прена2
тальная служба – это комплекс, где эхография явля2
ется важной, но не единственной составляющей. Уль2
тразвуковая пренатальная диагностика требует
сложной системы организации, строгого соблюдения
методик и сроков обследования, а также тесного вза2
имодействия со всеми специалистами, так или ина2
че занимающимися проблемами перинатального
периода и вопросами врожденных и наследственных
заболеваний.
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Глава 2

УЛЬТРАЗВУКОВАЯ ФЕТОМЕТРИЯ

К основным фетометрическим параметрам в
I триместре беременности относятся копчико$те$
менной размер эмбриона и средний внутренний
диаметр плодного яйца. Диаметр плодного яйца
в основном измеряется в самые ранние сроки бе$
ременности, когда эмбрион еще не визуализиру$
ется (рис. 2.1). Для этого при продольном скани$
ровании матки определяются длина и переднезад$
ний размер плодного мешка, а при поперечном
сканировании матки – его ширина (рис. 2.2). Из$
мерения необходимо производить по внутренне$
му контуру плодного яйца. Затем вычисляется
среднее арифметическое из этих трех размеров,
то есть средний диаметр плодного яйца. Следует
подчеркнуть, что средний внутренний диаметр

(СВД) плодного яйца является достаточно вариа$
бельной величиной. Ошибка при определении
срока беременности по этому показателю состав$
ляет в среднем ±1,5 нед (табл. 2.1) [1]. Проведен$
ный нами сравнительный анализ наиболее часто
используемых нормативов СВД плодного яйца по$
казал отсутствие достоверных различий этого по$
казателя в определении срока беременности в
ранние сроки (табл. 2.2).

Более точно срок беременности можно опреде$
лить путем измерения копчико$теменного размера
(КТР) эмбриона, то есть максимального расстояния
от головного конца до копчика. КТР меньше подвер$

Фетометрия является обязательной составляю$
щей протокола скринингового ультразвукового ис$
следования как в ранние сроки, так и во второй по$
ловине беременности. Еще несколько лет назад каж$
дый специалист в нашей стране самостоятельно ре$
шал, какие фетометрические параметры следует
оценивать и включать в протокол ультразвукового
исследования. Этот перечень зависел от знаний вра$
ча, его практических навыков, а также от диагности$
ческих возможностей используемой ультразвуковой
аппаратуры.

Все годы существования пренатальной ультра$
звуковой диагностики отсутствие единого скринин$
гового ультразвукового протокола затрудняло взаи$
мопонимание врачей разных клиник, лишало специ$
алистов возможности корректной статистической
обработки данных, вносило диссонанс во взаимоот$
ношения доктора и пациентки. Решение проблемы
стандартизации эхографического исследования в
нашей стране взяла на себя Российская ассоциация
врачей ультразвуковой диагностики в перинатологии
и гинекологии.

РАННИЕ СРОКИ БЕРЕМЕННОСТИ

Рис. 2.1. Беременность 5 нед 2 дня. В полости матки видно
плодное яйцо.
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А

Б

Рис. 2.2. Схема измерения длины, переднезаднего разме$
ра (А) и ширины (Б) плодного яйца в ранние сроки беремен$
ности.
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Таблица 2.1. Оценка срока беременности (5$й, 50$й и 95$й процентили) по СВД плодного яйца [1]

СВД, Срок беременности, СВД, Срок беременности, СВД, Срок беременности,
мм нед/дни мм нед/дни мм нед/дни

процентиль процентиль процентиль

5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й

6 3/6 5/3 6/6 21 5/5 7/2 8/5 36 7/4 9/1 10/4
7 4/0 5/3 7/0 22 5/6 7/3 8/6 37 7/5 9/1 10/5
8 4/1 5/4 7/1 23 6/0 7/4 9/0 38 7/5 9/2 10/5
9 4/2 5/5 7/1 24 6/1 7/5 9/1 39 7/6 9/3 10/6
10 4/3 5/6 7/2 25 6/2 7/5 9/2 40 8/0 9/4 11/0
11 4/3 6/0 7/3 26 6/3 7/6 9/3 41 8/1 9/4 11/1
12 4/4 6/1 7/4 27 6/4 8/0 9/3 42 8/2 9/5 11/2
13 4/5 6/2 7/5 28 6/5 8/1 9/4 43 8/3 9/6 11/3
14 4/6 6/3 7/6 29 6/5 8/2 9/5 44 8/3 10/0 11/3
15 5/0 6/4 8/0 30 6/6 8/3 9/6 45 8/4 10/1 11/4
16 5/1 6/5 8/1 31 7/0 8/3 10/0 46 8/5 10/1 11/5
17 5/2 6/5 8/2 32 7/1 8/4 10/1 47 8/5 10/2 11/5
18 5/3 6/6 8/3 33 7/2 8/5 10/1 48 8/6 10/3 11/6
19 5/4 7/0 8/4 34 7/3 8/6 10/2 49 9/0 10/3 12/0
20 5/5 7/1 8/5 35 7/3 9/0 10/3 50 9/1 10/4 12/1

жен индивидуальным колебаниям, чем
СВД плодного яйца, поэтому его исполь$
зование для определения срока бере$
менности дает лучшие результаты. В
последние годы в нашей стране получи$
ли распространение процентильные
нормативы КТР эмбриона/плода, разра$
ботанные Н.А. Алтынник и М.В. Медве$
девым [4] (табл. 2.3).

Для правильной оценки КТР изме$
рение следует проводить при сагит$
тальном сканировании в момент мак$
симального разгибания эмбриона (рис.
2.3). КТР хорошо коррелирует со сро$
ком беременности, поэтому его мож$

Таблица 2.2. Оценка срока беременности по СВД плодного яйца

СВД, мм Срок беременности, нед/дни СВД, мм Срок беременности, нед/дни

S. Daya A. Rempen, G. Grisolia S. Daya A. Rempen, G. Grisolia
и соавт., Германия и соавт., и соавт., Германия и соавт.,

Канада [2]  [3]  Италия [1]   Канада [2]  [3]   Италия [1]

1 – – – 16 6/5 6/3 6/5
2 5/0 4/6 – 17 6/6 6/4 6/5
3 5/1 5/0 – 18 7/0 6/5 6/6
4 5/2 5/1 – 19 7/1 6/6 7/0
5 5/3 5/2 – 20 7/2 6/6 7/1
6 5/4 5/2 5/3 21 7/3 7/0 7/2
7 5/5 5/3 5/3 22 7/3 7/1 7/3
8 5/6 5/4 5/4 23 7/4 7/2 7/4
9 5/6 5/5 5/5 24 7/5 7/3 7/5
10 6/0 5/5 5/6 25 7/6 7/4 7/5
11 6/1 5/6 6/0 26 8/0 7/4 7/6
12 6/1 6/0 6/1 27 8/1 7/5 8/0
13 6/2 6/1 6/2 28 8/3 7/6 8/1
14 6/3 6/2 6/3 29 8/4 8/0 8/2
15 6/4 6/2 6/4 30 8/5 8/1 8/3

Рис. 2.3. Измерение КТР эмбриона. А – схема. Б – эхограмма.

А Б
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но использовать для уточнения срока у пациенток с
нерегулярным менструальным циклом. При регу$
лярном менструальном цикле срок беременности
вычисляется от первого дня последней менструа$
ции, а полученные значения КТР эмбриона/плода
сопоставляются с нормативными показателями
(рис. 2.4). Анализ литературы показал, что данные
разных авторов по величине КТР в I триместре дос$

Таблица 2.3. Нормативные показатели (5$й, 50$й и 95$й процентили) КТР эмбриона/плода в зависимости от срока
беременности [4]

Срок Процентильные Срок Процентильные Срок Процентильные
беремен$ значения КТР, мм беремен$ значения КТР, мм беремен$ значения КТР, мм
ности, ности, ности,
нед/дни 5$й 50$й 95$й нед/дни 5$й 50$й 95$й нед/дни 5$й 50$й 95$й

7/0 5 8 11 9/3 19 25 31 11/6 40 49 58
7/1 6 9 12 9/4 20 26 32 12/0 42 51 59
7/2 7 10 13 9/5 21 27 34 12/1 44 53 62
7/3 8 11 14 9/6 22 29 36 12/2 45 55 65
7/4 9 12 15 10/0 24 31 38 12/3 47 57 67
7/5 9 13 16 10/1 25 33 41 12/4 49 59 59
7/6 10 13 17 10/2 26 34 42 12/5 50 61 72
8/0 10 14 18 10/3 27 35 43 12/6 51 62 73
8/1 11 15 19 10/4 29 37 45 13/0 51 63 75
8/2 11 16 21 10/5 31 39 47 13/1 53 65 77
8/3 12 17 22 10/6 33 41 49 13/2 54 66 78
8/4 13 18 23 11/0 34 42 50 13/3 56 68 80
8/5 14 19 24 11/1 35 43 51 13/4 58 70 82
8/6 15 20 25 11/2 36 44 52 13/5 59 72 85
9/0 16 22 27 11/3 37 45 54 13/6 61 74 87
9/1 17 23 29 11/4 38 47 56 14/0 63 76 89
9/2 18 24 30 11/5 39 48 57 14/1 64 78 92

Рис. 2.4. Оценка соответствия КТР плода сроку беременности. А – измере$
ние КТР плода. Б – сопоставление измеренного показателя с нормативными
значениями.

А Б

Таблица 2.5. Нормативные показатели фетометрических параметров в 11–14 нед беременности [12]

Срок Бипариетальный Окружность Окружность Средний диаметр Бедренная
бере$ размер, мм головы, мм живота, мм живота, мм кость, мм
менно$
сти, нед процентиль

5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й 5$й 50$й 95$й

11 13 17 21 53 63 73 40 51 62 12 16 20 3,4 5,6 7,8
12 18 21 24 58 71 84 50 61 72 15 19 23 4,0 7,3 10,6
13 20 24 28 72 84 96 58 69 80 19 23 27 7,0 9,4 11,8
14 23 27 31 84 97 110 66 78 90 21 25 29 9,0 12,4 15,8

товерно не отличаются. Исключе$
ние составляют результаты иссле$
дований канадских специалистов
[5] и только при численных значе$
ниях показателя более 70 мм
(табл. 2.4).

Выраженное отставание
численных значений КТР эмбри$
она/плода от нормативных пока$
зателей является прогностичес$
ки неблагоприятным признаком и
может предшествовать неразви$
вающейся беременности. Кроме
того, КТР существенно меняется
при хромосомных аномалиях у

плода (преимущественно при трисомии 18 и 13
[10,11]).

В конце I триместра (11–14 нед) помимо изме$
рения КТР дополнительно могут быть определены
численные значения бипариетального размера и
окружности головы, окружность/средний диаметр
живота, а также длина бедренной кости плода
(табл. 2.5).ak
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Таблица 2.4. Оценка срока беременности по КТР эмбриона/плода

КТР, мм Срок беременности, нед/дни

Н.А. Алтынник, H. Robinson, M. Hansmann P. Jeanty, В.Н. Демидов S. Daya,
М.В. Медведев, J. Fleming, и соавт., R. Romero, и соавт., Канада [5]

Россия [4]  Великобритания [6]   Германия [7]   США [8]   Россия [9]

5 – 6/3 – 6/2 6/1 6/4
6 6/3 6/4 6/1 6/4 6/3 6/5
7 6/5 6/5 6/2 6/5 6/5 6/6
8 7/0 6/6 6/4 6/6 6/6 7/0
9 7/1 7/0 6/6 7/1 7/0 7/1
10 7/2 7/1 7/0 7/2 7/2 7/2
11 7/3 7/3 7/2 7/3 7/3 7/3
12 7/4 7/4 7/3 7/4 7/5 7/4
13 7/5 7/5 7/4 7/6 7/6 7/5
14 8/0 7/6 7/6 7/6 8/1 7/6
15 8/1 8/0 8/0 8/1 8/2 8/0
16 8/2 8/1 8/2 8/1 8/3 8/1
17 8/3 8/2 8/3 8/3 8/4 8/2
18 8/4 8/3 8/4 8/4 8/5 8/3
19 8/5 8/4 8/5 8/4 8/6 8/4
20 8/6 8/5 8/6 8/6 9/0 8/5
21 9/0 8/6 9/0 8/6 9/1 8/6
22 9/0 9/0 9/1 9/0 9/2 8/6
23 9/1 9/1 9/2 9/1 9/3 9/0
24 9/2 9/2 9/3 9/1 9/4 9/1
25 9/3 9/3 9/4 9/3 9/5 9/2
26 9/4 9/4 9/5 9/4 9/6 9/3
27 9/5 9/5 9/6 9/4 10/0 9/4
28 9/6 9/5 10/0 9/5 10/1 9/4
29 9/6 9/6 10/1 9/6 10/1 9/5
30 10/0 10/0 10/2 9/6 10/2 9/6
31 10/0 10/0 10/2 10/0 10/3 10/0
32 10/1 10/1 10/3 10/1 10/4 10/1
33 10/1 10/2 10/4 10/1 10/5 10/1
34 10/2 10/3 10/5 10/2 10/6 10/2
35 10/3 10/3 10/5 10/3 10/6 10/3
36 10/3 10/4 10/6 10/4 11/0 10/3
37 10/4 10/5 11/0 10/4 11/0 10/4
38 10/4 10/5 11/1 10/5 11/1 10/5
39 10/5 10/6 11/1 10/6 11/2 10/6
40 10/5 11/0 11/2 10/6 11/2 10/6
41 10/6 11/0 11/2 11/0 11/3 11/0
42 11/0 11/1 11/3 11/1 11/4 11/0
43 11/1 11/2 11/3 11/1 11/4 11/1
44 11/2 11/3 11/4 11/1 11/5 11/2
45 11/3 11/3 11/5 11/2 11/5 11/2
46 11/4 11/4 11/6 11/3 11/6 11/3
47 11/4 11/5 11/6 11/4 12/0 11/4
48 11/5 11/5 12/0 11/4 12/0 11/4
49 11/6 11/6 12/0 11/5 12/1 11/5
50 11/6 11/6 12/1 11/6 12/2 11/5
51 12/0 12/0 12/1 11/6 12/3 11/6
52 12/0 12/0 12/2 12/0 12/3 11/6
53 12/1 12/1 12/2 – 12/4 12/0
54 12/1 12/1 12/3 – 12/4 12/0
55 12/2 12/2 12/3 – 12/5 12/1
56 12/2 12/2 12/4 – 12/5 12/1
57 12/3 12/3 12/4 – 12/6 12/2
58 12/3 12/3 12/5 – 12/6 12/2
59 12/4 12/4 12/5 – 13/0 12/3
60 12/4 12/5 12/6 – 13/0 12/3
61 12/5 12/5 12/6 – 13/1 12/3
62 12/6 12/6 12/6 – 13/2 12/4
63 13/0 12/6 13/0 – 13/2 12/4
64 13/0 13/0 13/0 – 13/3 12/5
65 13/1 13/1 13/1 – 13/3 12/5
66 13/2 13/1 13/2 – 13/4 12/5
67 13/3 13/2 13/2 – 13/4 12/6
68 13/3 13/2 13/2 – 13/5 12/6
69 13/3 13/3 13/3 – 13/5 12/6
70 13/4 13/3 13/3 – 13/6 13/0
71 13/4 13/4 13/4 – 13/6 13/0
72 13/5 13/4 13/4 – 14/0 13/0
73 13/5 13/5 13/5 – 14/0 13/1
74 13/6 13/5 13/5 – 14/1 13/1
75 14/0 13/6 13/5 – 14/1 13/1
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В нашей стране проблема стандартизации фето$
метрии во II и III триместрах беременности впервые об$
суждалась в рамках I Всесоюзной школы$семинара
специалистов ультразвуковой диагностики в перина$
тологии и педиатрии, которая состоялась в 1988 г. в
Таллине. Тогда по нашей инициативе в ходе обсуж$
дения «за круглым столом» был утвержден минималь$
ный обязательный объем оцениваемых параметров,
который включал бипариетальный размер головы,
средний диаметр живота и длину бедренной кости
плода [13].

Через 10 лет на I Всероссийской зимней школе
специалистов ультразвуковой диагностики был при$
нят новый расширенный объем обязательной фето$
метрии, который в настоящее время является состав$
ной частью ныне действующего протокола скринин$
гового ультразвукового исследования во II и III три$
местрах беременности, утвержденного Министер$
ством здравоохранения РФ [14].

Хорошо известно, что в основе точного прена$
тального диагноза лежит не только тщательная оцен$
ка анатомии плода, но и корректное, методически
правильное фетометрическое исследование. При
осуществлении ультразвуковой фетометрии следу$
ет придерживаться нескольких правил, которые ста$
ли уже классическими.

Бипариетальный (БПР) и лобно$затылочный
(ЛЗР) размеры, а также окружность головы плода
измеряются при поперечном сканировании на уров$
не полости прозрачной перегородки, зрительных
бугров и ножек мозга (четверохолмие) (рис. 2.5).
Измерение БПР осуществляется от наружной по$
верхности верхнего контура до внутренней поверх$
ности нижнего контура теменных костей перпенди$
кулярно М$эхо. При этом следует стремиться к чет$

II И III ТРИМЕСТРЫ БЕРЕМЕННОСТИ

кой визуализации М$эхо на одинаковом расстоянии
от внутренних поверхностей теменных костей. ЛЗР
представляет собой расстояние между наружными
контурами лобной и затылочной костей, а окружность
головы – длину окружности по наружному контуру
(рис. 2.6).

Для правильного определения размеров живота
необходимо при поперечном сканировании туловища
плода хорошо видеть пупочную вену, которая являет$
ся главным анатомическим ориентиром (рис. 2.7). Оп$
тимальной плоскостью для измерения считается та$
кое поперечное сечение, при котором пупочная вена
выглядит как округлое или овальное анэхогенное об$
разование, находящееся в среднем на 1/3 расстоя$
ния от передней брюшной стенки плода. Средний ди$
аметр живота представляет собой среднеарифмети$
ческое из переднезаднего и поперечного диаметров,
а окружность – длину окружности по наружному кон$
туру (рис. 2.8). В ходе скринингового ультразвуко$

Рис. 2.5. Схема измерения размеров головы плода.
1 – полость прозрачной перегородки; 2 – четверохолмие.

ФЕТОМЕТРИЯ:
Бипариетальный размер головы _________ мм Окружность головы ___________________мм
Лобно!затылочный размер _____________ мм Диаметр/окружность живота ____________мм
Длина бедренной кости: левой __________ мм правой ______________________________мм
Длина костей голени: левой ____________ мм правой ______________________________мм
Длина плечевой кости: левой ___________ мм правой ______________________________мм
Длина костей предплечья: левого ________ мм правого _____________________________мм

Рис. 2.6. Измерение бипариетального (А), лобно$затылочного (Б) размеров и окружности (В) головы плода.
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вого исследования можно определять как средний
диаметр живота, так и его окружность. В последние
годы подавляющее число зарубежных специалистов
и многие отечественные врачи сделали выбор в
пользу окружности живота.

Помимо перечисленных фетометрических пара$
метров ныне действующий протокол включает обяза$
тельную оценку длины костей конечностей плода. Кро$
ме традиционного измерения длины бедренной кости
плода (рис. 2.9) при каждом скрининговом ультразвуко$
вом исследовании необходимо оценивать длину, фор$
му и эхогенность костей голени (рис. 2.10) и предплечья
(рис. 2.11). В протокол следует вносить численные зна$
чения длины костей всех конечностей плода. Ни в коем
случае нельзя ограничиваться измерением костей толь$
ко одной конечности, поскольку это может привести к
пропуску односторонних редуцированных поражений, а
также скелетных дисплазий.

Точность оценки фетометрических параметров
плода с помощью эхографии высока. Она характери$
зуется величиной ошибки измерения. Ошибка изме$
рения – это разница между численными значениями
серии измерений того или иного фетометрического
параметра, полученными одним или несколькими ис$
следователями. Показателем высокой воспроизводи$
мости метода является разница в измерениях не бо$
лее 1 мм для бипариетального размера головы и дли$
ны бедренной кости и до 3 мм для среднего диаметра
живота плода.

За долгие годы использования эхографии в аку$
шерстве появилось много нормативных показателей

фетометрии, разработанных как отечественными,
так и зарубежными центрами. Каждый врач, начи$
нающий заниматься пренатальной диагностикой,
неизбежно сталкивается с проблемой выбора но$
мограмм. Очевидно, что понятие единой для всех
нормы фетометрических показателей не существу$
ет. Даже на территории одной страны у плодов могут
отмечаться различия, связанные с этническими осо$
бенностями народностей, населяющих эту страну.
Для повышения точности оценки фетометрических
параметров необходимо использовать региональные
нормативы основных фетометрических показателей.
К настоящему времени в нашей стране региональ$
ные нормативы фетометрии разработаны в Москве,
Красноярске, Ярославле, Махачкале, Челябинске и
Иркутске [15]. Даже беглый взгляд на данные  этих

регионов демонстрирует суще$
ственные различия. Например,
нормативы длины бедренной ко$
сти, разработанные в разных ре$
гионах, имеют достоверные раз$
личия уже во II триместре бере$
менности (рис. 2.12) [16].

При отсутствии региональных
нормативов многие специалисты
используют данные зарубежных
авторов, заложенные в память уль$
тразвуковых аппаратов. Это впол$
не допустимо, однако предвари$
тельно следует оценить, какие за$
рубежные нормативы наиболее

соответствуют региональным особенностям. Начина$
ющим специалистам большую помощь в выборе но$
мограмм может оказать сборник «Ультразвуковая фе$

Рис. 2.7. Схема измерения размеров живота плода.
1 – пупочная вена; 2 – желудок; 3 – позвоночник.

Рис. 2.8. Измерение переднезаднего, поперечного диаметров (А) и окружности
(Б) живота плода.

БА

Рис. 2.9. Продольное сканирование бедра плода. А – схе$
матическое изображение. Б – эхограмма. Длина бедрен$
ной кости плода – 50,2 мм.
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тометрия», который был выпущен нами в 2002 г. и уже
выдержал четвертое издание. В нем представлены мно$
гочисленные отечественные и зарубежные справочные
таблицы и номограммы по всем фетометрическим па$
раметрам в разные сроки беременности [15]. В табли$
це 2.6 представлены нормативные значения фетомет$
рических показателей, используемых при скрининговом
ультразвуковом исследовании, которые были разрабо$
таны в нашем центре пренатальной диагностики [17].

В этой главе мы уделяем большое внимание пра$
вилам проведения фетометрической оценки плода по$
тому, что эти данные вносят неоценимый вклад в по$
становку клинического диагноза. Правильная интер$
претация фетометрических измерений позволяет не
только уточнить срок беременности, предположить
наличие у плода задержки развития и некоторых врож$
денных пороков, но и заподозрить хромосомную ано$
малию. Например, одним из первых описанных прена$
тальных эхографических маркеров синдрома Дауна
был признак укорочения длины бедренной кости. В ка$
честве диагностического критерия укорочения длины
бедренной кости большинством зарубежных и отече$
ственных авторов используется вычисление отношения
измеренной длины бедренной кости к должной. При
этом диагностическим критерием синдрома Дауна яв$
ляются численные значения этого отношения ≤ 0,91. По
нашим данным, частота укорочения бедренной кости,

соответствующая этому критерию, в среднем отмеча$
ется у 29,8% плодов с синдромом Дауна [18].

Использование региональных нормативов может
существенно повлиять на чувствительность этого при$
знака. Предположим, что в ходе ультразвукового иссле$
дования плода в 22 нед беременности установлено, что
длина его бедренной кости составляет 35 мм. Для рас$
чета отношения измеренной длины бедренной кости к
должной возьмем средние значения нормативных по$
казателей, разработанных в разных регионах нашей
страны (табл. 2.7). Полученные результаты показыва$
ют, что при использовании нормативов М.В. Медве$

Рис. 2.10. Продольное сканирование костей голени плода.

Рис. 2.11. Продольное сканирование костей предплечья.
Рис. 2.12. Сравнительные данные длины бедренной кости
(50$й процентиль) плода в 16–26 нед беременности.

Таблица 2.7. Средние значения длины бедренной кости
плода в 22 нед беременности и отношения измеренной
длины бедренной кости (35 мм) к должной при
использовании различных региональных нормативов

Региональные нормативы Средние Отноше$
значения, мм ние

В.Н. Демидов и соавт., Москва 36 0,97
М.В. Медведев, Е.В. Юдина, Москва 39 0,89
В.Б. Цхай, Красноярск 40 0,87
М.В. Хитров и соавт., Ярославль 38 0,92
А.М. Эсетов, М.А. Эсетов, Махачкала 34 1,02
А.Ю. Блинов, Челябинск 37,7 0,92
Н.Н. Бондаренко, Иркутск 39 0,89
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Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности
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Глава 2. Ультразвуковая фетометрия

дева и Е.В. Юдиной (Москва), В.Б. Цхая (Красноярск)
и Н.Н. Бондаренко (Иркутск) индекс составит ≤ 0,91 и,
соответственно, ультразвуковая находка будет расце$
нена как эхографический маркер синдрома Дауна.
Если же следовать нормативам фетометрии других
отечественных исследователей, то длину бедренной
кости в представленном случае нельзя трактовать как
маркер хромосомных аномалий, так как отношение из$
меренной длины бедренной кости к должной соста$
вит 0,92–1,02.

По данным Н.Н. Бондаренко [16], переход с нор$
мативов отечественных авторов (Демидов В.Н. и со$
авт. [9]) на региональные номограммы длины бед$
ренной кости позволило увеличить чувствительность
этого признака при синдроме Дауна с 25,0 до 45,8%.
Более того, при оценке нижней границы нормы длины
бедренной кости по региональным нормативам 58,3%
плодов с трисомией 21 попали в группу риска по срав$
нению с 4,1% при использовании других номограмм.
Аналогичные данные приводит А.Ю. Блинов [19]. В его
исследованиях применение региональных нормати$
вов длины бедренной кости в сравнении с нормати$
вами В.Н. Демидова и соавт. [9] дало возможность
увеличить чувствительность отношения измеренной
длины бедренной кости к должной при синдроме Да$
уна во II триместре беременности с 25,0 до 42,8%, а
длины бедренной кости менее нижней границы нор$
мативных значений с 0 до 33,3%.

Таким образом, приведенные примеры доказы$
вают целесообразность разработки региональных
нормативов для повышения надежности оценки со$
ответствия размеров плода сроку беременности.

Оценка соответствия размеров плода гестаци$
онному возрасту по данным фетометрии – это прин$
ципиальное положение ультразвукового скринингового
исследования. Следует помнить, что при регулярном
менструальном цикле срок беременности рассчиты$
вается от первого дня последней менструации. Са$
мая простая и часто встречающаяся клиническая си$
туация – это полное соответствие размеров плода
гестационному сроку, когда врач с уверенностью мо$
жет судить о сроке беременности. Таким пациенткам
очередная явка на ультразвуковое исследование на$
значается в срок, регламентированный скринингом.

В тех случаях, когда имеется незначительная
диссоциация фетометрических данных, но все раз$
меры укладываются в границы индивидуальных ко$
лебаний, срок беременности, так же как в предыду$
щем случае, устанавливается по первому дню пос$
ледней менструации. В большинстве наблюдений
некоторая диспропорция в размерах плода выявля$
ется в III триместре, хотя иногда она может регист$
рироваться и в более ранние сроки.

Особого внимания врача заслуживают пациент$
ки, у которых при регулярном менструальном цикле
фетометрические данные выходят за нижнюю грани$
цу нормативных значений, что может свидетельство$
вать о наличии задержки внутриутробного разви�
тия плода (ЗВРП). В этих случаях при отсутствии
анатомических нарушений у плода ультразвуковой
контроль следует рекомендовать в условиях центра
пренатальной диагностики не позднее, чем через 2–

3 недели. Вносить коррективы в срок беременности у
таких беременных недопустимо, поскольку это неизбеж$
но приводит к несвоевременному выявлению ЗВРП и к
другим серьезным диагностическим ошибкам.

Ультразвуковая диагностика ЗВРП основана на
сопоставлении численных значений фетометрических
показателей, полученных в ходе исследования, с нор$
мативными показателями для данного срока беремен$
ности. В клинической практике выделяют две основ$
ные формы ЗВРП: симметричную и асимметричную.

Симметричная форма ЗВРП. Для симметрич$
ной формы ЗВРП, которая может проявляться уже
во II триместре беременности, характерно равно$
мерное отставание фетометрических показателей.
Их численные значения находятся, как правило, ниже
индивидуальных колебаний для данного срока бе$
ременности. По нашему мнению, симметричная
форма ЗВРП может быть диагностирована при пер$
вом ультразвуковом исследовании только в случаях
точно установленного срока беременности, то есть
при регулярном менструальном цикле и известной
дате первого дня последней менструации. В сомни$
тельных случаях необходимо проведение дополни$
тельных ультразвуковых исследований для оценки
темпов роста плода с интервалом в две недели, а
также оценка функционального состояния плода с
помощью кардиотокографии и допплерографии.

В случаях, когда срок беременности точно не
установлен, необходимо провести динамическое
эхографическое наблюдение для оценки темпов ро$
ста фетометрических показателей и подтверждения
или исключения ЗВРП. Следует отметить, что отно$
шение окружности головы к окружности живота и
длины бедренной кости к окружности живота у таких
плодов чаще всего остаются в пределах индивиду$
альных колебаний, что свидетельствует о пропорци$
ональном отставании внутриутробных размеров.

Если ультразвуковые и клинические данные
свидетельствуют о наличии симметричной формы
ЗВРП, эхографические исследования следует про$
водить с особой тщательностью для исключения
врожденных пороков, которые часто сочетаются с
задержкой развития.

Асимметричная форма ЗВРП. Для асиммет$
ричной формы ЗВРП характерно преимущественное
отставание размеров внутренних органов брюшной
полости плода, особенно печени, в связи с чем отме$
чается несоответствие размеров живота плода сроку
беременности. Численные значения размеров голо$
вы и длины бедренной кости длительное время оста$
ются в пределах нормативных значений. При асиммет$
ричной форме отмечается достоверное повышение
отношений окружности головы к окружности живота
и длины бедренной кости к окружности живота.

Асимметричная форма ЗВРП чаще проявляется в
начале III триместра, поэтому третье скрининговое уль$
тразвуковое исследование необходимо проводить в
сроках 32–34 нед беременности. Эта форма ЗВРП мо$
жет быть установлена уже при первом ультразвуковом
исследовании на основании обнаружения несоответ$
ствия между фетометрическими показателями. В тех
случаях, когда срок беременности точно не установ$
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лен, предпочтение следует отдавать измерению от$
ношения длины бедренной кости к окружности жи$
вота, которое в норме составляет 20–24%, и прово$
дить динамическое эхографическое наблюдение. При
диагностике асимметричной формы ЗВРП надо учи$
тывать возможность «физиологического» снижения
темпов роста и затем скачкообразного их ускорения
в начале III триместра беременности.

Определение предполагаемой массы плода не$
задолго до родов, особенно при ЗВРП, имеет важ$
ное значение в выборе оптимальной акушерской так$
тики. Анализ многочисленных результатов исследо$
ваний, опубликованных в отечественной и зарубеж$
ной литературе, позволяет сделать объективный вы$

вод о том, что наибольшей популярностью в миро$
вой практике пользуется формула, предложенная
M. Shephard и соавт. [20]. Эта формула позволяет
рассчитывать массу плода в разные сроки бере$
менности с достаточно высокой степенью точнос$
ти, поэтому она включена практически во все аку$
шерские программы современных ультразвуковых
аппаратов.

Важную роль в диагностике ЗВРП, помимо по$
казателей фетометрии, играют данные ультразвуко$
вой плацентографии, оценка количества околоплод$
ных вод, а также результаты кардиотокографии и доп$
плеровского исследования маточно$плацентарного
и плодового кровотока.
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Роль плаценты как органа, обеспечивающего
формирование и рост плода, чрезвычайно велика
как при физиологической беременности, так и при
осложненном ее течении. С целью предупреждения
или ослабления возможных неблагоприятных воз!
действий на плод важно своевременно и правиль!
но оценивать состояние плаценты [1].

Плацента человека относится к гемохориаль!
ному типу и характеризуется непосредственным кон!
тактом хориона с материнской кровью, который воз!
никает вследствие нарушения целости слизистой
оболочки матки со вскрытием ее сосудов. Гемохо!
риальная плацента способствует наиболее полно!
му осуществлению сложных морфофункциональных
процессов между матерью и плодом. Строение и
функции плаценты непостоянны. Они меняются с
увеличением срока беременности, что связано с воз!
растающими потребностями развивающегося пло!
да и в значительной мере обусловлено состоянием
маточно!плацентарного кровообращения. В насто!
ящее время не вызывает сомнений тот факт, что
полноценное развитие плода во многом определе!
но адекватной маточно!плацентарной гемодинами!
кой, которая, в свою очередь, зависит от анатомо!
морфологических особенностей плаценты [2]. В
процессе развития плаценты следует различать ста!
дии дифференциации, роста, зрелости и старения
[1], направленные на удовлетворение потребнос!
тей развивающегося плода.

С внедрением в клиническую практику ультра!
звукового метода исследования появилась возмож!
ность получения информации о локализации, раз!
мерах и структуре плаценты [3].

Характерную эхографическую картину плацен!
та приобретает в начале II триместра. Внутренняя
гомогенная эхопозитивная часть плаценты представ!
ляет собой отражение ультразвуковых сигналов от
многочисленных ворсин хориона. Хориальная плас!
тина (дупликатура амниотической и хориальной обо!
лочек) находится на границе между плацентарной
тканью и околоплодными водами и визуализирует!

ся как яркая эхопозитивная линия. Базальная плас!
тина (базальная децидуальная оболочка и цитотро!
фобласт) расположена на границе между миомет!
рием и плацентарной тканью и не имеет специфи!
ческой эхографической картины [3] (рис. 3.1).

Между амнионом и хориальной мембраной на!
ходится много крупных сосудов, анастомозирующих
с веной пуповины в месте ее вхождения в плаценту.
Иногда при выраженной гипотонии у матери веноз!
ная сеть плаценты расширяется, и появляется ха!
рактерная эхографическая картина, которую некото!
рые врачи ультразвуковой диагностики ложно интер!
претируют как множественные кисты плаценты [4]
(рис. 3.2).

Материнская поверхность плаценты при ульт!
развуковом исследовании выглядит как неравномер!
ная эхонегативная зона, представляющая собой
decidua basalis и маточные вены. Венозные сплете!
ния decidua basalis и маточные вены лучше визуа!

Рис. 3.1. Плацента на передней стенке матки. Отчетливо
видно место впадения пуповины.

Глава 3

УЛЬТРАЗВУКОВОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ
ПЛАЦЕНТЫ, ПУПОВИНЫ
И ОКОЛОПЛОДНЫХ ВОД

ПЛАЦЕНТА
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лизируются при локализации плаценты на задней и
особенно боковых стенках матки.

Форма плаценты может быть различной, но чаще
всего она округлая. При локализации на одной из
боковых стенок матки с переходом одновременно на
переднюю и заднюю стенки плацента визуализиру!
ется в форме полумесяца.

Ультразвуковое исследование плаценты включа!
ет определение ее локализации, толщины и структу!
ры, а также оценку патологических изменений.

Локализация плаценты

Наиболее часто плацента прикрепляется по пе!
редней или задней стенкам матки с переходом на
одну из боковых стенок. Реже плацента локализует!
ся в дне матки и в области трубных углов. Оконча!
тельное представление о расположении плаценты
можно получить только в III триместре беременнос!
ти, так как изменение формы и положения матки во
время беременности оказывает влияние на локали!
зацию плаценты. Существует определенная взаимо!
связь между локализацией плаценты и течением бе!
ременности и родов [3], однако данные о влиянии

локализации плаценты на рост и развитие плода не!
многочисленны и противоречивы. Так, А.И. Круг [5]
считает, что наиболее благоприятной для развития
плода является локализация плаценты на задней
стенке матки, наименее благоприятной – в нижнем
сегменте. Автор отметил наиболее высокую частоту
рождения крупных плодов при локализации плацен!
ты на задней стенке матки. Другие исследователи,
наоборот, связывают расположение плаценты по
задней стенке с большей частотой задержки внутри!
утробного развития плода (ЗВРП) [6]. По мнению
Е.Ю. Демченко [7], наиболее благоприятным являет!
ся локализация плаценты на передней стенке матки
больше справа с частичным переходом на область
дна. E. Filipov и соавт. [8] считают, что оптимальные
условия для внутриутробного развития плода созда!
ет плацента, расположенная в дне, однако при этом
в родах нередко, по их мнению, отмечается слабость
родовой деятельности.

Рутинное ультразвуковое исследование при бе!
ременности позволяет точно установить локализа!
цию плаценты и высоту ее прикрепления по отноше!
нию к области внутреннего зева шейки матки. В нор!
ме плацента располагается высоко, то есть ее ниж!
ний край находится на расстоянии не менее 5 см от
внутреннего зева во II триместре и не менее 7 см – в
III триместре беременности. Уменьшение расстояния
между нижним краем плаценты и внутренним зевом
до 3 см во II триместре и 5 см в III триместре бере!
менности свидетельствует о низком расположении
плаценты. Наличие плацентарной ткани в области
внутреннего зева шейки матки характеризует так на!
зываемое предлежание плаценты – серьезное ос!
ложнение течения беременности, нередко приводя!
щее к профузному кровотечению (рис. 3.3).

Выделяют 3 вида предлежания плаценты: пол!
ное, частичное и краевое. При полном предлежании
внутренний зев шейки матки полностью перекрыт
плацентой и расположен как бы под центром плацен!
ты, что создает условия для наибольшей потери кро!
ви в случае возникновения отслойки плаценты. Пол!
ное предлежание составляет от 20 до 43% в структу!
ре всех случаев аномального расположения плацен!
ты. При частичном предлежании лишь часть внутрен!
него зева шейки матки перекрывается плацентой.
Этот вид предлежания возникает в 31% наблюдений.

Рис. 3.2. Плацента при выраженной гипотонии у матери.
Ложные кисты плаценты (стрелки).

Рис. 3.3. Схема аномалий прикрепления плаценты. А – низкое прикрепление. Б – неполное предлежание. В – полное
предлежание.
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Оставшиеся случаи приходятся на краевое предле!
жание, когда плацента достигает внутреннего зева,
но не перекрывает его.

Своевременно и правильно поставленный диаг!
ноз предлежания плаценты или низкой плацентации
влияет на акушерскую тактику и помогает врачу оп!
ределить сроки и метод родоразрешения. Для точ!
ного установления уровня расположения плаценты
эхографическое исследование следует проводить в
сагиттальной плоскости при умеренно наполненном
(но не переполненном!) мочевом пузыре. Неадекват!
ное наполнение мочевого пузыря может приводить
как к ложноположительным, так и к ложноотрицатель!
ным диагнозам низкого расположения плаценты
(рис. 3.4). В затруднительных случаях некоторые ав!
торы рекомендуют использовать трансвагинальную
эхографию (рис. 3.5).

Проведенные динамические ультразвуковые
исследования позволили установить, что в большин!
стве случаев в течение беременности расположение
нижнего края плаценты относительно внутреннего
зева меняется, то есть плацента «поднимается». По!
добный феномен получил название миграции пла!
центы. В основе миграции лежит процесс удлинения
верхнего маточного сегмента и формирование ниж!
него сегмента матки к началу III триместра, в резуль!
тате чего плацента вместе с подлежащим миометри!
ем смещается по направлению к дну матки. Таким

образом, миграция плаценты
может происходить только в од!
ном направлении – снизу вверх
и никогда наоборот. Термин
«миграция» не отражает физи!
ологической сущности процес!
са перемещения плаценты в
ходе беременности, тем не ме!
нее им широко пользуются в
клинической практике.

Процесс миграции позво!
ляет объяснить тот факт, что
частота низкого прикрепле!
ния и предлежания плаценты

во II триместре значительно превышает частоту этих
состояний в конце беременности. Доказано, что око!
ло 95% низко расположенных во II триместре пла!
цент «поднимается» к концу беременности вверх к
дну матки. В большинстве случаев процесс мигра!
ции плаценты происходит медленно, на протяжении
6–10 нед, завершается в среднем к 32–35 нед и обыч!
но не сопровождается какими бы то ни было клини!
ческими симптомами. Наиболее спокойно мигриру!
ет изначально высоко расположенная плацента при
локализации ее на передней стенке матки.

При предлежании плаценты процесс миграции
обычно происходит медленно и нередко сопровож!
дается кровянистыми выделениями из половых пу!
тей. Быстрая (в течение 2–3 нед) миграция также не!
благоприятно сказывается на течении беременнос!
ти. По данным некоторых авторов [6, 7], у таких па!
циенток почти в 50% наблюдений происходит само!
произвольное прерывание беременности. Кроме
того, особого внимания заслуживают случаи полно!
го предлежания плаценты, так как в этих наблюдени!
ях миграция нередко приводит к отслойке плаценты
и кровотечению.

В настоящее время отсутствуют методы влия!
ния на процесс миграции плаценты. Врач ультразву!
ковой диагностики может лишь констатировать факт
миграции или его отсутствие. Учитывая, что в сред!
нем миргация происходит не менее чем за 6–7 нед,

Рис. 3.4. Схематическое изображение расположения нижнего края плаценты в
зависимости от степени наполнения мочевого пузыря. А – умеренное наполнение
мочевого пузыря. Б – переполненный мочевой пузырь.

А Б

Рис. 3.5. Эхограммы предлежания плаценты при трансабдоминальном (А) и трансвагинальном (Б) сканировании.
1 – плацента; 2 – область внутреннего зева.
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Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности

эхографический контроль за этим процессом при от!
сутствии кровяных выделений из половых путей це!
лесообразно проводить не чаще, чем 1 раз в 6 нед.

Размеры плаценты

Размеры плаценты характеризуются толщиной,
площадью и объемом. Стандартное ультразвуковое
исследование позволяет точно определить только
толщину плаценты. Очевидно, что для изучения ком!
пенсаторных возможностей плаценты большую цен!
ность представляет определение ее площади и объе!
ма [6], однако вычисление этих показателей с помо!
щью современной ультразвуковой диагностической
аппаратуры связано с трудоемкой процедурой сте!
рео! и планиметрии, которая вряд ли может быть
широко использована в клинической практике. Кро!
ме того, результаты этих измерений имеют очень
большие погрешности, что, несомненно, сказывает!
ся на интерпретации клинических данных.

Толщина плаценты неодинакова в различных ее
отделах. Для правильного определения толщины
плаценты и, главное, для высокой воспроизводимо!
сти результатов, следует использовать единые ме!
тодические подходы к оценке этого параметра. Наи!
более оптимальным участком для измерения толщи!
ны плаценты является место впадения пуповины.
Нормативные значения толщины плаценты на про!
тяжении второй половины беременности представ!
лены в таблице 3.1 [9].

Утолщение плаценты часто наблюдается при
иммунной (Rh!конфликт или конфликт по системе
АВО) или неиммунной водянке плода, инфекцион!
ных процессах, при сахарном диабете, а также при
железодефицитной анемии [10]. По мнению многих
исследователей, утолщение плаценты считается од!
ним из наиболее ранних признаков гемолитической
болезни плода. Превышение верхней границы зна!
чений толщины плаценты для данного срока бере!

менности на 8 мм и более свидетельствует о нали!
чии заболевания у плода при резус!сенсибилиза!
ции, даже при отсутствии других эхографических
признаков.

При перечисленных выше патологических со!
стояниях утолщение плаценты в большинстве слу!
чаев обусловлено ангиоматозом средних ворсин и
отеком средних и терминальных ворсин. При анги!
оматозе толщина плаценты может увеличиваться до
5–6 см и более (рис. 3.6). Большинство исследова!
телей оценивает ангиоматоз как своеобразную ком!
пенсаторную реакцию в ответ на развитие хрони!
ческой гипоксии, которая в свою очередь возника!
ет в результате заболеваний матери и плода. Оче!
видно, что в условиях хронической гипоксии пла!
цента работает с повышенной нагрузкой для того,
чтобы обеспечить адекватный процесс транспорта
кислорода. Изменения, происходящие в плаценте
при гипоксии, направлены на увеличение площади
поверхности хориального дерева, уменьшение тол!
щины эпителиального и плацентарного барьеров в
целом, а также на увеличение числа ворсин с боль!
шим количеством капилляров [11, 12].

Эхоструктура плаценты

Хорошо известно, что эхоструктура плаценты
меняется с увеличением срока беременности. Этот
процесс связан с инволютивно!дистрофическими
процессами, начинающимися в основном в конце
II  триместра и носящими название «старение пла!
центы» [3]. Ультразвуковая оценка плаценты обычно
складывается из определения так называемой сте!
пени зрелости и ее соответствия сроку беременнос!
ти, а также из попыток интерпретировать с клиничес!
кой точки зрения те изменения, которые не уклады!
ваются в стандартную картину созревания.

Начиная с 1990 г. на страницах специализиро!
ванных изданий ведется дискуссия об эхоморфоло!
гических параллелях между ультразвуковыми харак!
теристиками плаценты и состояниями, осложняющи!
ми течение беременности [13–15]. В подавляющем
большинстве проведенных исследований достовер!
но доказанных патоморфологических подтвержде!

Таблица 3.1. Толщина плаценты в разные сроки бере!
менности [9]

Срок беременности, нед Толщина плаценты, мм

20 21,96 (16,7–28,6)
21 22,81 (17,4–29,7)
22 23,66 (18,1–30,7)
23 24,52 (18,8–31,8)
24 25,37 (19,6–32,9)
25 26,22 (20,3–34,0)
26 27,07 (21,0–35,1)
27 27,92 (21,7–36,2)
28 28,78 (22,4–37,3)
29 29,63 (23,2–38,4)
30 30,48 (23,9–39,5)
31 31,33 (24,6–40,6)
32 32,18 (25,3–41,6)
33 33,04 (26,0–42,7)
34 33,89 (26,8–43,8)
35 34,74 (27,5–44,9)
36 35,59 (28,2–46,0)
37 34,35 (27,8–45,8)
38 34,07 (27,5–45,5)
39 33,78 (27,1–45,3)
40 33,50 (26,7–45,0)

Рис. 3.6. Утолщение плаценты до 5 см при неиммунной во!
дянке плода.
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ний выявляемых ультразвуковых феноменов обнару!
жено не было [14, 16, 17]. Нельзя не согласиться с мне!
нием А.М. Стыгара [4], объясняющего отсутствие та!
ких взаимосвязей «невозможностью изучения пато!
морфологии в сроки проведения ультразвуковых ис!
следований». Другими словами, исследователи лише!
ны возможности мгновенно оценивать морфологичес!
кую структуру плаценты и особенно ее измененных с
точки зрения эхографии участков. Следовательно, в
повседневной практике врачам ультразвуковой диаг!
ностики приходится оценивать ультразвуковую карти!
ну плаценты весьма субъективно.

Для стандартизации изменений, связанных с
процессом созревания плаценты, были предложены
различные критерии. Наибольшее распространение
в клинической практике получила классификация,
разработанная Р. Grannum и соавт. [18]. Эта клас!
сификация основана на выявлении характерных из!
менений в хориальной мембране, паренхиме пла!
центы и базальном слое, начиная с 26 нед бере!
менности. Выделяют четыре стадии изменений
структуры плаценты (табл. 3.2, рис. 3.7).

Процесс изменения структуры плаценты проис!
ходит неравномерно. Обычно он начинается по пери!
ферии плаценты и распространяется к ее центру. При
неосложненном течении беременности в большин!
стве случаев плацента последовательно проходит ста!
дии «созревания» от 0 до III [17]. Наиболее часто ста!
дия 0 обнаруживается в сроке до 30 нед, стадия I – в
27–36 нед, стадия II – в 34–39 нед и стадия III – после
36 нед беременности [3, 14].

В некоторых случаях процесс
созревания плаценты может уско!
ряться и III стадия зрелости появ!
ляется уже в начале III триместра.
Реже отмечается замедление тем!
пов ее созревания, однако в наших
исследованиях ни в одном наблю!
дении в сроки 38–42 нед не была
зарегистрирована стадия 0, так же
как и стадия I при переношенной
беременности. По мере прогрес!
сирования беременности вслед!
ствие снижения антикоагуляцион!
ных свойств ворсин происходит
массивное выпадение фибрина и

откладывание фибриноида. Последний откладывает!
ся и в зонах коагуляционного некроза под хориаль!
ной пластиной и в базальных отделах. К концу бере!
менности площадь фибриноида в плаценте в норме
может достигать 10%. К изменениям дистрофичес!
кого характера в зрелой плаценте относится отложе!
ние солей кальция. После 32 нед практически у по!
ловины беременных в плаценте обнаруживаются пет!
рификаты. Так же как и фибриноид, обызвествление
затрагивает все три зоны плаценты. Отложение каль!
ция и фибриноида представляет собой вполне есте!
ственный процесс.

При сравнении эхографических аналогов каль!
цификатов с морфологией плаценты оказалось, что
истинные кальцификаты встречаются главным обра!
зом в доношенной плаценте (III стадии зрелости) и
крайне редко выявляются в плацентах I–II стадии зре!
лости. До 34 нед беременности многочисленные эхо!
позитивные включения обусловлены наличием боль!
шого количества ворсин плаценты, имеющих доста!
точно плотную строму. В доношенной плаценте каль!
цификатам не свойственна какая!либо определенная
локализация, например в септах, как это указывали
Р. Grannum и соавт. [18]. Они распределяются, как
правило, диффузно и встречаются в 18,7% наблюде!
ний при физиологическом и в 30,3% случаев ослож!
ненного течения беременности [19].

Первоначально эхографическое определение
стадий структурных изменений плаценты было пред!
ложено для прогнозирования зрелости легких пло!

Таблица 3.2. Ультразвуковая оценка структуры плаценты [17]

Стадия Участки плаценты

хориальная мембрана паренхима базальный слой

0 Прямая, гладкая Гомогенная Не идентифицируется
I Слегка волнистая Небольшое число Не идентифицируется

рассеянных эхогенных зон
II С углублениями, не Линейные эхогенные Линейное расположение

доходящими плотности (в виде запятой) небольших эхогенных зон
до базального слоя (базальный пунктир)

III С углублениями Округлые уплотнения с Большие и отчасти слившиеся
до базального слоя разрежениями в центре; большие, эхогенные зоны, которые могут

неправильной формы уплотнения, отбрасывать акустическую тень
бросающие акустическую тень

Рис. 3.7. Схематическое изображение стадий изменения структуры плаценты (0–III).
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да, позже критерии зрелости плаценты попытались
положить в основу формирования прогноза ослож!
ненного течения беременности. Было установлено,
что преждевременное появление более «зрелых» ста!
дий плаценты в несколько раз чаще наблюдается у
пациенток с поздним выкидышем или преждевре!
менными родами, а также при плацентарной недо!
статочности. В настоящее время эхографическими
признаками преждевременного созревания плацен!
ты считается обнаружение стадии II до 32 нед и ста!
дии III – до 36 нед (рис. 3.8).

Анализ данных литературы, посвященной пато!
морфологическим и ультразвуковым исследовани!
ям плаценты, позволяет сделать вывод, что III ста!
дия зрелости плаценты часто регистрируется в по!
здние сроки беременности, однако не является об!
щебиологической закономерностью ее развития. По
данным ряда авторов [16], избыточное кальциниро!
вание плаценты в 60–80% случаев встречается при
осложненном течении беременности и нередко со!
провождается ЗВРП. На этом основании в клиничес!
кой практике укоренилось мнение, что наличие в
структуре плаценты множества кальцификатов яв!
ляется эхографическим признаком гестоза и маточ!
но!плацентарной недостаточности [20, 21]. Однако
многие исследователи отмечают, что в ряде случа!
ев кальцинированная плацента не сопровождается
какими!либо отклонениями в развитии плода, вклю!
чая массо!ростовые показатели, данные кардиомо!
ниторного наблюдения и состояние при рождении.
Вероятнее всего появление кальцинатов в структу!
ре плаценты является следствием многих причин, к
которым относятся реакция сосудов хориона на ге!
стоз, естественный некроз ворсин при их «старе!
нии», постинфекционные изменения, избыток каль!
ция в диете, перенашивание [3].

Следует помнить, что плод и плацента имеют
большие компенсаторные возможности. Говорить о
наличии фетоплацентарной недостаточности при
кальцинированной плаценте можно только в тех слу!
чаях, когда имеются дополнительные клинические
или инструментальные данные, свидетельствующие
о страдании плода. В остальных случаях кальциноз
плаценты следует рассматривать только как фактор

риска по снижению функциональной активности пла!
центы.

Врачи ультразвуковой диагностики постоянно
подвергаются искушению интерпретировать увиден!
ные изменения в плаценте с точки зрения морфоло!
гии ткани и в большинстве случаев ошибаются. По!
мимо кальциноза плаценты, еще одним очень рас!
пространенным диагностическим заблуждением яв!
ляется обнаружение в поздние сроки беременнос!
ти так называемых кист плаценты. Один из наибо!
лее известных отечественных патоморфологов пла!
центы, – А.П. Милованов – изучавший гистологи!
ческие особенности зрелой плаценты, доказал, что
«постоянно встречающиеся при ультразвуковом ска!
нировании зрелой плаценты эхонегативные облас!
ти округлой формы, с однородным содержимым,
ровными контурами, одинаковым диаметром, рас!
положенные на равном расстоянии друг от друга в
срединной зоне плаценты, представляют собой цен!
тры котиледонов – участки разрежения ворсинча!
того дерева вследствие тока крови из спиралевид!
ных артерий, а не являются эхопризнаками фетоп!
лацентарной недостаточности» [13]. Следователь!
но, многие ультразвуковые характеристики плацен!
ты, рассматриваемые рядом авторов [22] в каче!
стве эхографических маркеров патологии, на самом
деле являются отражением естественных процес!
сов, происходящих при физиологической беремен!
ности.

Помимо оценки степени зрелости плаценты и ее
соответствия сроку беременности, эхографическое
описание органа складывается из состояния межвор!
синчатого пространства, а также описания участков
тромбоза и инфарктов. Бытует мнение, что после!
дние изменения тесно связаны с плацентарной не!
достаточностью. Однако было доказано, что интер!
велезный тромбоз и инфаркт плаценты при обычном
течении беременности имеют место у 25–30% бере!
менных. Считается, что подобного рода процессы
могут выключать до 10% ворсин без какого!либо воз!
действия на состояние плода.

Межворсинчатое пространство играет решаю!
щую роль в обмене газов и веществ между организ!
мом матери и плода. Площадь его колеблется от 6
до 12 квадратных метров. Межворсинчатое про!
странство расположено между decidua basalis и вор!
синами хориона. По периферии плаценты оно огра!
ничено краевым синусом, который имеет вид нерав!
номерной щели диаметром от 0,5 до 1,5 см. Краевой
синус возникает на 12–14 нед беременности. Он
представляет собой пространство между наружным
краем плаценты, гладким хорионом и децидуальной
оболочкой. Эхографически он выявляется только пос!
ле 16–20 нед беременности в виде гипо! или анэхо!
генных структур незначительных размеров (до 5 мм),
расположенных по периферии плаценты.

В межворсинчатом пространстве циркулирует
материнская кровь, которая выходит за пределы мат!
ки через спиральные артерии и, омывая ворсины хо!
риона, направляется к устьям маточных вен. Маточ!
ные вены располагаются преимущественно по пери!
ферии плацентарной площадки. Кровь плода цир!Рис. 3.8. Беременность 34 нед. Преждевременное «со!

зревание» плаценты (стадия III).
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кулирует по артериям и венам ворсин хориона, при!
чем от материнской крови ее отделяет плацентарная
мембрана [1, 6].

В подавляющем большинстве случаев ультра!
звуковая идентификация хориальной части межвор!
синчатого пространства представляет значитель!
ные трудности. Это обусловлено чрезвычайно ма!
лыми размерами его щелей и полостей. Однако при!
близительно в 10–15% случаев удается выявить
гипоэхогенные щелевидные полости расширенного
межворсинчатого пространства, имеющие различ!
ные размеры и формы. Величина полостей, выявля!
емых при помощи эхографии, колеблется от 1–12 до
20–25 мм. Наличие большого числа участков расши!
ренного пространства может приводить к увеличению
толщины плаценты на 20–50%. Сроки выявления рас!
ширенных участков колеблются в пределах 15–40 нед
беременности (рис. 3.9, 3.10). Исключительно редко ток
крови в расширенных участках межворсинчатого про!
странства удается обнаружить в ранние сроки бере!
менности. Прежде всего такие случаи необходимо диф!
ференцировать с отслойкой хориона. Точность диффе!
ренциального диагноза повышается при использова!
нии цветового допплеровского картирования (ЦДК).

Выделяют несколько вариантов локализации
расширенных участков межворсинчатого простран!
ства: субхориальный, внутридолевой, суббазальный,
чрездолевой и диффузный [4]. Однако, как показы!
вают данные литературы и наш многолетний клини!
ческий опыт, перечисленные варианты локализации
дилатированного пространства практического значе!
ния не имеют. Более того, в настоящее время нет
достоверных дифференциальных ультразвуковых
признаков, позволяющих различать физиологичес!
кую дилатацию, как вариант индивидуальной нормы,
от компенсаторного расширения, например при ис!
ходной гипотонии у беременной женщины, или от
патологических изменений при акушерской или эк!
страгенитальной патологии.

Локальное расширение межворсинчатого про!
странства эхографически представлено зонами по!
вышенной звукопроводимости неправильной фор!
мы, расположенными, как правило, ближе к хориаль!
ной пластинке. Локальное расширение отмечается в

31,9% наблюдений, из них при физиологическом те!
чении беременности в 38,8% случаев, а при ослож!
ненном – в 29,3%. В родившейся плаценте при по!
вторном ультразвуковом сканировании в водной сре!
де они не определяются, так же как при морфологи!
ческом исследовании плацент [19].

Тщательное изучение особенностей кровотока с
помощью высокочувствительной ультразвуковой ап!
паратуры позволяет определить в межворсинчатом
пространстве очень медленный (около 1–5 мм/с) ла!
минарный ток крови. В единичных наблюдениях уда!
ется зарегистрировать турбулентный ток, который
проявлялся фонтанирующим впрыскиванием крови в
расширенные участки пространства через дренажные
отверстия в плацентарных перегородках. Третьим ва!
риантом тока крови в расширенных щелях межворсин!
чатого пространства является стаз. Диагностика это!
го варианта требует достаточно длительного наблю!
дения и основывается на выявлении прекращения тока
крови в расширенных щелях. Продолжительность ста!
за крови чрезвычайно вариабельна и до настоящего
времени окончательно не установлена. Чаще всего
стаз крови наблюдается при внутридолевом располо!
жении расширенных участков пространства на фоне
отека окружающей плацентарной ткани. В настоящее

Рис. 3.9. Беременность 27 нед. Расширенные участки межворсинчатого пространства и увеличение толщины плацен!
ты. А – В!метод. Б – режим ЦДК.

А Б

Рис. 3.10. Беременность 28 нед. Расширение межвор!
синчатого пространства и увеличение толщины плаценты.
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время остается без ответа вопрос о влиянии описан!
ных типов кровотока в межворсинчатом пространстве
на развитие плода, течение беременности и родов.
Это позволяет усомниться в диагностической значи!
мости представленных сведений.

Помимо стадии зрелости и оценки межворсин!
чатого пространства некоторые исследователи уде!
ляют внимание оценке внутриплацентарных перего!
родок. Так, по мнению А.М. Стыгара [4], плацентар!
ные перегородки должны рассматриваться с пози!
ции патологических изменений плаценты, однако
сам автор противоречит себе и указывает на фило!
генетически детерминированные закономерности
изменений в строении плаценты в динамике физи!
ологически протекающей беременности. Он под!
черкивает, что «плацентарные перегородки визуа!
лизируются в конце беременности только в тех слу!
чаях, когда на них происходит отложение фибрина»
[23]. Экспериментальные исследования А.П. Мило!
ванова и соавт. [13] доказывают, что морфологичес!
кого субстрата, так называемых вдавлений перего!
родок хориальной пластинки, четко выявляемых in
vivo и соединяющих хориальную пластинку с базаль!
ной, в плаценте после родов нет. В плаценте отсут!
ствуют также соизмеримые по размерам с эхопере!
городками структуры, которые соединяли бы обе
пластины через всю толщу плаценты. Авторы по!
вторно подвергали эхографическому исследованию
родившуюся плаценту в водной среде, имитирую!
щей околоплодную жидкость. Хорошо контурируе!
мые при доношенной беременности плацентарные
перегородки значительно уменьшались в размерах
в родившейся плаценте, оставаясь в виде неболь!
ших выпячиваний повышенной акустической плот!
ности только в околобазальной зоне. Прицельная
биопсия этих зон выявила наличие здесь септ, иду!
щих от базальной пластинки в толщу плаценты. Та!
кого рода динамика эхографической картины пере!
городок плаценты, находящейся в матке, и перего!
родок в родившейся плаценте объясняется прижиз!
ненным характером кровотока из спиралевидных
артерий, сопровождаемым куполообразным сме!
щением мелких ворсин к периферии котиледона
[22]. Именно концентрация ворсин в этой зоне, со!
впадающая отчасти с локализацией септ, дает эф!
фект перегородок in vivo, а спадение ветвей хори!
ального дерева в родившейся плаценте объясняет
отсутствие на эхографической картине как перего!
родок, так и центров котиледонов.

Так или иначе, ультразвуковая оценка структу!
ры плаценты – это весьма трудоемкий процесс. Глав!
ное для исследователя заключается в том, чтобы не
перейти границу субъективизма. Необходимо хоро!
шо понимать, что изменения, которые претерпевает
плацента в ходе беременности, нередко индивиду!
альны и в большинстве случаев не сказываются на
состоянии плода. Выявление более высокой стадии
зрелости плаценты или каких!либо эхографических
особенностей межворсинчатого пространства, а так!
же участков кальциноза обычно не нарушает внутри!
утробное состояние плода и не влияет на течение бе!
ременности. Эти изменения лишь являются поводом

отнести беременную к группе риска по перинаталь!
ной патологии и более тщательно наблюдать за ней
в ходе пренатального обследования.

Патологические изменения плаценты

Отслойка плаценты возникает вследствие на!
рушения ее прикрепления к стенке матки, что приво!
дит к кровотечению из сосудов децидуальной обо!
лочки, отслойке базального слоя эндометрия и скоп!
лению крови между ним и миометрием. В дальней!
шем при нарастании кровотечения происходит про!
рыв крови с последующим тромбозом. Кроме того,
происходит имбибиция крови в миометрий с извес!
тными тяжелыми последствиями для матки.

Выделяют несколько типов отслойки плаценты
[24–26]. При центральной отслойке плацента начи!
нает отделяться от стенки матки в центре, поэтому
наружное кровотечение, как правило, отсутствует.
Этот тип отслойки самый опасный, поскольку имеет
стертую клиническую картину. Диагноз нередко ста!
вится с запозданием, что приводит к тяжелым по!
следствиям для матери и плода.

Ретроплацентарный тип – это формирование
гематомы между плацентой и миометрием. Отслой!
ка обычно начинается с края плаценты и прогресси!
рует к центру. При этом процессе всегда появляют!
ся кровянистые выделения из половых путей, что по!
зволяет своевременно заподозрить нарушение.

При субхориальной отслойке плаценты форми!
рование гематомы происходит между плацентой и
амниотической оболочкой. В этих случаях клиничес!
кая картина практически отсутствует.

В выявлении отслойки плаценты эхография иг!
рает вспомогательную роль, поскольку в диагности!
ке основное значение имеет клиническая картина.
При отсутствии наружного кровотечения ультразву!
ковое исследование может помочь в диагностике
отслойки, но только при больших размерах гемато!
мы. При небольших гематомах (до 10 мм) эхография
информативна только в ранние сроки беременности
(рис. 3.11, 3.12). Позже такие гематомы выявляют!
ся только при локализации плаценты на передней
или боковых стенках матки, а также при низком
прикреплении плаценты или ее предлежании.
Большого клинического значения небольшие гема!
томы во II–III триместрах не имеют.

Субамниотические гематомы формируются
вследствие разрыва хориальных сосудов около кор!
ня пуповины [26]. Опыт пренатальной верификации
таких гематом невелик [25–28]. Он основан на визуа!
лизации кистозного образования, локализованного на
плодовой поверхности плаценты, окруженного тонкой
мембраной амниона. В отличие от субамниотической
кисты эхогенная структура гематомы вариабельна и
зависит от времени ее существования [26, 27]. Реаль!
ную помощь в дифференциальной диагностике гема!
томы и кисты оказывает ЦДК [28], а также трехмер!
ная эхография [25].

Эхографическое изображение гематом меняет!
ся в зависимости от давности их существования. Све!
жие (1–2 сут) гематомы обычно имеют вид гипоэхо!
генных жидкостных образований с мелкодисперс!
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Глава 3. Ультразвуковое исследование плаценты, пуповины и околоплодных вод

ной взвесью. Они имеют четкие границы с окружаю!
щими тканями и отличаются высокой звукопроводи!
мостью. Дифференциальный диагноз следует прово!
дить с расширенным межворсинчатым простран!
ством, в котором при допплерометрии удается оп!
ределить ток крови. Начиная с 2–3 суток структура
гематом постепенно приобретает более высокую
эхогенность за счет различных по величине и плот!
ности кровяных сгустков. Жидкостный компонент ге!
матомы при этом практически не определяется, од!
нако звукопроводимость остается высокой. Также
нечетко определяются границы гематомы, что неред!
ко служит причиной диагностической ошибки. Обыч!
но такие гематомы имеют сходство с миоматозными
узлами. От миомы они отличаются высокой звукопро!
водимостью, нечеткими наружными контурами, от!
сутствием капсулы, обязательной для этой опухоли.

Ретракция кровяных сгустков внутри гематомы
обычно наступает на 10–15 сутки. При этом отме!
чается появление анэхогенной составляющей в со!
четании с остатками кровяных сгустков, имеющих
высокую эхогенность. Одновременно происходит
уменьшение размеров гематомы за счет рассасыва!
ния содержимого и частичного ее опорожнения. В
некоторых случаях гематомы больших размеров мо!
гут сохраняться в течение нескольких недель бере!
менности.

Ретрохориальные и ретроплацентарные гемато!
мы прогностически являются наиболее неблагопри!
ятными, так как нарушают плодово!материнское кро!
вообращение. При этом решающую роль играет пло!
щадь участка отслойки и объем гематомы. В тех слу!
чаях, когда отслойка занимает менее 1/4 площади
плаценты или хориона, шанс на выживание плода
является достаточно высоким. При гематомах, зани!
мающих 1/3 или более поверхности плаценты, как
правило, наступает внутриутробная гибель плода.

Преждевременную отслойку нормально распо!
ложенной плаценты иногда приходится дифферен!
цировать с миоматозными узлами (рис. 3.13), рас!
положенными в зоне плаценты, и значительно рас!
ширенной венозной сетью decidua basalis, которая

иногда визуализируется в виде эхонегативного про!
странства больших размеров с линейными структу!
рами внутри (рис. 3.14). В отличие от преждевремен!
ной отслойки плаценты эхонегативная зона при этом
имеет приблизительно одинаковую на всем протяже!
нии структуру и толщину и выявляется почти по всей
площади плаценты. Значительную помощь в диффе!
ренциальной диагностике перечисленных состояний
оказывает ЦДК.

Истинное приращение плаценты является се!
рьезным осложнением беременности и возникает в
результате частичного или полного отсутствия губ!
чатого слоя децидуальной оболочки вследствие ат!
рофических процессов в эндометрии. Отсутствие
губчатого слоя децидуальной оболочки приводит к
проникновению в миометрий ворсин хориона. В за!
висимости от глубины проникновения ворсин в мио!
метрий различают три варианта приращения плацен!
ты. При placenta accreta губчатый слой атрофирован,
ворсины контактируют с миометрием, не внедряясь
в него, и не нарушают его структуру. При placenta
increta ворсины хориона проникают в миометрий и

Рис. 3.13. Беременность 20 нед. Плацента расположе!
на на миоматозном узле (стрелки), исходящем из пере!
дней стенки матки.

Рис. 3.12. Ретрохориальная гематома в ранние сроки бе!
ременности (стрелка).

Рис. 3.11. Частичная отслойка хориона в ранние сроки
беременности (стрелка).
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нарушают его структуру. При placenta percreta вор!
сины прорастают миометрий на всю глубину вплоть
до висцеральной брюшины (рис. 3.15).

Приращение плаценты может быть полным или
частичным и встречается с частотой 1 случай на 10 000
родов. Особенно редко бывает полное приращение,
частота которого составляет 1 случай на 24 506 родов
[29]. Эта патология в 5–6 раз чаще отмечается при
предлежании плаценты [30]. При полном приращении
плацента спаяна с миометрием на всем ее протяже!
нии, при частичном – лишь на отдельных участках [31].

Первые сообщения о дородовой ультразвуковой
диагностике приращения плаценты были опубликова!
ны еще в начале 80!х годов [32, 33]. С внедрением
трансвагинальной эхографии в начале 90!х годов ка!
чество пренатальной диагностики этой патологии су!
щественно улучшилось. Впервые о возможности транс!
вагинальной эхографии в обнаружении приращения
плаценты при ее предлежании в доношенном сроке
беременности сообщили G. Guy и соавт. [34]. Они пер!
выми описали наиболее ценный эхографический кри!
терий приращения – наличие в толще миометрия уча!
стков с лакунарным типом кровотока. При эхографии в
В!режиме эти зоны были охарактеризованы авторами
как множественные гипо! и анэхогенные образования
в субплацентарном пространстве, распространяющи!
еся в толщу миометрия.

В начале исследований, посвященных ультра!
звуковой диагностике приращения плаценты, этот
метод казался привлекательным в силу простоты кли!
нического применения, однако в последующих рабо!
тах была описана возможность получения как лож!
ноположительных, так и ложноотрицательных резуль!
татов [35]. Ошибки диагностики объясняются тем, что
в В!режиме, в том числе и при трансвагинальном ис!
следовании, не всегда можно достоверно судить о
сосудистом генезе гипо! и анэхогенных образований
в интересующем исследователя участке плаценты.

Существенную помощь в уточнении диагноза
может оказать ЦДК – метод, позволяющий точно
определять локализацию сосудистых зон. Первое опи!
сание пренатального выявления приращения плацен!
ты при ее предлежании с использованием этого ме!

тода было представлено в 1992 г. М. Сhou и соавт. [36].
В этой работе впервые были опубликованы данные о
возможности регистрации кривых скоростей венозно!
го кровотока с высокой пульсацией в плацентарных
лакунах и обнаружения расширения субплацентарно!
го венозного комплекса, характерного для прираще!
ния. Помимо простой дифференциации образований
сосудистого и несосудистого генеза при приращении
плаценты, с помощью ЦДК можно попытаться оценить
глубину проникновения ворсин в толщу миометрия и,
соответственно, судить о степени инвазии и форме
приращения.

Ультразвуковая диагностика приращения пла!
центы достаточно представлена на страницах зару!
бежной периодики [32–41]. Приоритет в отечествен!
ной литературе принадлежит М.В. Медведеву и со!
авт. [42], описавшим ультразвуковую картину прира!
щения в 20 нед гестации. В последующем Е.В. Юди!
ной и М.В. Медведевым [43] были опубликованы дан!
ные о трех случаях успешной ультразвуковой диаг!
ностики этой патологии (рис. 3.16).

Несмотря на сложность и трудоемкость диаг!
ностического процесса при приращении плаценты,
необходимо помнить о возможности развития это!
го осложнения беременности. Особое внимание сле!
дует уделять случаям предлежания плаценты и по!
возможности прицельно искать вероятные эхографи!
ческие признаки приращения. Сегодня ультразвуко!
вое исследование является единственным методом

Рис. 3.15. Схематическое изображение основных типов
приращения плаценты. А – placenta accreta. Б – placenta
increta. В – placenta percreta.

А

В

Б

Рис. 3.14. Эхограмма значительно расширенной венозной
сети decidua basalis (стрелка).
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пренатального выявления приращения плаценты.
К постановке этого диагноза необходимо относить!
ся очень ответственно, поскольку предлежание пла!
центы в сочетании с ее приращением является пока!
занием к плановому оперативному родоразрешению
и экстирпации матки [31].

Добавочная доля плаценты диагностируется
на основании выявления участков плацентарной тка!
ни, между которыми имеется свободная зона (рис.
3.17–3.19). Обычно в этой зоне располагается со!
судистая ножка, которая выявляется при допплеров!
ском исследовании [44]. Частота встречаемости
данной аномалии развития плаценты составляет
16–28 : 10 000 беременностей [45]. Дифференци!
альный диагноз следует проводить с автономной
плацентарной площадкой при многоплодной бере!
менности. Реального влияния на течение беремен!
ности и развитие плода добавочная доля плаценты
не оказывает, однако в последовом периоде такая
аномалия может осложниться отрывом добавочной
доли, ее задержкой в полости матки и послеродо!
вым кровотечением.

Кольцевидная плацента (placenta membrana!
cea) – редкая аномалия развития плаценты (0,25–
0,5:10 000) [46], развивающаяся вследствие отсут!
ствия дифференциации хориона на chorion leave и
chorion frondosum [47]. Кольцевидная плацента харак!
теризуется чрезмерно большой площадью прикреп!
ления, в том числе в области внутреннего зева. При
этом ее толщина даже в конце беременности не пре!

вышает 10 мм. Самые ранние сообщения были сде!
ланы в 1973 г. (J. Pryse!Davies и соавт. [48]) и в 1976 г.
(J. Wladimiroff и соавт. [49]).

Кольцевидная плацента часто сочетается с ее
приращением, а также с предлежанием сосудов пу!
повины [50]. Течение беременности часто осложня!
ется кровотечениями, преждевременными родами,
ЗВРП, антенатальной гибелью плода [51].

Экстраплацентарные (субхориальные) анев$
ризмы межворсинчатого пространства встречают!
ся чрезвычайно редко. По мнению А.М. Стыгара [4],
на эхограммах они характеризуются выбуханием хо!
риальной пластинки в полость амниона, причем про!
странство между внутренней поверхностью пластин!
ки и тканью плаценты заполнено медленно переме!
щающейся материнской кровью.

С нашей точки зрения, термин «экстраплацентар!
ная аневризма» не совсем точен, так как аневризма
представляет собой ограниченное или диффузное
расширение артерии, пульсирующее выпячивание
артериальной стенки. Идентификация измененной
(расширенной) артерии среди массы сосудов, покры!
вающих плодовую поверхность плаценты весьма зат!
руднительна, а, следовательно, формулировка диаг!
ноза аневризмы межворсинчатого пространства
(именно пространства, а не отдельно взятого сосуда)
не правомочна. Более того, в многочисленных публи!
кациях, посвященных вопросам диагностики патоло!
гии плаценты, нам не удалось обнаружить материа!
лов по гистологическому подтверждению диагнозов

Рис. 3.16. Приращение плаценты при ее предлежании. А – В!метод. Б – режим энергетического допплеровского кодиро!
вания. В – импульсный допплеровский режим.

А ВБ

Рис. 3.19. Добавочная доля плаценты
(стрелка).

Рис. 3.18. Добавочная доля плаценты
(стрелка).

Рис. 3.17. Схематическое изображе!
ние добавочной доли плаценты.
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аневризматического расширения
субхориальных сосудов. Можно
предположить, что морфологичес!
ким субстратом этих ультразвуко!
вых изменений является расшире!
ние краевого синуса плаценты при
гипотонии матери или субхориаль!
ные гематомы.

В литературе встречаются
описания истинных и ложных
инфарктов плаценты. До сих пор
в литературе ведется спор о кли!
ническом значении этих измене!
ний в плаценте и их эхографичес!
ких характеристиках. По данным
А.М. Стыгара [4], ультразвуковые изменения при ис!
тинных и ложных инфарктах плаценты примерно оди!
наковы, в связи с чем их дифференциальная диагнос!
тика в антенатальном периоде представляет значи!
тельные трудности. Косвенным признаком истинных
инфарктов является их локализация в области мате!
ринской поверхности плаценты.

По данным R. Andres и соавт. [52], инфаркт в об!
ласти материнской части плаценты – относительно
редкое явление, которое при макроскопическом ис!
следовании характеризуется истончением поверх!
ности плаценты, при гистологическом – выпотом
фибрина, захватывающим базальную оболочку и со!
седние ворсины. Подобное поражение плаценты, по
данным этих авторов, нередко наблюдается при
внутриутробной гибели плода, преждевременных
родах, ЗВРП и может повторяться при последующих
беременностях. Эхографическую картину, соответ!
ствующую постинфарктным изменениям в плацен!
те, R. Andres и соавт. [52] не исследовали.

А.П. Милованов и М.Л. Чехонацкая [53], подроб!
но изучавшие строение плаценты, считают, что от
кровоизлияний в межворсинчатое пространство
прежде всего следует отличать его расширение, а
также центры котиледонов. Пытаясь оценить клини!
ческое значение пренатальных изменений плаценты,
эти авторы показали, что в 5% наблюдений в струк!
туре нормальных плацент при их морфологическом
исследовании после родов удается обнаружить уча!
стки инфарктов. При эхографии никаких особеннос!
тей в строении этих плацент в большинстве случаев
нет, несмотря на наличие выраженных процессов
деструкции (некроз ворсинок и другие грубые изме!
нения). Изучая эхографическую структуру участков
плаценты с доказанными инфарктными изменения!
ми путем прицельного ультразвукового исследова!
ния патологических очагов в водной среде, имити!
рующей околоплодную жидкость, эти исследовате!
ли доказали, что участки инфарктов в основном не
отличались по своим эхографическим характеристи!
кам от нормальной плацентарной ткани [53].

Аналогичные данные приводят V. Iwamoto и со!
авт. [54], которые описали кровоизлияния в межвор!
синчатое пространство как пульсирующие и непуль!
сирующие (тромботические) кисты. Эхонегативные
участки кровоизлияния в толще плацентарной ткани
различной степени давности, по данным этих авто!

ров, встречались в 7,5% всех наблюдений, из них по!
чти в 4% случаев – при нормальном и только в 10%
наблюдений при осложненном течении беремен!
ности.

Таким образом, многие авторы доказывают, что
четкие параллели между морфологическими изме!
нениями в плаценте, возникающими при инфарктах,
и эхографическими характеристиками плаценты от!
сутствуют. Более того, в ряде случаев заведомо из!
мененная ткань плаценты при ультразвуковом иссле!
довании может выглядеть как нормальная. Тем не
менее в большинстве случаев при инфарктах ульт!
развуковая картина плаценты меняется. Участки кро!
воизлияния могут быть разной, чаще округлой фор!
мы, и располагаться в любом месте плаценты. Их
главным отличительным признаком является четкий
эхопозитивный контур, отделяющий кровоизлияние
от нормальной плацентарной ткани (рис. 3.20). При
этом в случае свежего кровоизлияния такое образо!
вание на эхограмме имеет однородное содержимое,
близкое по звукопроводимости к околоплодным во!
дам. Старое кровоизлияние отличается появлением
эхопозитивных включений, которых тем больше, чем
больше давность кровоизлияния.

Кисты плацентарных перегородок встреча!
ются чрезвычайно редко. Анатомическую основу
этой патологии составляют мелкие кисты величиной
5–15 мм, расположенные в толще перегородок бли!
же к материнской поверхности. Обычно эти кисты
выявляются только в конце III триместра беремен!
ности [23]. Большого клинического значения такие
кисты не имеют.

Субамниотические кисты плаценты относят
к локальным патологическим изменениям, приводя!
щим, по данным ряда авторов, к плацентарной недо!
статочности [55]. В то же время Ю.Г. Вишевская [56]
приводит описание двух случаев пренатальной ульт!
развуковой диагностики субамниотической кисты пла!
центы с благоприятным исходом (рис. 3.21). В обоих
случаях проводилось динамическое наблюдение: обе
кисты регрессировали в разные сроки беременнос!
ти. Патологии со стороны плода, околоплодных вод и
пуповины не было выявлено. Обе беременности за!
кончились рождением нормальных детей.

Субамниотические кисты плаценты определяют!
ся в виде анэхогенных однокамерных образований
над плодовой поверхностью плаценты, размеры их

Рис. 3.20. Инфаркт плаценты больших
размеров с гиперэхогенным контуром.

Рис. 3.21. Субамниотическая киста в
14 нед беременности (стрелка) [56].
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могут колебаться от 0,5 до 7–8 см [57]. По мнению
А.М. Стыгара и М.В. Медведева [23], субамниотичес!
кие кисты чаще всего являются следствием субам!
ниотических гематом, возникающих в конце I – нача!
ле II триместров беременности. При этом гематомы
первоначально имеют анэхогенную, а в дальней!
шем – гетерогенную структуру, что может явиться
причиной их ошибочной интерпретации как опухолей
плаценты. Через 4–8 нед содержимое гематомы при!
обретает эхографические признаки кисты.

Среди опухолей плаценты наиболее часто обна!
руживаются хориоангиомы. Первое описание сосу!
дистой опухоли плаценты встречается уже в 1798 г.
[58]. В последующем под разными названиями при!
водится описание около 400 случаев этой опухоли
[59]. Термин хориоангиома был предложен R. Beneke
[60] в 1900 г.

Хориоангиома – это нетрофобластическая опу!
холь, исходящая из сосудов хориона. Она может яв!
ляться как первичной опухолью плаценты, так и ме!
тастатической опухолью карциномы шейки матки,
молочной железы, меланомы, фетальной нейробла!
стомы [61]. В работе D. Ollendorff и соавт. [62] пред!
ставлены данные о возможности метастазирования
хориокарциномы в легкие матери.

По своему происхождению хориоангиома отно!
сится к аномалиям развития сосудов хориона. Час!
тота встречаемости хориоангиом, по данным разных
авторов, колеблется от 1 : 7000 до 1: 50 000 случаев

и зависит от размеров опухоли. Чаще диагностиру!
ются образования, размеры которых превышают 5 см
(0,2–4 : 10 000 родов), опухоли меньших размеров
встречаются значительно чаще (14–139 : 10 000 ро!
дов) [63, 64]. Маленькие хориоангиомы нередко об!
наруживаются патоморфологами случайно при ру!
тинном исследовании плацент. В настоящее время
принято считать, что маленькие по размерам опухо!
ли не имеют клинического значения.

Хориоангиома является, как правило, одиночной
опухолью, но может быть представлена нескольки!
ми мелкими узлами. Обычно она располагается на
плодовой поверхности плаценты (рис. 3.22, 3.23).
Реже хориоангиома может локализоваться на мате!
ринской поверхности плаценты, на амниальных обо!
лочках, прикрепляясь к плаценте сосудистой ножкой,
а также на корне пуповины.

Первое сообщение о пренатальной диагности!
ке хориоангиомы относится к 1978 г. [65]. При ульт!
развуковом исследовании хориоангиома представ!
ляет собой образование с четкими контурами слож!
ной эхоструктуры с кистозным и солидным компонен!
том [65–69]. Иногда хориоангиомы бывают гомоген!
ными с множественными эхогенными септами
(рис. 3.24) или образованиями, локализованными на
плодовой поверхности плаценты, пониженной эхо!
генности с неоднородной структурой [70–73]. При
прогрессировании беременности эхогенность опу!
холи может меняться. C. Caldwell и соавт. [74] и

Рис. 3.23. Хориоангиома (стрелки). А – B!метод. Б – режим ЦДК.Рис. 3.22. Хориоангиома (стрелка).

А Б

Рис. 3.24. Хориоангиома с множественными эхогенными
септами.

Рис. 3.25. Хориоангиома. Режим ЦДК. Сосудистая сеть
опухоли.
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L. Bracero и соавт. [75] диагностировали диффузный
тип хориоангиомы с множественными округлыми
эхонегативными включениями в плаценте больших
размеров.

В ряде случаев узлы хориоангиомы имеют боль!
шое эхографическое сходство с миоматозными уз!
лами, гематомами в стадии организации, гидатидо!
мольной трансформацией плаценты [75], липомой
плаценты [76]. В отличие от хориоангиом миоматоз!
ные узлы локализованы под материнской поверхно!
стью плаценты, а не на ее плодовой поверхности.
Гематомы любой локализации имеют изменяющу!
юся во времени эхоструктуру. Дифференциальный
диагноз между хориоангиомой и гидатидомольной
трансформацией плаценты весьма проблематичен в
связи с высоким эхографическим сходством.

Реальную помощь в верификации хориоангио!
мы может оказать ЦДК. По данным H. Schulman и со!
авт. [77] и И.И. Рябова и соавт. [78], при допплерог!
рафии в хориоангиоме регистрируются кривые ско!
ростей кровотока, подобные кривым в артерии пу!
повины. При исследовании в режиме ЦДК внутри
опухоли визуализируются сосуды разного калибра
(рис. 3.25). Сосудистая сеть опухоли может иметь
непосредственную связь с сосудами плаценты и пу!
повины.

Течение беременности при хориоангиоме пла!
центы зависит в первую очередь от размеров опухо!
ли. Наиболее часто при хориоангиоме отмечается
многоводие. Степень выраженности многоводия за!
висит от размеров опухоли. Многоводие отмечается
у 18–35% пациентов с большим узлом [79].

Хориоангиомы больших размеров могут приво!
дить к формированию артериовенозных шунтов. Это
создает реальную угрозу адекватному развитию пло!
да за счет увеличения венозного возврата к сердцу пло!
да и усиления сердечного выброса. Следствием таких
изменений является тахикардия, гиперволемия и кар!
диомегалия, а также отеки и антенатальная гибель. В
некоторых случаях гемодинамические нарушения при!
водят к фетальной анемии, которая в свою очередь спо!
собствует возникновению ЗВРП. В случае, если опухоль
непосредственно не вовлечена в фетальный кровоток,
в артерии пуповины плода регистрируется обычные
типы кривых скоростей кровотока. При формировании
артериовенозного шунта в сосудах опухоли и в арте!
рии пуповины обычно регистрируется нулевой или от!
рицательный диастолический кровоток [80, 81], одна!
ко, по мнению Ю.В. Бойковой и соавт. [82], компенса!
торно!приспособительные механизмы в плаценте мо!
гут нивелировать отрицательное воздействие хорио!
ангиомы на развитие плода.

В настоящее время нет доказательных данных о
достоверной связи хориоангиом с врожденными поро!
ками плода. Однако прослеживается взаимосвязь меж!
ду опухолью и единственной артерией пуповины (2,7%
по сравнению с 0,7% в группе контроля), а также между
гемангиомами кожи плода и хориоангиомой (12,2% про!
тив 2,1% в контроле) [79]. В работах З.М. Дубоссарской
и соавт. [83] и А.Е. Волкова и соавт. [84] отмечено, что
хориоангиома часто сочетается с пороками развития
плода, в частности с сердечно!сосудистыми аномалия!

ми. По данным Р.Р. Ибрагимова [85], хориоангиома
может сочетаться с гидроцефалией.

По мнению ряда авторов [86–88], имеется оп!
ределенная ассоциация между хориоангиомой и хро!
мосомными аномалиями (ХА).

Отек плаценты – неспецифическая реакция
органа при иммунологической изоиммунизации ма!
тери вследствие Rh! или АВО!конфликта, сахарно!
го диабета, инфицирования. Ведущим эхографичес!
ким маркером отека плаценты является увеличение
ее толщины на 30–100% и более. Также отмечается
увеличение эхогенности ткани плаценты и усиле!
ние звукопроводимости [4].

Первые эхографические признаки отека плацен!
ты могут появляться уже в 15–22 нед беременности.
При иммунологическом конфликте сроки появления
отека плаценты зависят от титра антител. Наиболее
часто эхографические признаки гемолитической бо!
лезни плода развиваются к 28–33 нед. К ним относят!
ся отек плаценты, увеличение печени и селезенки пло!
да, асцит. В тяжелых случаях появляется гидроторакс.

Отек плаценты при сахарном диабете наблюда!
ется только у 1/4 беременных. Наряду с увеличени!
ем толщины плаценты отмечается увеличение био!
метрических параметров плода, что указывает на
наличие макросомии. Сроки возникновения отека
плаценты при сахарном диабете обычно варьируют
в пределах 25–30 нед беременности.

В последнее десятилетие наблюдается повыше!
ние интереса специалистов к изучению роли внут$
риутробного инфицирования (ВУИ) в формирова!
нии патологии перинатального периода. В России, в
отличие от зарубежных стран, ВУИ занимает одно из
ведущих мест среди причин перинатальной смерт!
ности, причем в последние годы отмечается прогрес!
сивное увеличение доли этой патологии в структуре
как перинатальной, так и ранней неонатальной смер!
тности [89, 90]. Российские специалисты активно
занимаются поиском клинических признаков ВУИ, в
том числе и эхографических, концентрируя внимание
прежде всего на плаценте [91].

Инфицирование плаценты и плода теоретически
возможно в любые сроки беременности. Следует учи!
тывать, что клиническая практика далеко не всегда со!
впадает с теорией, поскольку механизмы возникнове!
ния ВУИ и защитные реакции матери и плода изучены
мало. Очевидно, что наличие инфекционного процес!
са (острого, подострого, хронического) у матери не
означает однозначное ВУИ, поскольку многочисленные
барьеры препятствуют проникновению инфекционных
агентов к плоду. Именно поэтому нельзя согласиться с
мнением М.И. Кузнецова и соавт. [92], которые описы!
вают «типичные эхографические изменения плацен!
ты, свидетельствующие о высокой вероятности ВУИ»
и в качестве объективного маркера инфицирования
плаценты (основополагающего признака при форми!
ровании изучаемой ими группы) используют соскобы
слизистых оболочек мочеполового тракта пациенток.
С нашей точки зрения, верификация урогенитального
инфицирования беременной не может рассматривать!
ся как критерий однозначного инфицирования плацен!
ты и тем более инфицирования плода.
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Глава 3. Ультразвуковое исследование плаценты, пуповины и околоплодных вод

Сложность и актуальность проблемы ВУИ при!
водит к появлению все большего и большего коли!
чества работ, посвященных поиску эхографических
маркеров этой патологии. Так, А.М. Стыгар [4] счи!
тает, что во II–III триместрах отек плаценты чаще
всего является единственным маркером, указыва!
ющим на возможность ее инфицирования. Отек пла!
центы, по его мнению, при инфицировании чаще
всего носит транзиторный характер и наблюдается
в период разгара и затухания болезни. Длитель!
ность этого периода составляет 2–8 нед.

Другие авторы к ультразвуковым маркерам ВУИ
относят аномальное количество вод, спленогепато!
мегалию, пиелоэктазии, умеренно выраженную гид!
роцефалию, гипоплазию легочной ткани, патологи!
ческое расширение петель кишечника, гиперэхоген!
ные включения в печени, гиперэхогенный кишечник,
расширение межворсинчатого пространства, раннее
созревание плаценты, а также наличие гиперэхоген!
ных включений в ее структуре [92–110]. К сожале!
нию, ни в одной из перечисленных работ не были
подсчитаны чувствительность и специфичность каж!
дого из этих признаков, а также частота ложнопо!
ложительных и ложноотрицательных результатов.
Очевидно, что без таких показателей объективность
исследований резко снижается.

В.Г. Анастасьева и В.А. Жукова [93] при ультразву!
ковом обследовании 1580 пациенток, относящихся к
группе риска по ВУИ, обнаружили увеличение толщи!
ны плаценты, а также значительное повышение эхоген!
ности ее паренхимы в сочетании с высокой звукопро!
водимостью. Хориальная пластинка, по их данным, ча!
сто была расширена и имела характерную (?) эхоген!
ность. В субхориальных отделах плаценты выявлялось
своеобразное гипоэхогенное ожерелье, обусловлен!
ное расширением прилегающих отделов межворсин!
чатого пространства. Другие авторы обнаружили гипе!
рэхогенные изменения в базальной пластинке, связан!
ные с избыточным отложением в ней слоя фибрина.
При этом толщина плаценты и эхогенность ее парен!
химы со стороны базального слоя, по мнению авторов,
увеличиваются [111, 112]. По мнению В.Г. Анастасье!
вой и соавт. [95, 96] и Т.В. Киселевой [113], из!за нару!
шения микроциркуляции в межворсинчатом простран!
стве при ВУИ плацента приобретает характерную сло!
истость, которая определяется авторами как «облако!
видная негомогенность».

М.Г. Газазян и соавт. [97] при комплексном об!
следовании 196 беременных во II триместре выде!
лили следующие признаки ВУИ: повышение тонуса
миометрия, патологические примеси в околоплодных
водах, относительное многоводие, несоответствие
толщины плаценты сроку гестации.

А.Ю. Доротенко [109] отметил неоднородность
паренхимы в виде диффузного чередования гипер!
и гипоэхогенных участков при нормальной толщине
плаценты; гиперэхогенные включения в паренхиме
различной эхоплотности, выявляемые до 28 нед бе!
ременности, сочетающиеся с увеличением толщины
плаценты; крупные анэхогенные включения в парен!
химе неправильной формы с четкими контурами, со!
четающиеся с утолщением плаценты; анэхогенные

гомогенные пространства между гиперэхогенной
базальной мембраной и паренхимой плаценты. По
мнению автора, «данные эхографические изменения
плаценты можно рассматривать в качестве эхогра!
фических признаков ВУИ так же, как отек терминаль!
ных ворсин; очаговые некрозы децидуальных клеток,
чередующиеся с воспалительной инфильтрацией
ткани; очаги ишемии и кровоизлияний; отложения
фибриноида; фиброз в строме терминальных ворсин;
очаговые отложения солей извести».

В исследованиях А.Н. Грибань и С.С. Болхови!
тиновой [114] были проанализированы результаты
эхографической оценки стадии зрелости плаценты у
637 женщин, у которых беременность осложнилась
острой инфекцией. Авторы установили, что при ост!
рой инфекции у матери наблюдалось более раннее
созревание плаценты, чем при физиологическом те!
чении беременности.

По мнению некоторых авторов [4], ультразвуко!
вая картина плацентита во многом зависит от стадии
воспалительного процесса. Отек плаценты при ВУИ
носит транзиторный характер и наблюдается в пери!
од разгара заболевания. В это время плацента стано!
вится однородной и более эхогенной, повышается ее
звукопроводимость, исчезает отражение от базальной
пластинки, толщина увеличивается на 20–30%. В пе!
риод разгара заболевания появляются участки расши!
рения межворсинчатого пространства различной ло!
кализации, а также внутридолевая зона отека высо!
кой эхогенности более выраженная в центре кателе!
донов. Толщина плаценты может удваиваться по срав!
нению с нормой. Обратные изменения в плаценте про!
являются постепенным снижением ее эхогенности и
нормализацией толщины и структуры. В некоторых
случаях после окончания воспалительного процесса
в плаценте определяются мелкоточечные гиперэхо!
генные кальцификаты и даже кальцификация плацен!
тарных перегородок.

По данным И.С. Сидоровой и соавт. [112], при
ультразвуковой плацентографии у беременных груп!
пы высокого инфекционного риска выявлялись сле!
дующие эхографические признаки ВУИ: варикозное
расширение сосудов плаценты (87,5%), гиперэхоген!
ные включения в структуре плаценты (56,1%), отек
плаценты (50%) и контрастирование базальной пла!
стинки (18,8%). В то же время у беременных с уста!
новленным инфицированием амниотической жидко!
сти (по данным посева околоплодных вод, получен!
ных путем амниоцентеза), эхографические и клини!
ческие признаки ВУИ встречались значительно чаще.
В 90,9% случаев имела место угроза прерывания бе!
ременности, в 81,8% – многоводие, в 27,3% – ЗВРП, в
100% – варикозное расширение сосудов плаценты,
в 68,2% – гиперэхогенные включения в структуре пла!
центы, в 63,6% – отек плаценты, в 22,7% – контрас!
тирование базальной пластинки.

Столь высокая информативность эхографии в
вопросах диагностики ВУИ вызывает некоторое не!
доумение. Действительно, трудно представить себе
диагностические критерии любой патологии в дру!
гих областях медицины, обладающие 100% чувстви!
тельностью.

ak
us

he
r-li

b.r
u



52

Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности

В отличие от этих исследований другие авторы [91]
при изучении информативности ультразвукового ис!
следования в прогнозировании ВУИ сообщают, что при
ультразвуковой плацентографии в случаях ВУИ плода
удается выявить преждевременное созревание пла!
центы или появление кальцинатов лишь в 15% случа!
ев, а изменение количества околоплодных вод – толь!
ко в 2% (0,5% – при физиологическом течении бере!
менности). Таким образом, по мнению С.Э. Сорокиной,
информативность эхографии в прогнозировании рис!
ка реализации ВУИ невысока и не превышает 50%.

Перечень отечественных исследований, посвя!
щенных ВУИ и эхографическим признакам этой пато!
логии можно продолжить. Нет сомнений в том, что
проблема ВУИ существует, поскольку многие ново!
рожденные появляются на свет с признаками инфи!
цирования. Беда в том, что ограниченность методов
пренатальной диагностики не позволяет однозначно
доказать связь инфекционного процесса с эхографи!
ческими изменениями в плаценте. Мы глубоко убеж!
дены, что классическое научное исследование долж!
но предполагать проведение пренатальной биопсии
тех участков плаценты, которые по ультразвуковым
характеристикам кажутся подозрительными по нали!
чию инфекционного процесса. В противном случае, с
точки зрения доказательной медицины, все описан!
ные выше признаки можно расценить как субъектив!

ное мнение авторов об эхографических характерис!
тиках теоретически «воспаленной» плаценты.

Еще одним недостатком большинства опублико!
ванных работ является отсутствие четких эхографичес!
ких критериев в описании тех или иных изменений пла!
центы. Понятия «повышенная эхогенность», «незначи!
тельное утолщение», «умеренное многоводие», «кон!
трастирование базальной пластинки» и особенно «об!
лаковидная негомогенность» ничего общего не имеют
со строгими научными исследованиями, поскольку их
воспроизводимость не поддается расчету. Более того,
никто из перечисленных авторов не проводил двойных
слепых исследований, исключающих субъективную
оценку эхографических признаков. Печально, что в со!
временной зарубежной литературе и обширных ресур!
сах Internet, посвященных проблемам ВУИ, мы не смог!
ли обнаружить результаты рандомизированных конт!
ролируемых исследований, подтверждающих описан!
ные выше ультразвуковые феномены с позиций дока!
зательной медицины. Надеемся, что такие исследова!
ния впереди. Практическая медицина ежедневно до!
казывает необходимость их проведения. Очевидно, что
только максимальная объективизация эхографических
критериев, разработка единых критериев оценки по!
нятия «внутриутробное инфицирование», а также вне!
дрение единой схемы обследования матери и плода
позволят приблизиться к решению проблемы ВУИ.
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ПУПОВИНА

Визуализация пуповины при ультразвуковом
исследовании обычно не вызывает трудностей в лю!
бом сроке беременности. С середины II триместра
при продольном и поперечном сканировании четко
идентифицируются сосуды пуповины – две артерии
и одна вена (рис. 3.26), которые при поперечном
сканировании представляют собой округлые анэхо!
генные образования правильной формы. Диаметр
вены всегда превышает диаметр артерий в среднем
в два раза. Сосуды пуповины заключены в оболочку
средней эхогенности, которая носит название вар!
тонова студня. Во второй половине беременности
отмечается постепенное увеличение диаметров со!
судов пуповины: вены – в среднем от 4 до 8–10 мм,
артерии – от 2 до 4 мм. Улучшающаяся по мере уве!
личения гестационного возраста плода визуализа!
ция пуповины связана не только с возрастанием
диаметра сосудов, но и с увеличением толщины вар!
тонова студня.

При тщательном сканировании пупочного ка!
натика удается выявить его винтообразное скручи!
вание (рис. 3.27). Количество витков колеблется от
10 до 25, причем в большинстве случаев (4:1) они на!
правлены справа налево. Причины такой закономер!
ности остаются неустановленными. Отсутствие вин!
тообразного хода сосудов пуповины некоторые ис!
следователи расценивают как эхографический при!
знак хромосомных аномалий [1, 2].

Ультразвуковая оценка пуповины должна вклю!
чать изучение: 1) места прикрепления пуповины к
плаценте; 2) места прикрепления пуповины к пере!
дней брюшной стенке плода; 3) количества сосудов
пуповины; 4) патологических изменений пуповины.

Аномалии прикрепления пуповины
к плаценте

В норме пуповина прикрепляется к центру пла!
центы (рис. 3.28). К аномалиям прикрепления пупо!
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вины относятся краевое, оболочечное и, так называ!
емое, расщепленное (рис. 3.29). Ультразвуковая ди!
агностика аномалий прикрепления пуповины наибо!
лее легко осуществляется во II триместре беремен!
ности при условии расположения плаценты на пере!
дней и переднебоковой стенках матки. В случае ло!
кализации плаценты на задней стенке матки и при
маловодии диагностика аномалий прикрепления пу!
повины представляет значительные трудности.

При краевом прикреплении сосуды пуповины
входят в плаценту близко к ее краю. Клинического вни!
мания заслуживают только случаи расположения пу!
повины на расстоянии менее 1/2 радиуса плаценты от
края, что создает угрозу акушерских осложнений.

Оболочечное (плевистое) прикрепление ха!
рактеризуется прикреплением сосудов пуповины к
амниохориальной мембране, а не к плацентарной
ткани (рис. 3.30). В этих случаях сосуды пуповины на
некотором участке не защищены вартоновым студ!
нем, что создает условия для их повреждения при
разрыве внеплацентарных оболочек и возникновения
фетального кровотечения. Помимо опасности крово!
течения в родах, оболочечное прикрепление пупови!
ны, по данным некоторых авторов, увеличивает риск
возникновения ЗВРП [3].

Оболочечное прикрепление пуповины встреча!
ется только в 1,1% случаев одноплодных беремен!
ностей. При двойнях частота этой патологии увели!
чивается и составляет 8,7% [4]. Оболочечное при!

Рис. 3.26. Пуповина. А – поперечное сечение. Б – продольное сечение. В – режим ЦДК. 1 – артерии пуповины; 2 – вена пуповины.

ВА Б

Рис. 3.27. Трехмерная реконструкция пуповины. Отчетли!
во видно винтообразное скручивание сосудов пуповины.

Рис. 3.28. Эхограмма в режиме ЦДК нормального цент!
рального прикрепления пуповины к плаценте.
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Рис. 3.29. Схематическое изображение вариантов прикрепления пуповины к плаценте. А – центральное прикрепление.
Б – краевое прикрепление. В – оболочечное прикрепление.
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крепление пуповины нередко (5,9–8,5%) сопровож!
дает различные пороки развития плода и прови!
зорных органов, в частности атрезию пищевода,
врожденные уропатии, spina bifida, дефекты меж!
желудочковой и межпредсердной перегородок сер!
дца, единственную артерию пуповины, добавочные
доли плаценты. Кроме того, оно было описано при
трисомии 21 у плода [5, 6].

Одним из вариантов оболочечного прикрепле!
ния является предлежание сосудов пуповины
(vasa previa), при котором сосуды пуповины пересе!
кают амниофетальные оболочки на более низком
уровне, нежели расположена предлежащая часть
плода [7]. Эти незащищенные вартоновым студнем
сосуды могут разорваться в любое время при бере!
менности, привести к профузному кровотечению и
антенатальной гибели плода. Кроме того, их повреж!
дение возможно при выполнении амниотомии, по!
этому пренатальная диагностика vasa previa являет!
ся обязательной.

Частота встречаемости vasa previa составля!
ет в среднем 1:2000–5467 родов [8, 9]. Ультразву!
ковой диагноз основан на обнаружении сосудов
пуповины в области внутреннего зева матки. Ис!
пользование трансвагинального сканирования по!
зволяет диагностировать эту патологию со специ!
фичностью 91% [10]. При применении ЦДК диаг!
ноз может быть установлен с точностью 100%
(рис. 3.31) [11, 12]. Обнаружение кровотока в ам!
ниальной оболочке достоверно свидетельствует о
наличии vasa previa. Дополнительную информа!
цию можно получить при сканировании в трехмер!
ном режиме и оценить взаиморасположение цер!

викального канала шейки матки и сосудов пупо!
вины [13].

Следует подчеркнуть, что пренатальная диагно!
стика оболочечного прикрепления и предлежания со!
судов возможна только при тщательной оценке места
прикрепления пуповины к плаценте в ходе каждого
ультразвукового исследования. В связи с тем что в
скрининговых протоколах большинства стран этот
пункт отсутствует, диагноз vasa previa ставится от слу!
чая к случаю. Так, по данным S. Heinonen и соавт. [14],
из 80 случаев оболочечного прикрепления пуповины
только в одном наблюдении удалось своевременно
установить правильный диагноз. В другой серии (82
случая оболочечного прикрепления пуповины, вклю!
чая 3 предлежания сосудов), правильный диагноз не
был установлен ни разу [9]. Необходимо отметить, что,
по данным литературы, во всех наблюдениях диагно!
стированного предлежания сосудов пуповины были
отмечены аномалии прикрепления пуповины и/или
строения плаценты [12].

Очевидно, что достоверная пренатальная диаг!
ностика vasa previa позволяет своевременно плани!
ровать способ родоразрешения, поскольку эта пато!
логия является абсолютным показанием к кесареву
сечению. Определенные трудности представляет
дифференциальный диагноз между vasa previa и
предлежанием петель пуповины. Обычно петли пу!
повины, расположенные перед предлежащей частью,
подвижны и смещаются при перемещении плода. В
тех случаях, когда в ходе ультразвукового исследо!
вания этого не происходит, можно использовать тест,
описанный в литературе. Мочевой пузырь пациент!
ки интенсивно наполняют, пациентка укладывается

Рис. 3.30. Оболочечное прикрепление пуповины. А – схематическое изображение. Б – В!режим. В – режим ЦДК.

ВА Б

Рис. 3.31. Беременность 22 нед. Продольное сканирование в области внутреннего зева. А – В!режим. Отчетливо виден
тяж, соединяющий плаценту с добавочной долькой. Б – режим ЦДК. В – режим импульсной допплерографии.

ВА Б
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в положение Тренделенбурга, пос!
ле чего проводится ультразвуко!
вое исследование. Если визуали!
зируемые петли пуповины смеща!
ются вверх и в сторону от внутрен!
него зева матки речь идет о пред!
лежащих петлях пуповины; поло!
жение сосудов при vasa previa не
изменится [8].

Расщепленное прикрепле$
ние пуповины характеризуется
наличием бифуркации (раздваи!
вания) пуповины на небольшом
(2–4 см) расстоянии от плаценты
(рис. 3.32). В некоторых случаях
удается выявить расщепленный
ход сосудов пуповины на значительном протяжении
(рис. 3.33). Клиническое значение расщепленного
прикрепления пуповины невелико. Эта особенность
строения пуповины не влияет на состояние плода и
на тактику родоразрешения.

Аномалии прикрепления пуповины
к передней брюшной стенке

Наиболее частой аномалией прикрепления пу!
повины к передней брюшной стенке плода является
омфалоцеле. При этой патологии пупочное кольцо и
плодовая часть пуповины расширены за счет нахо!
дящихся в них органов брюшной полости. Свобод!
ная часть пуповины в этих случаях отходит от верхуш!
ки грыжевого мешка (рис. 3.34). Клиническое значе!
ние омфалоцеле и тактика ведения беременности
при этом пороке хорошо известны и описаны в соот!
ветствующих разделах этой книги.

Аномалии количества сосудов пуповины

Среди аномалий количества сосудов пуповины
наиболее часто встречается единственная арте$
рия пуповины (ЕАП). Этот порок развития заклю!
чается в атрезии одного из двух артериальных со!
судов пуповины. Частота встречаемости ЕАП в пре!
натальном периоде составляет около 0,5% [15], а
при многоплодной беременности – 5% [8]. Патоге!

нез этой аномалии заключается либо в первичной
агенезии одной из артерий, либо в атрофии одной
нормальной пупочной артерии. Следует отметить,
что диабет у беременной многократно увеличивает
риск ЕАП.

Ультразвуковой диагноз ЕАП проще всего по!
ставить при поперечном сканировании пуповины,
когда хорошо визуализируется просвет двух сосу!
дов, больший из которых является веной, а мень!
ший – артерией (рис. 3.35). При продольном скани!
ровании пуповины также можно правильно оценить
количество сосудов. Диагностика ЕАП возможна уже
с конца I триместра беременности [16]. Использо!
вание ЦДК значительно облегчает постановку ди!
агноза ЕАП [12, 17].

Точность обнаружения ЕАП в пренатальном пе!
риоде зависит от многих факторов. В первую очередь
на выявление ЕАП существенное влияние оказывает
возможность четкой визуализации пуповины, кото!
рая может быть затруднена как в ранние сроки, так и
при доношенной беременности, а также в случаях ма!
ловодия, многоплодия и избыточной массы тела бе!
ременной. Но главная причина неуспешности прена!
тальной диагностики ЕАП – это несоблюдение скри!
нингового протокола, в который включена оценка
количества сосудов пуповины. По данным разных
авторов, при несоблюдении скринингового подхода

Рис. 3.32. Расщепленное прикрепле!
ние пуповины (стрелка).

Рис. 3.33. Расщепленный ход сосудов
пуповины на значительном протяжении.

Рис. 3.34. А – нормальное прикрепление пуповины к передней брюшной стенке. Б – омфалоцеле. Пуповина прикреп!
ляется к грыжевому образованию.
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к оценке сосудов пуповины точность ультразвуковой
диагностики ЕАП не превышает 30–65% [18, 19]. При
включении в протокол скрининговой оценки количе!
ства сосудов пуповины точность диагностики ЕАП со!
ставляет 94% [20].

В подавляющем большинстве случаев (60–90%)
ЕАП является изолированным изменением и не вли!
яет на течение беременности и родов, а также на по!
стнатальный период. При обнаружении врожденных
пороков или аномалий развития плода, сочетающих!
ся с ЕАП, требуется расширение пренатального об!
следования, поскольку такие клинические ситуации
могут быть сопряжены с различной патологией, в том
числе и с хромосомными аномалиями (ХА).

Многие авторы, изучающие проблему ХА в прена!
тальном периоде, не рассматривают ЕАП как эхо!
графический маркер (ЭГМ) хромосомных дефектов,
поскольку эта аномалия не затрагивает непосредствен!
но плод и в изолированном состоянии не повышает
риск ХА у плода [21]. Повышенного внимания с точки
зрения своевременного выявления ХА заслуживают
случаи сочетания пороков развития плода с ЕАП.

По данным  литературы, частота ХА при ЕАП со!
ставляет в среднем от 7,2 до 14%. При изучении
эхографических изменений у плодов с ХА A. Geipel
и соавт. [22] отметили, что при трисомии 13 ЕАП
встречалась  в  14,3–20% случаев,  при  трисомии
18 – в 20,8–26,9%, что полностью совпадает с данны!
ми отечественных авторов. Согласно анализу, прове!
денному Е.В. Юдиной [21], было установлено, что при
изолированной ЕАП аномалии хромосом не были ди!
агностированы ни в одном случае. ХА удалось выявить
только при наличии сочетанных изменений у плода. В
целом частота ХА при ЕАП составила 13,9%, а в группе
с сочетанными аномалиями – 33,3%. Наиболее часты!
ми сочетанными пороками были аномалии централь!
ной нервной системы и опорно!двигательного аппара!
та (по 46,4%), а также пороки сердца (35,7%).

Важное дополнительное значение в диагнос!
тике ХА при ЕАП имеет допплеровское исследова!
ние кровотока в артерии пуповины. По данным B.
Ulm и соавт. [23], ХА при патологических кривых
скоростей кровотока (КСК) в ЕАП были отмечены в
29% случаев, тогда как ни в одном наблюдении
при нормальных показателях плодово!плацентар!
ного кровотока в ЕАП аномалии хромосом не встре!
чались. Согласно результатам этих исследователей,

допплеровское исследование КСК в ЕАП позволяет
предсказывать ХА с чувствительностью 100% и спе!
цифичностью 76,6%.

Приведенные данные позволяют, по нашему мне!
нию, расценивать ЕАП как ЭГМ ХА у плода. Более
того, можно утверждать, что выявление ЕАП влияет
на тактику пренатального обследования. При нали!
чии сочетанной патологии в комплексное обследова!
ние следует включать пренатальное кариотипирова!
ние. При отсутствии сочетанных пороков или ЭГМ ХА
прогноз для жизни благоприятный, а пренатальное
кариотипирование не показано в связи с низким рис!
ком наличия ХА. Таким пациенткам необходим дина!
мический ультразвуковой контроль с функциональной
оценкой состояния плода, поскольку частота рожде!
ния маловесных детей в этой группе, по данным оте!
чественных авторов, несколько выше, чем при обыч!
ном строении пуповины и составляет 14–15% [24].

Две вены и две артерии. Данный вид анома!
лии формируется в результате персистенции правой
вены пуповины. Ряд авторов указывают на достовер!
ное сочетание этой аномалии с врожденными поро!
ками развития плода, такими как эктопия сердца,
септальные дефекты сердца, симметричное расщеп!
ление печени, расщелины губы и неба, атриовентри!
кулярные фистулы плаценты [25, 26]. В то же время
другие авторы приводят данные, что персистирую!
щая правая вена пуповины не имеет достоверной
связи с врожденными пороками [27, 28].

Две вены и три артерии. Этот вид аномалии
также формируется в результате персистенции пра!
вой вены пуповины и образования дополнительной
артерии (рис. 3.36). С другими пороками сочетается
достаточно редко.

Одна вена и три артерии. Наличие третьей
аномальной артерии отмечается сравнительно
редко среди аномалий количества сосудов пупови!
ны – 5% наблюдений (рис. 3.37). Чаще дополни!
тельная артерия бывает гипоплазированной [29].
По данным литературы, связь дополнительной ар!
терии пуповины с другими пороками развития у
плода не обнаружено.

Одна вена, две артерии и проток визуализи!
руются при наличии омфаломезентеральной кисты
(протока) пуповины, который при ультразвуковом
исследовании нередко оценивается как четвертый
сосуд в пуповине [30]. Омфаломезентеральный про!

Рис. 3.35. ЕАП. А – поперечное сечение. Б – продольное сканирование. В – режим ЦДК. 1 – артерия пуповины; 2 – вена
пуповины.
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ток формируется в результате слияния развиваю!
щейся первичной кишки эмбриона и клеток желточ!
ного мешка. Редукция этого протока должна проис!
ходить к 10 нед гестации. В ряде случаев часть прото!
ка может сохраняться на протяжении всей беремен!
ности, приводя к формированию различных полипо!
видных структур у плода (в частности, дивертикула
Меккеля) и кистам пуповины. Большинство исследо!
вателей не отмечают негативного влияния этой ано!
малии на развитие плода, однако по мнению I. Iwasaki
и соавт. [31] и М. Guschmann и соавт. [32], при нали!
чии омфаломезентерального протока отмечается вы!
сокий процент постнатальных осложнений.

Пуповина с разным количеством сосудов в
плодовом и плацентарном участках. В некоторых
случаях первоначальная артерия пуповины по невы!
ясненным причинам не делится на две артерии на
всем протяжении и ее разделение затрагивает толь!
ко плацентарный конец. В этих случаях пуповина со!
стоит из трех сосудов на участке, близком к плацен!
те, и из двух – в области вхождения сосудов в брюш!
ную полость плода. Редкая форма неравного числа
сосудов пуповины наблюдается у неразделившихся
близнецов или при моноамниотической монохори!
альной двойне, когда плоды делят пуповину. Такая
пуповина может иметь ЕАП для каждого близнеца, но
может также иметь обычные три сосуда для каждого
плода [33].

Крайне редкое явление – аномальное количе!
ство артерий пуповины на центральном участке. В
практике центра пренатальной диагностики при ро!
дильном доме № 27 г. Москвы были зафиксированы
два клинических наблюдения, когда на плодовом и
плацентарном концах пуповины количество сосудов
было обычным, а в центре визуализировалось мно!
жество тонких артерий. Оба плода имели множе!
ственные пороки развития и при пренатальном ка!
риотипировании у обоих были выявлены ХА.

Другие аномалии и патологические из$
менения пуповины

Аневризма артерии пуповины – чрезвычайно
редкая сосудистая аномалия, диагностируемая как
кистозное образование с гиперэхогенным ободком,
в котором при сканировании в режиме цветового
допплеровского картирования регистрируется не!
пульсирующий интенсивный кровоток [34–36]. В ра!

боте С. Berg и соавт. [34] сообща!
ется о сочетании аневризмы арте!
рии пуповины с трисомией 18 на
фоне выраженного маловодия.
Беременность закончилась анте!
натальной гибелью плода в ре!
зультате острого нарушения кро!
вообращения в вене пуповины
вследствие сдавления ее аневриз!
мой.

Иная картина отмечается при
аневризматическом расшире$
нии внутрипеченочного отдела
пуповины [37]. Авторы прена!
тально визуализировали кистоз!

ное (анэхогенное) округлое образование в печени
плода, выше места вхождения пуповины. В режиме
ЦДК был обнаружен скоростной поток крови, а так!
же приносящий и выносящий сосуды. При продоль!
ном сканировании сосудов пуповины, входящих в
брюшную полость плода, установлена их связь с об!
наруженным образованием, которое было расцене!
но как аневризматическое расширение внутрипече!
ночного отдела пуповины. В неонатальном периоде
была отмечена редукция образования.

Тромбоз сосудов пуповины – это окклюзия од!
ного или более ее сосудов. В большинстве случаев
тромбируется вена пуповины, так как только она слу!
жит источником оксигенированной крови, поступа!
ющей из плаценты, однако в клинической практике
были описаны случаи тромбоза артерии пуповины
при наличии ее аневризматического расширения
[38]. Тромбоз сосудов пуповины может быть первич!
ным или вторичным вследствие местного сопротив!
ления кровотоку в пуповине (при ее перекруте, об!
разовании узлов, петель, сдавлении и гематоме).
Анатомические нарушения провоцируют развитие
тромба. Развитие тромбоза сосудов пуповины может
быть инициировано ревматоидным артритом, сахар!
ным диабетом матери и некоторыми другими забо!
леваниями [39].

Тромбоз вены пуповины может произойти на
фоне неиммунной водянки плода. Напряженный ас!
цит способствует снижению скорости кровотока в
брюшном отделе пупочной вены, что в свою очередь
приводит к развитию тромбоза. Диагностическим
признаком тромбоза является повышение эхогенно!
сти сосудов пуповины [40]. Пренатальный прогноз в
этих случаях неблагоприятный [1].

Варикозное расширение вены пуповины может
наблюдаться в любой ее части. Исследование в режи!
ме ЦДК позволяет идентифицировать интенсивный
кровоток в кисте, берущий начало в вене пуповины [8,
41]. Помимо эктазии вены на участке пуповины, рас!
положенной в водах, возможно варикозное расшире!
ние внутрибрюшного отдела вены пуповины. Диффе!
ренциальный диагноз в этих случаях обычно проводит!
ся с кистой урахуса и кистой яичника на основании
результатов допплеровского исследования.

Клиническое значение варикозного расширения
вены пуповины до настоящего времени не установ!
лено, хотя в некоторых сообщениях указывается на

Рис. 3.36. Беременность 24 нед. Пу!
повина состоит из двух вен и трех ар!
терий.

Рис. 3.37. Эхограмма пуповины, со!
стоящей из одной вены и трех арте!
рий.
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возможность его негативного влияния на плод. В ра!
боте W. Sepulveda и соавт. [42] представлено описа!
ние 4 случаев гибели плода, при этом у двух плодов
были выявлены трисомия 9 и 18. В другой серии ис!
следований ни в одном из 7 случаев варикозного рас!
ширения вены пуповины перинатальных потерь не
было зафиксировано [43].

Гематома пуповины – это излитие крови в вар!
тонов студень. Частота встречаемости колеблется в
пределах 1:5505–12699 живорожденных [8]. Гемато!
ма может сформироваться вследствие разрыва ва!
рикозно расширенной вены пуповины или в резуль!
тате инвазивных перинатальных процедур (кордо!
центез). Гематома может сформироваться спонтан!
но на фоне кисты пуповины. Перинатальные исходы
при гематомах пуповины прежде всего зависят от их
размеров. При небольших размерах гематомы, на!
пример, после кордоцентеза, она постепенно рас!
сасывается и в дальнейшем беременность разви!
вается без осложнений. В тех случаях, когда возни!
кает тромбоз пуповины с продолжением в аорту пло!
да в 50% отмечается антенатальная гибель.

Пренатальная диагностика гематомы пуповины
основана на визуализации кистозного, возможно
многокамерного, образования различной эхогенно!
сти в толще пуповины. Эхогенность гематомы зави!
сит от давности ее формирования.

Диагностика истинных узлов пуповины пред!
ставляет значительные трудности в связи с невоз!
можностью визуализации всех отделов пуповины,
однако в единичных случаях эта патология выявля!
ется как диагностическая находка [44, 45]. Суще!
ственные преимущества в диагностике истинных уз!
лов пуповины имеет трехмерная ультразвуковая ан!
гиография (рис. 3.38).

Согласно данным литературы, частота этой ано!
малии составляет 0,04–1,25% [46]. Истинные узлы
пуповины образуются в ранние сроки беременнос!
ти, когда плод очень подвижен. Факторами, предрас!
полагающими к образованию узла, чаще всего слу!
жат длинная пуповина, многоводие и моноамниоти!
ческая двойня. При сильном стягивании узла во вре!
мя беременности или родов возможны сдавливание
пупочных сосудов и гибель плода [1], поэтому при

пренатальном выявлении этой патологии целесооб!
разно своевременно решить вопрос о родоразреше!
нии путем операции кесарева сечения.

Отек вартонова студня возникает редко. При!
чины этой патологии не установлены. Иногда возник!
новение отека связывают с водянкой плода. Кроме
того, отек пуповины описан при гемангиомах пупо!
вины [1]. Опасность отека вартонова студня заклю!
чается в сдавливании сосудов пуповины и, как след!
ствие, в нарушении кровоснабжения плода вплоть до
его гибели.

В норме вартонов студень практически не визу!
ализируется. При его отеке вокруг сосудов появля!
ется ободок средней эхогенности. Ультразвуковая
диагностика отека вартонова студня очень проста и
осуществляется при поперечном и продольном ска!
нировании петель пуповины. В зависимости от сте!
пени выраженности отека толщина пуповины может
варьировать от 3,0 до 6,0 см (рис. 3.39). Отек варто!
нова студня чаще наблюдается во второй половине
беременности и может захватывать как всю пупови!
ну, так и ее отдельные участки.

Серьезной аномалией развития пуповины являет!
ся ее абсолютная короткость. К эхографическим кри!
териям этой патологии следует отнести чрезвычайно

Рис. 3.38. Истинный узел пуповины. А, Б – трехмерная ультразвуковая ангиография. В – макропрепарат.

ВА Б

Рис. 3.39. Выраженный отек вартонова студня пуповины.
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Глава 3. Ультразвуковое исследование плаценты, пуповины и околоплодных вод

малое количество свободных петель пуповины в амни!
отической полости и близкое расположение области
пупочного кольца плода к плаценте. Дефект передней
брюшной стенки, характеризующийся отсутствием
пупочного кольца и пуповины, носит название ано!
малии развития стебля тела. Частота этого порока
составляет примерно 1 случай на 14 000–15 000 но!
ворожденных. При этом пороке отсутствие пупови!
ны приводит к тому, что плод располагается непос!
редственно вдоль плаценты на очень небольшом
расстоянии от нее. Абсолютно короткая пуповина
ассоциируется также с синдромом Пена – Шокейра
[47], синдромом бокового менингоцеле (семейный ос!
теосклероз) [48], синдром Ноя – Лаксовой [49].

Чрезмерно длинная пуповина чаще всего
встречается при многоводии и характеризуется на!
личием множества свободных петель. Следует по!
мнить, что установление истинной длины пуповины
с помощью эхографии не представляется возмож!
ным, поэтому предлагаемые ультразвуковые крите!
рии короткой и длинной пуповины являются вспомо!
гательными.

Киста пуповины – редкая находка при бере!
менности. Окончательный диагноз, как правило, ста!
вится только после родоразрешения [50]. Кисты пу!
повины чаще всего возникают в вартоновом студне.
Эхографически кисты определяются как анэхоген!
ные образования в структуре пуповины, не наруша!
ющие хода кровеносных сосудов (рис. 3.40). Кисты
могут быть единичными и множественными. Посто!
янно проводимый нами анализ публикуемых случа!
ев пренатальной ультразвуковой диагностики кист
пуповины в отечественной и зарубежной литературе
показывает, что частота ХА при кистах пуповины вы!
сока и составляет в среднем около 50% [12, 51].
Необходимо подчеркнуть, что в большинстве прена!
тально диагностированных случаев кист пуповины эта
патология сочетается с разными пороками развития
плода и/или ЗВРП. Следовательно, кисты пуповины
можно отнести к ЭГМ хромосомных дефектов и ре!
комендовать таким пациенткам пренатальное кари!
отипирование.

Кисты пуповины могут быть истинными и лож!
ными. Ложные, то есть не имеющие капсулы, рас!
полагаются в толще вартонова студня, имеют, как
правило, небольшой диаметр и могут определяться
в любом отделе пуповины. Псевдокисты формируют!

ся вследствие ограниченного отека вартонова студ!
ня, или при разрешении гематом, однако в некото!
рых случаях установить истинную причину не пред!
ставляется возможным [52].

Истинные кисты пуповины развиваются из ос!
татков желточного или аллантоисного протоков.
При ультразвуковом исследовании они характери!
зуются анэхогенным содержимым и наличием кап!
сулы, толщина которой не превышает 1 мм. Раз!
меры истинных кист варьируют в широких преде!
лах – от 0,5 до 10 см и более (рис. 3.41, 3.42). Истин!
ные кисты пуповины обычно располагаются в непос!
редственной близости от туловища плода [53, 54]. Диф!
ференциальная ультразвуковая диагностика истинных
и ложных кист пуповины возможна не во всех случаях.

Пупочно$брыжеечная киста представляет со!
бой единую сообщающуюся полость между кистой
пуповины и мочевым пузырем плода. Сообщение
между аллантоисом и урахусом обычно прекраща!
ется в конце I триместра беременности. В тех слу!
чаях, когда этот физиологический процесс наруша!
ется, происходит формирование единой сообщаю!
щейся полости между мочевым пузырем плода, ура!
хусом и остатками аллантоиса с образованием кис!
ты, содержимым которой является моча плода.

Пупочно!брыжеечная киста относитcя к редким
аномалиям, ее частота в среднем составляет 1–2,5
случая на 100 000 родов [1]. К настоящему времени

Рис. 3.40. Беременность 29 нед. Кисты пуповины (стрелки).

Рис. 3.41. Киста пуповины (стрелка) у плода с хромосомным дефектом.
А – В!режим. Б – режим ЦДК.

Рис. 3.42. Множественные кисты пупо!
вины у плода с синдромом Эдвардса.
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нам удалось обнаружить описание только 10 случа!
ев пренатальной ультразвуковой диагностики пупоч!
но!брыжеечной кисты [55]. Следует подчеркнуть, что
в ранних публикациях все авторы первоначально ста!
вили ложный диагноз омфалоцеле в связи со схоже!
стью эхографической картины.

Основным отличием пупочно!брыжеечной кис!
ты от омфалоцеле является отсутствие в грыжевом
образовании петель кишечника. Кроме этого, при
кисте сочетанные аномалии и ХА у плода, как прави!
ло, отсутствуют [55]. Дифференциальный диагноз с
кистой пуповины достаточно прост, так как в случаях
пупочно!брыжеечной кисты образование пуповины
имеет прямое сообщение с мочевым пузырем плода
(рис. 3.43).

Обвитие пуповины вокруг шеи плода встреча!
ется достаточно часто – в среднем в 14–20% случаев
всех родов. Эхографическая диагностика обвития ос!
новывается на визуализации одной или более петель
пуповины, располагающихся на ближней и дальней по
отношению к датчику поверхности шеи. Использова!
ние ЦДК значительно облегчает установление пра!
вильного диагноза (рис. 3.44, 3.45). Новые возможно!
сти в пренатальной диагностике обвития пуповины
открывает трехмерная реконструкция изображений
(рис. 3.46, 3.47). Тактика ведения родов при обвитии
пуповины вокруг шеи определяется количеством пе!

тель, располагающихся вокруг шеи, и данными кар!
диомониторного наблюдения за состоянием плода.

Истинные опухоли пуповины встречаются
чрезвычайно редко. Согласно данным литературы, их
размеры варьируют от 1 до 20 см. По структуре опу!
холи могут иметь как солидное, так и смешанное кис!
тозно!солидное строение. Гистологически опухоли
пуповины чаще всего бывают представлены геманги!
омами и тератомами.

Гемангиома (ангиомиксома) пуповины
весьма редкая опухоль, которая возникает из эн!
дотелиальных клеток сосудов пуповины [1]. Обыч!
но гемангиома пуповины при ультразвуковом ис!
следовании выглядит как образование неоднород!
ной структуры. Эхогенность ее, как правило, по!
вышена. Гемангиома пуповины нередко сопровож!
дается отеком вартонова студня [1, 56]. Все опи!
санные в литературе диагностированные случаи
гемангиомы пуповины сопровождались многово!
дием [57]. При подозрении на этот вид опухоли
дифференциальный диагноз следует проводить
между гематомой пуповины и омфалоцеле (осо!
бенно в случае расположения опухоли близко к ту!
ловищу плода) [58]. При гемангиоме пуповины пе!
ринатальный прогноз в основном благоприятный
[1], хотя в литературе были описаны единичные
случаи перинатальных потерь, связанные со сдав!

Рис. 3.44. Обвитие пуповины вокруг шеи плода. Режим
ЦДК. В шейной борозде видна пуповина.

Рис. 3.45. Обвитие пуповины вокруг шеи плода. Режим
энергетического допплеровского кодирования.

Рис. 3.43. Пузырно!брыжеечная киста. А, Б – поперечное сечение туловища плода и кисты. Отчетливо видно сообще!
ние между кистой и мочевым пузырем. В – режим ЦДК. Видно отсутствие сосудистого генеза кисты.
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Рис. 3.46. Обвитие пуповины по типу портупеи. Режим
объемной поверхностной реконструкции.

Рис. 3.47. Обвитие пуповины вокруг шеи плода. Режим
трехмерной ультразвуковой ангиографии.

лением сосудов пуповины опухолью и кровотече!
ниием при разрыве пуповины [56].

Тератома пуповины – опухоль, развивающа!
яся из клеток зародыша и содержащая элементы
трех эмбриональных слоев [1, 8]. Чаще всего те!
ратома имеет солидную или смешанную структу!
ру, хотя иногда может быть представлена кистоз!
ным образованием. Тератому пуповины следует
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Дифференциальный диагноз основывается на на!
личии отдельной (часто рудиментарной) пуповины
у акардиального близнеца, а также некоторых орга!
низованных частей тела (например, череп, позво!
ночник). Кроме того, акардиальный близнец в от!
личие от тератомы всегда целиком расположен вне
пуповины [59].

ak
us

he
r-li

b.r
u



64

Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности

Околоплодные воды – сложная, биологически
активная среда, обеспечивающая наряду с други!
ми факторами нормальную жизнедеятельность
плода. Изучение состава амниотической жидкости
по мере разработки современных методов ее ис!
следования позволило отказаться от устаревшего
мнения, что околоплодные воды выполняют лишь
функцию механической защиты плода и препят!
ствуют сращению поверхности его тела с плодны!
ми оболочками [1]. Одним из достижений совре!
менного акушерства явилась возможность получе!
ния околоплодных вод для дальнейшего анализа с
целью изучения внутриутробного состояния плода.

В самые ранние сроки беременности амниоти!
ческая жидкость представляет собой транссудат тро!
фобласта, в период желточного питания – транссу!
дат ворсин хориона. С момента установления маточ!
но!плацентарного кровообращения околоплодные
воды в основном являются ультрафильтратом плаз!
мы материнской крови. В начале беременности со!

став околоплодных вод мало отличается от состава
плазмы [2].

Первая порция околоплодных вод является ре!
зультатом секреции хориона, о чем свидетельствует
их визуализация в ранние сроки беременности. На!
чиная с 5 нед, в состав околоплодных вод входит и
амниотическая жидкость, количество которой про!
грессивно увеличивается. До 13–14 нед беременно!
сти амниотическая жидкость в основном является ре!
зультатом секреции амниотической оболочки. Не ис!
ключено также, что в этот период происходит фильт!
рация в полость амниона хориальной жидкости, ко!
личество которой в хориальной полости существен!
но уменьшается.

Количество околоплодных вод в 12 нед в сред!
нем составляет 60 мл и в течение следующего ме!
сяца увеличивается на 20–25 мл в неделю. С 16 до
19 нед прирост количества вод составляет 50–100
мл в неделю и к 20 нед их объем достигает 500 мл. В
образовании вод значительную роль начинает иг!
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рать сам плод, выделяя в амниотическую полость
мочу. Диурез плода постоянно увеличивается, со!
ставляя в конце III триместра беременности около
450 мл в сутки [3].

В норме околоплодные воды на протяжении дли!
тельного периода беременности остаются анэхоген!
ными. Свободно плавающие частицы в амниоти!
ческой жидкости обнаруживаются с конца I триме!
стра беременности. Полагают, что этот феномен
является акустическим отражением от агрегатов
клеток или от примеси крови или мекония [4]. Сле!
дует особенно отметить, что эта мелкодисперсная
взвесь не является признаком нарушения жизне!
деятельности плода. При использовании ультра!
звуковых приборов с высокой разрешающей спо!
собностью мелкие эхопозитивные частицы могут
определяться уже с начала II триместра, но в эти
сроки они бывают единичными в поле зрения, а в
большом количестве определяются ближе к концу
беременности. При переношенной беременности
количество частиц в околоплодных водах может
значительно увеличиваться, что является одним из
эхографических маркеров перенашивания. Мелкие
эхопозитивные частицы в околоплодных водах
представляют собой слущенный эпителий кожных
покровов и элементы сыровидной смазки плода.
По мнению многих исследователей, визуализация
этих частиц в большом количестве является до!
полнительным эхографическим критерием зрело!
сти легких плода в III триместре беременности.

Акустическая плотность околоплодных вод на!
ходится в достаточно широком диапазоне. В некото!
рых случаях околоплодные воды обладают значитель!
но большей эхогенностью, чем кровь в сосудах пу!
повины (рис. 3.48). Этот феномен в наших исследо!
ваниях был отмечен только в конце III триместра бе!
ременности и, по!видимому, обусловлен высокой
концентрацией белковых веществ в околоплодных
водах. Во всех случаях при амниотомии была полу!
чена светлая и прозрачная амниотическая жидкость
без примеси мекония; дистресс плода и внутриут!
робное инфицирование не были диагностированы.

В настоящее время на страницах специализи!
рованных изданий продолжается дискуссия о вза!
имосвязи внутриутробной гипоксии плода и ульт!
развуковых характеристик «прозрачности» около!
плодных вод. Начало дискуссии было положено

Л.С. Персианиновым и соавт. [5],
предложившим концепцию, со!
гласно которой отхождение ме!
кония является следствием реак!
ции кишечника плода на его ги!
поксию. Понижение содержания
кислорода в крови плода вызы!
вает усиленную перистальтику
кишечника и расслабление
сфинктера прямой кишки, в ре!
зультате чего меконий выбрасы!
вается в околоплодную жид!
кость, что приводит к появлению
в околоплодных водах взвеси.
Эта теория оказалась базисом

для последующей формулировки диагноза внутри!
утробной гипоксии плода. Говоря иными словами,
между ультразвуковой взвесью в водах и дистрес!
сом плода был поставлен знак равенства. Однако
проведенные в последующем исследования не!
сколько изменили эту точку зрения. Так, P. Kirwan
и D. Coughlan [6] провели проспективное исследо!
вание оптической плотности амниотических вод в
100 случаях родов в головном предлежании, при
которых определялось окрашивание вод мекони!
ем. Гипоксия плода отмечена только у 17 плодов,
из них у 15 – оптическая плотность была более 5.
Интенсивное окрашивание вод меконием зареги!
стрировано в 13 случаях, легкое – в 4. При гипок!
сии оптическая плотность больше 5 является бо!
лее чувствительным показателем, чем клиническая
оценка окрашивания вод меконием.

P. Debodinance и соавт. [7] провели ретроспек!
тивный анализ 5843 историй родов для оценки кли!
нического значения амниотической жидкости, окра!
шенной меконием. Воды, окрашенные меконием,
были обнаружены в 10% случаев. По мнению авто!
ров, мекониальное окрашивание вод является небла!
гоприятным признаком и служит фактором прогноза
дистресса плода, так как перинатальная смертность
в этой группе была, по их данным, в 4 раза выше, чем
при светлых водах.

E. Yeomans и соавт. [8], изучая pH в артериаль!
ной крови пуповины у 323 новорожденных, родив!
шихся в 36–42 нед беременности при мекониальных
водах, пришли к выводу, что окраска вод меконием
находится в недостаточной корреляции с состояни!
ем детей при рождении.

В завершение спора об ультразвуковой верифи!
кации взвеси в околоплодных водах, как маркера ги!
поксии плода, следует остановиться на результатах
П.В. Козлова и соавт. [9]. Авторы оценивали степень
насыщенности мекония в околоплодных водах по кри!
терию визуализации крупно! и мелкодисперсной
взвеси при ультразвуковом сканировании у 86 бере!
менных в 37–42 нед накануне родовозбуждения или
планового родоразрешения путем кесарева сечения.
Прогностическая ценность визуализации крупнодис!
пересной гиперэхогенной взвеси как маркера меко!
ниальных вод составила только 4,7%. При наличии
мелкодисперсной взвеси мекониальные воды на!
блюдались в 40,9% случаев.

Рис. 3.48. Беременность 37 нед. Эхогенность околоплодных вод значительно
превышает эхогенность крови в сосудах пуповины. А – В!режим. Б – режим ЦДК.
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Кроме того, авторы косвенно оценивали насы!
щенность вод взвешенными частицами. Перед нача!
лом исследования беременные находились в поло!
жении на боку в течение 10–15 минут. Осмотр амни!
отической жидкости проводился в наиболее низко
расположенных свободных карманах амниотической
полости. При высокой насыщенности взвесью иног!
да визуализировался четкий уровень, обусловленный
осадком, образованным частицами. В этих случаях
мекониальное окрашивание вод было отмечено в
66,7% наблюдений.

Таким образом, авторы не смогли достоверно
доказать взаимосвязь между обнаружением взвеси
различной дисперсности и эхогенности в водах с их
мекониальным окрашиванием. Появление осадка в
карманах амниотической полости, по их данным,
можно расценивать как вероятный признак мекони!
ального окрашивания вод и, соответственно на ос!
новании его появления формировать среди беремен!
ных группу риска по мекониальной аспирации.

Отсутствие достоверных данных о связи внутри!
утробного состояния плода с ультразвуковой карти!
ной околоплодных вод не позволяет вводить в скри!
нинговый протокол обязательное описание их эхо!
генности. Единственной на сегодня обязательной
ультразвуковой характеристикой околоплодных вод
является их количество.

До настоящего времени математически точные
эхографические критерии определения количества
околоплодных вод не разработаны. Известно не!
сколько способов ультразвуковой оценки количества
амниотической жидкости. Прежде всего следует упо!
мянуть о субъективном методе, который нередко
приводит к тому, что при повторном исследовании
диагноз мало! или многоводия снимается. Наиболь!
шее распространение в клинической практике полу!
чил подсчет вертикального размера свободного кар!

мана околоплодных вод, а также вычисление индек!
са амниотической жидкости (ИАЖ).

Метод измерения свободного кармана около!
плодных вод разработан P. Chamberlain и соавт. [10],
которые предложили измерение максимального вер!
тикального размера свободного участка околоплод!
ных вод. При нормальном количестве амниотической
жидкости этот размер находится в пределах от 2 до
8 см, при величине размера от 2 до 1 см говорят о
пограничном количестве вод, при уменьшении раз!
мера менее 1 см – о маловодии.

Большинство исследователей предпочитают для
диагностики мало! и многоводия использовать рас!
чет ИАЖ, который был предложен J. Phelan и соавт.
[11]. Для определения ИАЖ полость матки необхо!
димо разделить на четыре квадранта. Белая линия
живота делит матку на правую и левую половины,
линия на уровне пупка – на верхнюю и нижнюю час!
ти (рис. 3.49). Далее определяется глубина (верти!
кальный размер) наибольшего кармана амниотичес!
кой жидкости в каждом квадранте. Сумма четырех
значений представляет собой ИАЖ. Нормативные
значения ИАЖ представлены в таблице 3.3.

Существует множество причин, приводящих к ма!
ловодию. К наиболее частым относятся обструкция
мочевыводящих путей со вторичным поражением па!
ренхимы почек, агенезия почек плода, патология пла!
центы, подтекание вод, ХА и некоторые другие.

Диагноз маловодия устанавливают в случаях,
когда численные значения индекса находятся ниже
5 процентиля для данного срока беременности.
Особого внимания заслуживают пациентки, у кото!
рых численные значения индекса составляют менее
2,5 процентиля, что свидетельствует о выраженном
маловодии, которое никогда не сопровождает нор!
мальные беременности и требует тщательного ис!
следования плода (рис. 3.50).

Рис. 3.49. Схематическое и эхографическое изображение квадрантов для вычисления индекса амниотической жидко!
сти (ИАЖ), который в представленном случае составляет (27,0+47,1+37,9+36,6) 148,6 мм.
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Для улучшения оценки структур плода при вы!
раженном маловодии некоторые исследователи
предлагают вводить в полость амниона 200–500 мл
изотонического раствора хлористого натрия, что зна!
чительно улучшает визуализацию.

При выраженном маловодии прогноз для жизни
и здоровья можно расценить как неблагоприятный.
В нашей практике во всех случаях истинного мало!
водия произошло либо самопроизвольное прерыва!
ние беременности, либо наступила антенатальная
гибель. Несколько новорожденных умерли в раннем
неонатальном периоде. Более чем в 40% наблюде!
ний у плодов были выявлены врожденные пороки
развития или ХА.

Многоводие характеризует!
ся увеличением численных значе!
ний ИАЖ более 97,5 процентиля.
Многоводие – одна из форм аку!
шерской патологии, связанная с
избыточным накоплением в ам!
ниотической полости околоплод!
ных вод (более 2,0 л). Диагноз из!
быточного количества вод, так же
как и маловодия, быстро и точно
ставится при ультразвуковом ис!
следовании (рис. 3.51) [12].

Многоводие может быть ос!
трым и хроническим [13]. Ост!

рое многоводие встречается крайне редко: 1 случай
на 3888 – 14 383 родов [13, 14], возникает в 16–27 нед,
чаще наблюдается при монозиготной двойне, инфек!
ционных заболеваниях, особенно вирусных. Более ча!
сто встречается хроническое многоводие. Оно, как пра!
вило, впервые диагностируется в III триместре бере!
менности и имеет более стертую клинику. По данным
J. Phocas и соавт. [15], частота хронического многово!
дия колеблется от 0,17 до 2,8%.

Причины многоводия до конца не изучены, ос!
новные из них представлены в таблице 3.4 [16]. Из
заболеваний матери на первом месте среди причин,
приводящих к увеличению объема околоплодных
вод, стоит сахарный диабет, на долю которого при!
ходится 1,3–36,1% среди всех случаев многоводия
[17]. По мнению ряда исследователей, в этих кли!
нических ситуациях увеличение количества вод свя!
зано с ответной реакцией эпителия амниона на вы!
сокое содержание сахара в околоплодных водах
[18]. Другие авторы не нашли этой связи [19, 20] и
предположили, что многоводие является следстви!
ем полиурии плода в ответ на повышенный переход
глюкозы к плоду. Однако J. Wladimiroff и соавт. [21],
L. Van Otterlo и соавт. [22], исследуя с помощью эхо!
графии почасовой диурез у плодов при наличии са!
харного диабета у матерей, обнаружили, что во всех
случаях диурез был в пределах нормы. Возможно,
развитию многоводия при диабете способствуют
изменения в сосудистой системе миометрия. Ком!
пенсация диабета приводит к уменьшению частоты
многоводия [23].

При наличии иммунизации частота многоводия
колеблется от 1 до 11,5% [24]. Если изоиммунизации
не было, то частота многоводия невелика – 0,4–1,1%.
В.С. Трубников [25] обнаружил многоводие при отеч!
ной форме гемолитической болезни плода у 94% бе!
ременных. Многоводие и водянка могут быть резуль!
татом гипопротеинемии, анемии, обструкции веноз!
ного возврата вследствие гепатомегалии, а также
сердечной недостаточности [26].

Роль инфекции в этиологии многоводия обсуж!
дается много лет. Ряд авторов указывают на зна!
чение вирусной инфекции, токсоплазмоза, красну!
хи, сифилиса в возникновении многоводия. В пос!
ледние годы все большее значение отводится хла!
мидиям и генитальным микоплазмам. По данным
В.В. Ивановой [27] и Л.Д. Ярцевой и соавт. [28], око!

Рис. 3.51. Многоводие при атрезии
двенадцатиперстной кишки.

Рис. 3.50. Маловодие при двусторон!
ней агенезии почек плода.

Таблица 3.3. Показатели индекса амниотической жидко!
сти в разные сроки беременности [11]

Срок Индекс амниотической жидкости, мм
бере!
мен! процентиль
ности,
нед 2,5!й 5!й 50!й 95!й 97,5!й

16 73 79 121 185 201
17 77 83 127 194 211
18 80 87 133 202 220
19 83 90 137 207 225
20 86 93 141 212 230
21 88 95 143 214 233
22 89 97 145 216 235
23 90 98 146 218 237
24 90 98 147 219 238
25 89 97 147 221 240
26 89 97 147 223 242
27 85 95 156 226 245
28 86 94 146 228 249
29 84 92 145 231 254
30 82 90 145 234 258
31 79 88 144 238 263
32 77 86 144 242 269
33 74 83 143 245 274
34 72 81 142 248 278
35 70 79 140 249 279
36 68 77 138 249 279
37 66 75 135 244 275
38 65 73 132 239 269
39 64 72 127 226 255
40 63 71 123 214 240
41 63 70 116 194 216
42 63 69 110 175 192
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ло 15–30% женщин с многоводием во время бере!
менности перенесли инфекционные заболевания.
Развитию многоводия при инфекционном поражении
способствует нарушение резорбции вод [15].

Многоводие в 1,4–9% случаев [29, 30] возникает
при монозиготной двойне. В 16% случаев при моно!
зиготной двойне развивается фето!фетальный транс!
фузионный синдром. По данным E. Robertson и K. Neer
[31], при монохориальной двойне в 49–100% случаев в
плаценте имеются артериовенозные шунты, через
которые кровь поступает от плода!донора к плоду!
реципиенту, т. е. возникает как бы третий круг кро!
вообращения. В итоге плоды имеют разную массу
тела. R. Асhiron и соавт. [32] установили повышенную
продукцию мочи плодом!реципиентом, что наряду с
повышенной секреторной активностью амниотичес!
кого эпителия в условиях повышенного кровоснабже!
ния приводит к развитию многоводия.

При многоводии высока частота пороков раз!
вития плода, которая колеблется от 8,4 до 63% [33].
Первое место среди аномалий развития плода при
многоводии занимают пороки центральной нервной
системы [34]. Наиболее часто встречается анэнце!
фалия, при которой многоводие наблюдается в 60%
случаев. D. Abramovich [34] и J. Pritchard [35] счи!
тают, что при анэнцефалии нарушается механизм
глотания плода.

Синдром Дауна, трисомия 13, 18 и другая хро!
мосомная патология встречается при многоводии в
среднем в 3% случаев [36]. Развитие многоводия
здесь обусловлено разнообразными причинами. На!
пример, пороки сердца наблюдаются в 40% случаев
при синдроме Дауна, пороки развития желудочно!
кишечного тракта в 15% наблюдений [37].

Основными причинами многоводия среди по!
ражений легких плода являются врожденный адено!
матозный порок их развития и хилоторакс [38, 39].
Многоводие в этих случаях может быть результатом
сдавления пищевода плевральным выпотом и уве!
личенными легкими. При гипоплазии легких повы!
шение ультрафильтрационного давления в легких
приводит к повышенной продукции амниотической
жидкости. Урежение дыхательных движений плода
при скелетных аномалиях снижает реабсорбцию вод
через легкие.

Наличие многоводия при пороках развития же!
лудочно!кишечного тракта связано с тем, что нор!
мальный плод заглатывает большое количество ам!
ниотической жидкости, регулируя тем самым объем
вод. Поэтому при нарушении проходимости желудоч!
но!кишечного тракта, обусловленной не только по!
роками его развития, но и сдавлением кистой яич!
ника, кольцевидной поджелудочной железой и дру!
гими образованиями, возникает многоводие.

Таблица 3.4. Возможные причины многоводия [16]

Причины, связанные Изоиммунизация, диабет, инфекционные и воспалительные заболевания
с заболеваниями матери

Многоплодная беременность Фето!фетальный трансфузионный синдром, синдром акардии
Пороки развития Анэнцефалия, гидроцефалия, энцефалоцеле, spina bifida, микроцефалия,
центральной нервной системы гидроанэнцефалия, иниэнцефалия, голопрозэнцефалия, синдром Арнольда – Киари
Пороки развития желудочно! Неполный поворот кишечника, атрезия пищевода, атрезия тонкой кишки,
кишечного тракта кольцевидная поджелудочная железа, перфорация кишечника

(мекониевый перитонит), болезнь Гиршпрунга, дивертикул Меккеля,
мегацистик!микроколон!интестинальный гипоперистальтический синдром,
диафрагмальная грыжа, омфалоцеле, гастрошизис

Пороки развития лица Расщелина лица, эпигнатус, аномалия Робена, отоцефалия
Пороки развития Врожденный кистозно!аденоматозный порок развития, хилоторакс,
и заболевания легких гипоплазия легких, легочная секвестрация, атрезия трахеи
Врожденные пороки сердца Дефект межжелудочковой перегородки, коарктация аорты, артериальный ствол,

тератома, эктопия сердца, аритмии
Мочеполовая система Пузырно!мочеточниковый рефлюкс, мочеточниково!лоханочная обструкция,

киста яичника
Скелетные дисплазии Несовершенный остеогенез, танатоформная карликовость,

множественный артрогрипоз, ахондроплазия, ахондрогенез,
кампомелическая дисплазия, точечная хондродисплазия, гипофосфатазия,
асфиксическая дистрофия грудной клетки

Хромосомные аномалии и Трисомии 13, 18 и 21, синдром Тернера, миотония дистрофическая,
наследственные болезни синдром множественных птеригиумов, синдром Пина – Шокейра,

синдром Клиппеля – Фейля, синдром Робертса, Нунан синдром,
синдром Беквита – Видемана

Неопластические процессы Крестцово!копчиковая тератома, кистозная гигрома, тератома шейной области,
врожденный зоб, нейробластома, медиастинальная тератома,
мезобластическая нефрома

Гематологические нарушения Анемия, обусловленная кровопотерей или гемолизом. Плодово!материнское
кровотечение. Гемоглобинопатия. Гомозиготная альфа!талассемия

Внутриутробные инфекции Краснуха, сифилис, токсоплазмоз, цитомегаловирус, герпес, листериоз,
парвовирус

Причины, связанные Хорионангиома, «плацента, окруженная валиком»
с патологией плаценты
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Повышение венозного давления при ретропери!
тонеальном фиброзе плода или развитие артериове!
нозного шунтирования при хориоангиомах может при!
водить к многоводию. Частота хориоангиом при мно!
говодии составляет 0,7–1%. Многоводие развивается
только в случаях, когда диаметр опухоли превышает 5
см или при множественных опухолях [40]. Н. Wallenburg
[41] описал случай сочетания большой хориоангиомы
и сердечной недостаточности у плода и сделал пред!
положение, что причиной многоводия явился водный
дисбаланс из!за патологии плода. Эта гипотеза под!
тверждается обнаружением гипопротеинемии, гипо!
натриемии, отека у плодов при множественных [42] или
больших хориоангиомах [43]. Такова же причина мно!
говодия при крестцово!копчиковой тератоме [44]. Про!
дукция мочи плодом в этих случаях не изменяется.

В 20,1–66,7% случаев причину многоводия ус!
тановить не удается и оно расценивается как идио!
патическое [16, 23, 45]. Очевидно, что частота иди!
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Многоплодная беременность – чрезвычайно лю�
бопытное природное явление. У близнецов есть даже
персональное одноименное созвездие в нашей га�
лактике и, конечно же, – «свой» знак Зодиака. С древ�
них времен рождение близнецов являлось поводом
для создания мифов и легенд. Из греческой мифо�
логии известны близнецы Аполлон и Артемида, биб�
лейские Исаак и Иаков. Издавна к родившимся близ�
нецам относились по�разному: так, перуанцы, жите�
ли Конго и аборигены Северной Америки – с эйфо�
рическим почитанием, а аборигены Южной Америки
и айны (коренные жители японских островов) – с де�
моническим страхом. У древних индусов, у ассирий�
цев, вавилонян, египтян рождение близнецов рас�
сматривалось как последствие нарушения супружес�
кой верности, а в Европе вплоть до средневековья
матерей близнецов обвиняли в сожительстве с дья�
волом и вместе с детьми сжигали на костре.

И в наше время близнецы часто выступают ге�
роями пьес, фильмов и книг, правда, чаще всего де�
тективных или комедийных. Чего стоят суперкассо�
вые «Близнецы» со Шварценеггером и Де Вито или
«Двойной удар» с «двойным» Ван Даммом! Близне�
цы являются уникальным по ценности объектом на�
учных исследований (существует даже специальный
«близнецовый» метод). И ожидать ослабления инте�
реса ученых и людей, далеких от науки, к такому чу�
десному явлению, как близнецовость, не приходит�
ся. В связи с высокой смертностью близнецов, дол�
гое время отсутствовали точные данные о частоте их
рождения.

В США первая демографическая информация
о частоте рождения двойни была  представлена
A. Guttmacher и M. Baltimore [1] только в 1937 г. Со�
гласно их анализу, частота двойни была 1 на 80 бе�
ременностей и 1 на 37,1 прерываний. В 50�е годы
прошлого столетия в США, в большинстве европей�
ских стран, Австралии, Новой Зеландии и Японии от�
мечено снижение частоты рождения дизиготных дво�
ен. Частота монозиготных двоен оставалась неиз�
менной. Между 1960 и 1973 гг. частота рождения дво�
ен параллельно с частотой одноплодной беременно�
сти и тройни не изменялась. В 1980 г. частота рожде�
ния двойни в США достигла 1,5%, к 1990 г. увеличи�
лась вдвое [2, 3]. В 1991 г. частота рождения двойни
составила 1 на 42 беременности [4]. Частота троен
также выросла и составила 1 случай на 1341 родов.
Увеличение частоты многоплодной беременности
связано преимущественно с ростом числа дизигот�
ных двоен. Этот процесс обусловлен не только ши�
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Таблица 4.1. Частота дизиготной двойни

Страна/регион На 1000 родов

Япония 2,3
Сингапур 4,1
Манила 2,7
Корея 5,1–7,9
Калькутта 8,1
Йоруба 40–49
Испания 5,9
Голландия 8,1
Германия 8,2
Англия 8,9
Франция 7,1
Норвегия 8,3
Швеция 8,6
Швейцария 8,1
США 5,9–12,7

Таблица 4.2. Частота рождения тройни [4, 6]

Страна На 1000 родов

Англия 1,0
Япония 0,056
Нигерия 1,78
США 0,8

роким использованием методов вспомогательной
репродукции, но и с увеличением беременностей
среди возрастных женщин. Число беременных в воз�
расте старше 30 лет за последнее десятилетие уве�
личилось на 30%.

P. Nylander [5] выделил три группы популяций с
низкой, средней и высокой частотой рождения ди�
зиготных двоен. Страны Африки имеют высокую ча�
стоту рождения дизиготных двоен – 16–40 на 1000.
Для стран Европы и США характерна средняя часто�
та – 5,9–12,7. К странам с низкой частотой относятся
Япония и Китай – 1,4–2,2 (табл. 4.1).

Сведения получаются иногда неточными, так как
основываются на данных клиник и госпиталей, а в
развивающихся странах повторнородящие женщины
предпочитают рожать дома, а не в больнице, что ска�
зывается на статистике.

Частота рождения троен колеблется от 0,056 до
1,78 на 1000 родов (табл. 4.2). Частота беременнос�
тей четырьмя или пятью плодами уменьшается. Так,
в США частота рождения 4 и 5 плодов снизилась с
229 и 40 в 1989 г. до 185 и 13 в 1990 г. соответствен�
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но. Это связано с проведением редукции многоплод�
ной беременности.

Многоплодная беременность бывает монози�
готной и дизиготной.

Монозиготные близнецы развиваются из од�
ной оплодотворенной яйцеклетки. Процесс разви�
тия монозиготных близнецов происходит после
оплодотворения и ограничивается самыми ранни�
ми стадиями эмбриогенеза, так как эмбрион не
способен к разделению после своего формирова�
ния. Так, если разделение произошло в течение
первых трех суток после оплодотворения, близне�
цы будут дихориальными диамниотическими (рис.
4.1). Приблизительно 20–30% монозиготных дво�
ен являются дихориальными диамниотическими.
В случае разделения в срок 4–8 дней после опло�
дотворения близнецы будут монохориальными ди�
амниотическими. Подавляющее большинство мо�
нозиготных двоен (70–80%) являются монохори�
альными диамниотическими. Разделение в пери�
од между 9–13 днем приводит к развитию монохо�
риальных моноамниотических близнецов, частота
которых составляет около 1%. Неразделившиеся
близнецы являются результатом неполного разде�
ления эмбрионов на 13�й или более поздний день
после оплодотворения. Неразделившиеся двойни
встречаются достаточно редко – 1 случай на 1500
двоен. Этиология монозиготной беременности не
известна. По всей видимости, причины ее возник�
новения разнообразны и в каждом случае инди�
видуальны. Некоторые авторы считают, что при�
чинами разделения эмбриона являются задержка
имплантации и кислородная недостаточность [6].
Эта привлекательная теория пытается объяснить
высокую частоту аномалий при монозиготной бе�
ременности по сравнению с дизиготной. Частота
монозиготной беременности составляет 3–5 на

1000 беременностей и не зависит ни от расовой
принадлежности, ни от возраста, веса или пари�
тета.

Дизиготные близнецы развиваются из двух раз�
ных яйцеклеток, оплодотворенных разными сперма�
тозоидами. Этиология возникновения дизиготной
беременности до конца не известна. Считается, что
ряд факторов способствуют увеличению частоты ди�
зиготной беременности. К ним относятся возраст
матери, паритет, семейный анамнез, расовая при�
надлежность, время года, рост, вес, использование
методов вспомогательной репродукции.

Многоплодная беременность – беременность
высокой степени риска. Перинатальная смертность
при беременности двойней в развитых странах ко�
леблется от 47 до 120‰, что превышает таковую при
одноплодной беременности в 5 и более раз [7]. Вы�
сокая частота перинатальных потерь объясняется
следующими причинами: 1) высокой частотой рож�
дения детей с очень низкой массой тела; 2) недоно�
шенностью; 3) более высокой частотой врожденных
пороков развития, преждевременной отслойкой пла�
центы, патологией пуповины, преэклампсией, непра�
вильным предлежанием, родовой травмой.

Согласно данным популяционного исследова�
ния, проведенного в США Национальным центром
Статистики Здоровья, при многоплодной беремен�
ности частота рождения детей с очень низкой мас�
сой тела в 10 раз выше, чем при одноплодной. Нео�
натальная смертность выше в 7,1 раза, детская смер�
тность – в 5,4 раза [8].

В исследовании M. Gardner и соавт. [9] частота
преждевременных родов при беременности двойней
составила 54%, а при одноплодной беременности –
9,6%. Среди детей из двойни с весом 500–1000 г в
возрасте 1 года 25% имели задержку психомотор�
ного развития. Следует отметить, что среди детей
от одноплодной беременности, рожденных с таким
же весом, частота задержки психомоторного разви�
тия была идентичной. Средний вес новорожденных
близнецов ниже, чем при одноплодной беременно�
сти. Приблизительно в половине случаев вес детей
2500 г и меньше, при одноплодной беременности
дети с таким весом составляют лишь 6% [10]. Вес
детей при рождении прогрессивно уменьшается
по мере увеличения количества плодов. В работе
A. Cameron и соавт. [11] врожденные пороки были вы�
явлены в 1,47% случаев при одноплодной беремен�
ности, в 2,17% – при двойне, в 3,7% – при тройне.

Перинатальный риск значительно выше у второ�
го плода из двойни, чем у первого. Второй плод из
двойни чаще нуждается в интубации, проведении
реанимационных мероприятий, имеет более низкую
оценку по шкале Апгар. Перинатальная заболевае�
мость и смертность при монозиготной беременнос�
ти в 2–3 раза выше, чем при дизиготной. Это обус�
ловлено в первую очередь развитием фето�феталь�
ного трансфузионного синдрома. Кроме того, около
1% монозиготных беременностей являются монохо�
риальными моноамниотическими, перинатальные
потери при которых достигают 50%.

Рис. 4.1. Схематическое изображение вариантов образо�
вания монозиготных близнецов.
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N. Sebire и соавт. [12] сравнили перинатальные
исходы при монохориальной и дихориальной бере�
менности. Ими было установлено, что при монохори�
альной двойне прерывание беременности до 24 нед
было значительно выше – 12,2 и 1,8%, перинатальные
потери – 2,8 и 1,6%, частота преждевременных родов
до 32 нед – 9,2 и 5,5%, вес при рождении обоих пло�
дов ниже 5�го процентиля – 7,5 и 1,7%. Частота дис�
кордантного роста была одинаковой при монохори�
альной и дихориальной беременности – 11,3 и 12,1%.

Перинатальная смертность при беременнос�
ти тройней также возрастает. По данным некото�
рых исследований, перинатальная смертность при
тройне составляет 50–108 на 1000 живорожден�
ных. Срок родоразрешения при тройне и соответ�
ственно вес при рождении меньше, чем при двой�
не. При тройне выше частота асфиксии и неона�
тальной гибели [13].

Исследования по беременности четверней
крайне малочисленны ввиду ее редкости. По дан�
ным M. Collins и J. Bleyl [14], перинатальная смерт�
ность при четверне составила 67 на 1000 живорож�
денных. Эти цифры только верхушка айсберга.
Двойни, по данным американской статистики, в
группе детей с детским церебральным параличом
составляют 5–12 % [15]. Кроме этого, при много�
плодной беременности возрастает частота мате�
ринских осложнений. Поэтому для оптимизации аку�
шерской тактики так важна своевременная диагно�
стика многоплодной беременности.

Ультразвуковая диагностика много�
плодной беременности

До внедрения ультразвукового исследования в
широкую клиническую практику в большинстве случа�
ев диагноз многоплодной беременности ставился
только в родах. Согласно данным M. Faroogui и соавт.
[16], которые провели анализ всех случаев многоплод�
ной беременности за период с 1953 по 1973 гг., почти
60% двоен не диагностировано до родов, и в 31% слу�
чаев наличие второго плода было установлено в ро�
дах после рождения первого. После широкого внедре�
ния ультразвукового исследования во II триместре
процент точной диагностики многоплодной беремен�
ности значительно вырос. По данным P. Persson и со�
авт. [17], после внедрения рутинного ультразвуково�
го исследования во II триместре точный диагноз мно�
гоплодной беременности был поставлен в 98% слу�
чаев. Эти же авторы сравнили перинатальные исходы
в тех случаях, где диагноз многоплодной беременно�
сти был установлен до родов и в родах. В случаях ран�
ней диагностики двойни отмечены более низкая пе�
ринатальная смертность, более поздний срок родо�
разрешения, меньшее количество детей с низкой мас�
сой тела и отсутствие случаев рождения детей с мас�
сой тела менее 1500 г.

Ультразвуковое исследование, проводимое в I
триместре беременности, имеет большое значение
при многоплодной беременности (рис. 4.2, 4.3). Его
задачами являются: 1) определение количества пло�
дов (рис. 4.4); 2) определение типа плацентации и

Рис. 4.3. Эхограмма многоплодия в ранние сроки.Рис. 4.2. Эхограмма двойни в 9 нед беременности.

Рис. 4.4. Эхограммы многоплодной беременности в ранние сроки. А – двойня. Б – тройня. В – четверня.
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амниональности; 3) установление характера разви�
тия плодов; 4) диагностика врожденных пороков и
маркеров хромосомных аномалий.

Как правило, ультразвуковое исследование в
I триместре проводят с использованием трансваги�
нального доступа, который позволяет визуализиро�
вать плодное яйцо уже на 4–5�й неделе беременнос�
ти. Количество плодных мешков позволяет устано�
вить хориальность уже с 5�й нед беременности.

Начиная с 6 нед можно четко визуализировать и
подсчитать количество желточных мешков. Размер
желточного мешка в это время составляет 2–4 мм.
Желточный мешок представляет собой округлое тон�
костенное образование, расположенное в хориаль�
ной полости и сообщающееся с эмбрионом через
желточный проток. Начиная с 6 нед можно также под�
считать количество эмбрионов с оценкой их сердеч�
ной деятельности (рис. 4.5).

Определение количества амниотических поло�
стей производится с 8 нед беременности:

а) если каждое плодное яйцо содержит один жел�
точный мешок и один плод, амниональность соответ�
ствует типу плацентации, т.е. дихориальная диамниоти�
ческая (рис. 4.6), трихориальная триамниотическая и т.д;

б) если плодное яйцо содержит два желточных
мешка и два плода с наличием сердечной активнос�
ти, в последующем количество амниотических поло�
стей может быть больше, чем количество плацент
(монохориальная диамниотическая) или одинаковым
(монохориальная моноамниотическая). В этом слу�
чае точно определить амниональность возможно пос�
ле 8 нед, когда амниотические оболочки начинают
четко визуализироваться;

в) если плодное яйцо содержит один желточный
мешок и два плода с наличием сердечной активнос�
ти, количество амниотических полостей будет соот�
ветствовать типу плацентации (монохориальная мо�
ноамниотическая) (табл. 4.3).

С 9 по 10 нед начинается быстрая облитера�
ция экстраэмбрионального пространства за счет
увеличения амниотической полости. При дихори�
альной диамниотической двойне амниотическая
перегородка между плодными мешками толстая,
содержит хориальную ткань, которая расположена
между оболочками в виде клина. Эхографически
этот признак описан как лямбдообразная форма
плацентарной ткани в области амниотических пе�
регородок (рис. 4.7).

Рис. 4.6. Эхограмма  дихориальной диамниотической двойни.

Рис. 4.5. Эхограммы монохориальной диамниотической
двойни в ранние сроки беременности. А – изображение двух
желточных мешков (стрелки). Б – изображение двух эмбри�
онов (стрелки).

А Б

Таблица 4.3. Данные эхографии в зависимости от срока при многоплодной беременности

Срок Количество Количество Количество Количество Тип плацентации
беремен� плодных желточных плодов амниотичес� и амниональность
ности, нед мешков мешков ких полостей

4–5 Два Дихориальная
Один Монохориальная

5–6 Два Два Дихориальная
Один Два/один* Монохориальная

6–7 Два Два Два Дихориальная
Один Два/один* Два/один** Монохориальная

7–8 Два Два Два Два Дихориальная /диамниотическая
Один Два/один* Два Два Монохориальная /диамниотическая
Один Два/один* Два/один** Один Монохориальная /моноамниотическая

Примечание. * – один, двойной или частично разделенный желточный мешок; ** – в это время могут визуализироваться
неразделившиеся близнецы.
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При монохориальной диамниотической бере�
менности по мере роста плодного яйца и облитера�
ции экстраэмбрионального пространства амниоти�
ческие полости начинают соприкасаться друг с дру�
гом, формируя тонкую разделяющую мембрану. К
стенке матки разделяющая мембрана подходит под
углом 90°, что обозначается как Т�образная форма
соединения (рис. 4.8).

В I триместре беременности при ультразвуко�
вом исследовании, как правило, не выявляется су�
щественных отличий как между размерами плодов,
так и фетометрическими показателями при одно�
плодной беременности. Однако уже в I триместре
развитие плодов может быть дискордантным. Час�
тота дискордантного развития плодов, согласно ис�
следованию N. Sebire и соавт. [18], не отличается
при монохориальной и дихориальной беременнос�
ти. Синдром маленького плодного яйца (СМПЯ) яв�
ляется серьезным осложнением, при котором выше
частота неблагоприятных перинатальных исходов.
В исследовании B. Bromley и соавт. [19] диагноз ма�
ленького плодного яйца устанавливался, когда раз�
ница между средними размерами плодного яйца
(СДПЯ) и копчико�теменным размером (КТР) была
5 мм и менее. В 94% при СМПЯ произошло преры�
вание беременности. В то же время при нормаль�
ных размерах плодного яйца частота самопроиз�
вольного прерывания беременности составила
только 8%. В работе R. Dickey и соавт. [20] СМПЯ

встречался с частотой 1,9% при
ультразвуковом исследовании в
сроках 37–65 дней от первого дня
последней менструации. Гибель
плода произошла в 80% случаев,
когда разница между СДПЯ и КТР
была 5 мм и менее, 26,5% – при
различии 5–7,9 мм и 10,6% – при
8 мм и более.

Важным является отличие у
плодов не только СДПЯ, но и КТР.
Наличие разницы КТР у плодов
чаще сопровождается гибелью
меньшего близнеца. Согласно
данным R. Dickey и соавт. [20],
если разница КТР плодов состав�
ляла 2,4±0,6 мм, то это сопро�
вождалось рождением только
одного живого плода. В то же
время при различиях 0,9±0,1 мм
родились живыми оба близнеца.
A. Weissman и соавт. [21] устанав�
ливали дискордантное развитие
плодов, когда разница КТР со�
ставляла 5 дней и более от уста�
новленного срока беременности.

Уже в ранние сроки бере�
менности в случаях многоплод�
ной беременности следует про�
водить изучение ультразвуковой
анатомии близнецов для исклю�
чения врожденных пороков, ко�
торые при многоплодной бере�

менности встречаются в 2 раза чаще, чем при од�
ноплодной. В исследовании S. Kohl и G. Casey [22]
частота грубых пороков развития при многоплод�
ной беременности составила 2,1%. Еще более вы�
сокая частота врожденных пороков у троен.

Частота конкордантности врожденных аномалий
у близнецов составляет 3,6–18,8%. Это происходит
под влиянием зиготности и специфических анома�
лий. Например, конкордантность лицевых расщелин
у монозиготных близнецов составляет 40%, а у ди�
зиготных – только 8%. Хромосомные аномалии бо�
лее типичны для дизиготных близнецов и неожидан�
ны для монозиготных.

Частота расширения воротникового пространства
в 10–14 нед при дихориальной двойне и одноплодной
беременности приблизительно одинаковая (5,4%), но
значительно выше при монохориальной двойне (13,7%)
(рис. 4.9). N. Sebire и соавт. [23] провели исследова�
ния по изучению частоты сочетания расширенного во�
ротникового пространства и фето�фетального транс�
фузионного синдрома (ФФТС). Анализу были подвер�
гнуты 143 наблюдения монохориальной двойни. В ходе
проведенных исследований было установлено, что при
расширении воротникового пространства в 12% слу�
чаев развилась выраженная форма ФФТС, что в 4 раза
выше в сравнении с наблюдениями без расширенного
воротникового пространства.

В конце 70�х годов прошлого века появились
публикации, посвященные описанию исчезающе�

Рис. 4.7. Схематическое изображение (А) и эхограмма (Б) дихориальной диам�
ниотической двойни. Отчетливо видна лямбдообразная форма плацентарной тка�
ни в области амниотических перегородок.

А Б

Рис. 4.8. Схематическое изображение (А) и эхограмма (Б) монохориальной ди�
амниотической двойни. Отчетливо видна Т�образная форма амниотических пе�
регородок.
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ak
us

he
r-li

b.r
u



76

Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности

го близнеца в I триместре беременности. Частота
этого феномена достигала 70% в сроки до 15 нед
беременности. В настоящее время этот феномен
все чаще в литературе называется спонтанной ре�
дукцией плода, когда наблюдается самопроизволь�
ное исчезновение сердцебиения у ранее живого
плода при многоплодной беременности (рис. 4.10,
4.11). В 1982 г. H. Landy и соавт. [24] на основании
анализа девяти публикаций, посвященных этому
вопросу, установили, что частота «исчезающего
близнеца» составляет от 0 до 78% и зависит от харак�
тера популяции, в которой проводились исследова�
ния, и сроков проведения эхографии. A. Sampson и
L. Crespigny [25] установили, если диагноз живой
двойни поставлен до 7 нед, только 71% беременно�
стей заканчиваются рождением двух живых плодов.
Если диагноз двойни установлен в сроки 7–9 нед,
то рождается 84% двоен. Авторы установили, что
единственным осложнением беременности при на�
личии «исчезающего близнеца» является неболь�
шое кровотечение, не угрожающее жизни другого
плода. R. Dickey и соавт. [26] показали, если в ран�
ние сроки беременности визуализировались два
живых плода, вероятность рождения двойни соста�
вила 87,4%, при наличии трех плодов – тройня роди�
лась в 68,4% случаев, четырех плодов – в 50%.

Ультразвуковое исследование при
многоплодии во II и III триместрах бе�
ременности

Во II и III триместрах беременности в случае об�
наружения многоплодной беременности при ультра�
звуковом исследовании необходимо:

1) установить жизнеспособность плодов и срок
беременности;

2) определить тип плацентации и количество ам�
ниотических полостей;

3) оценить характер роста плодов;
4) исключить врожденные пороки, типичные как для

одноплодной, так и для многоплодной беременности.
При ультразвуковом исследовании во второй

половине беременности далеко не всегда удается
четко идентифицировать взаимное расположение
разных частей тела близнецов. В этих случаях целе�
сообразно использовать современные возможности
трехмерной эхографии, которая позволяет не толь�
ко выбрать наиболее оптимальную плоскость скани�
рования, но и осуществлять объемную реконструк�
цию (рис. 4.12, 4.13).

Для монохориальной беременности характе�
рен более высокий риск задержки внутриутробно�
го развития плода (ЗВРП), диссоциированного раз�
вития плодов, пороков развития и внутриутробной
гибели. При моноамниотической беременности на�
блюдаются такие осложнения как ФФТС, запуты�
вание петель пуповины, неразделившиеся близне�
цы, внутриутробная гибель. Смертность при моно�
амниотической беременности достигает 50%. При
дихориальной беременности перинатальная смер�
тность ниже, а также меньше частота врожденных
пороков.

Определение хориальности при многоплодной
беременности во II и III триместрах основано на оцен�
ке: 1) пола плодов; 2) количества плацент; 3) количе�
ства слоев в разделяющей мембране; 4) толщины
разделяющей мембраны; 5) плацентарной ткани в
области амниотических перегородок.

Плоды разной половой принадлежности всегда
являются дизиготными. Если пол плодов разный, то
беременность является дихориальной. Опубликова�
но большое количество статей, посвященных опре�
делению пола при одноплодной беременности. В

Рис. 4.9. Эхограмма плода�близнеца с расширенным во�
ротниковым пространством.

Рис. 4.10. Внутриутробная гибель одно�
го плода из двойни. В режиме ЦДК видна
сердечная деятельность у одного плода
(1) и отсутствие ее у другого плода (2).

Рис. 4.11. Внутриутробная гибель одного плода из двойни. А – В�режим.
Б – режим ЦДК. Видно отсутствие сердечной деятельности у меньшего по раз�
мерам плода.
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классическом варианте идентификация мужского
пола основывается на визуализации полового чле�
на и мошонки (рис. 4.14), а женского пола – 2–3�х
параллельных линий, отражающих маточно�влага�
лищный канал и половые губы в коронарном се�
чении. J. Scardo и соавт. [27] при обследовании
100 двоен точно установили пол плодов в 94% слу�
чаев в сроке беременности 29,5±2,7 нед. Обнару�
жение плодов разного пола позволило установить
дихориальный тип плацентации с чувствительнос�
тью 51,3%, специфичностью – 100%. Одинаковый
пол плодов в плане установления монохориального
типа имеет чувствительность 100%, положительное
прогностическое значение – 39,3%, отрицательное
прогностическое значение – 100%.

Оценка количества плацент и их расположения
при многоплодной беременности помогает устано�
вить тип плацентации и амниональность, но имеет
невысокую чувствительность. Трудно провести
дифференциальный диагноз между единой пла�
центой и слившимися плацентами. Однако если
плаценты расположены на противоположных стен�
ках матки, то это свидетельствует о дихориальной
беременности. Чтобы точно определить расположе�

ние плаценты можно проследить за ходом пупови�
ны и оценить место ее отхождения. Это можно оп�
ределить в ходе ультразвукового исследования в В�
режиме или используя цветовое допплеровское кар�
тирование.

В ходе эхографии необходимо установить нали�
чие разделяющей мембраны (рис. 4.15). При ее от�
сутствии двойня считается моноамниотической.
Трудности визуализации мембраны имеются при
выраженном маловодии у одного из плодов. Опре�
деление количества слоев разделяющей мембраны
и/или измерение ее толщины являются дополнитель�
ными методами установления типа плацентации и
амниональности. По мнению многих зарубежных кол�
лег, если определение амниональности или хори�
альности представляет трудности, необходимо про�
водить исследование обязательно с использовани�
ем трансвагинального датчика, даже если срок бе�
ременности более 16 нед. Так как область сканиро�
вания в этих случаях составляет 10–15 см, есть ре�
альная возможность визуализировать разделяющую
мембрану, оценить ее толщину и количество слоев.
По мнению M. D’Alton и D. Dudley [28], оптимальны�
ми сроками изучения разделяющей мембраны явля�

Рис. 4.12. Поверхностная реконструкция плодов�близнецов. Рис. 4.13. Поверхностная реконструкция плодов�близнецов.

Рис. 4.14. Эхограмма плодов�близнецов мужского пола. Рис. 4.15. Двойня. Эхограмма разделяющей мембраны.
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ются 16–24 нед. Оценку разделяющей мембраны луч�
ше проводить, если мембрана располагается парал�
лельно датчику и рядом с местом отхождения от пла�
центы. Если толщина разделяющей мембраны менее
2 мм, то это характерно для монохориальной бере�
менности, более 2 мм – для дихориальной. При ди�
хориальной беременности количество слоев разде�
ляющей мембраны равно 4, при монохориальной –
2. Иногда в диагностике может помочь изучение зоны
сепарации оболочек в области разделяющей мемб�
раны. Если визуализируется тонкая разделяющая
мембрана с эхонегативным пространством между
оболочками в зоне сепарации, то можно предполо�
жить, что это монохориальная диамниотическая
двойня. Если в области сепарации оболочек толстой
мембраны визуализируются эхопозитивные образо�
вания, можно предположить, что это дихориальная
диамниотическая двойня.

Важным в идентификации вида двойни в ходе
ультразвукового исследования является изучение
места отхождения разделяющей мембраны от пла�
центы. Для монохориальной беременности характер�
на Т�образная форма отхождения оболочек. Для ди�
хориальной характерна лямбдообразная, или клино�
образная, форма плаценты в области разделяющей
мембраны (рис. 4.16). Этот симптом характерен для
слившихся плацент (при дихориальной беременно�
сти) и не встречается при наличии единой плаценты.
Использование всех вышеперечисленных критериев
позволяет с наибольшей точностью определить тип
хориальности (табл. 4.4).

Родителям и специалистам всегда интересно, а
иногда и необходимо по медицинским соображени�
ям установить тип зиготности двойни. При опреде�
лении типа зиготности учитывается количество пла�
цент, пол плода, наличие разделяющей мембраны
(табл. 4.5) [29]. Если пол плодов разный, то это ди�
зиготная двойня. При визуальной дифференциаль�
ной диагностике одной и двух слитных плацент мо�
гут возникать ошибки, поэтому иногда необходимо
проводить гистологическое исследование перего�
родки, расположенной между амниотическими поло�
стями. При рождении практически невозможно оп�
ределить тип зиготности дихориальных диамниоти�
ческих однополых близнецов, так как они могут быть

как моно�, так и дизиготными. В этих случаях опре�
деление зиготности новорожденных близнецов про�
изводят путем сравнения их по группам и факторам
крови, гаплотипам системы HLA и другим полимор�
фным генетическим признакам.

Частота ЗВРП при многоплодной беременности
выше, чем при одноплодной и колеблется, по данным
разных исследований [30], от 12 до 47%. Последую�
щее развитие детей, рожденных с ЗВРП, при много�
плодной беременности показывает, что в течение
длительного времени у них сохраняется дефицит
массы и роста.

Традиционно считается, что до 29–30 нед бе�
ременности при ультразвуковом исследовании не
выявляется существенных отличий между разме�
рами плодов, так и от фетометрических показате�
лей при одноплодной беременности. В последую�
щем фетометрические показатели при многоплод�
ной беременности имеют характерные особенно�
сти. Установлено, что в отличие от численных зна�
чений бипариетального размера (БПР) головы и
окружности живота (ОЖ) плода длина его бедрен�
ной кости (ДБ) при многоплодии находится в пре�
делах индивидуальных колебаний, присущих одно�
плодной беременности. N. Secher и соавт. [31] по�
казали, что численные значения БПР при много�
плодной и одноплодной беременности были
одинаковыми до 34 нед, по данным K. Grumbach
и соавт. [32] – до 31–32 нед. При сравнении дина�
мики предполагаемой массы плодов при двойне и од�
ноплодной беременности не выявляется существен�

Таблица 4.5. Определение типа зиготности

Ультразвуковой признак Тип зиготности двойни

монозиготная дизиготная

Одна плацента +
Две плаценты + +
Одна амниотическая полость +
Две амниотические полости + +
Однополые плоды + +
Разнополые плоды – +
Перекручивание пуповин +
Неразделившиеся близнецы +

Рис. 4.16. Дихориальная диамниоти�
ческая двойня. Отчетливо видна лямб�
дообразная форма плацентарной ткани
в области амниотических перегородок.

Таблица 4.4. Эхографические критерии типа хориальности

Критерий Монохориальная Дихориальная

Количество плацент Единая (42%) Раздельные
плаценты (97,7%)

Пол плодов Одинаковый (40%) Разный (100%)
Разделяющая мембрана Отсутсвие (100%)
Количество слоев Два слоя (94,4%) Четыре слоя (100%)
разделяющей мембраны
Толщина разделяющей <2 мм (39–82%) >2 мм (95%)
мембраны
Лямбдообразная форма Отсутствие (44%) Наличие (97,3%)
плацентарной ткани в области
амниотических перегородок
Использование 92% 97%
всех критериев

ak
us

he
r-li

b.r
u



79

Глава 4. Многоплодная беременность

ных отличий до 32 нед. После 32 нед вес находится в
пределах от 50�го до 10�го процентиля, а после 36
нед – на уровне или ниже10�го процентиля таковой
при одноплодной беременности [33, 34].

Заслуживает внимания обсуждение вопроса
ультразвуковой диагностики диссоциированного
(дискордантного) развития плодов�близнецов. Су�
ществуют различные критерии этой патологии. Пер�
воначально было предложено использовать в каче�
стве критерия БПР головы. Установлено, что разли�
чия БПР между конкордантными близнецами не пре�
вышают 5 мм, составляя в среднем 1,8 мм. При на�
личии дискордантного развития разница между БПР
плодов составляет в среднем 12,3 мм с колебания�
ми от 5 до 31 мм (рис. 4.17). По мнению K. Leveno и
соавт. [35], если разница БПР составляет 0–6 мм,
частота гибели одного из близнецов равна 2,7%, при
разнице более 6 мм – возрастает до 20%. В связи с
невысокой чувствительностью БПР изучены другие
параметры, такие как окружность головы (ОГ), ОЖ,
ДБ, предполагаемая масса плода (ПМП) как крите�
рии дискордантного роста. По мнению большинства
специалистов, наилучшим критерием дискордантно�
го развития считается ОЖ, обладающая высокой чув�
ствительность и специфичностью. Если различие
численных значений ОЖ у плодов составляет 20 мм
и более, то их развитие считается дискордантным
(рис. 4.18). Согласно исследованию A. Vinttzeileos и
J. Rodis [36], чувствительность этого критерия соста�
вила 80%, специфичность – 85%.

Другие авторы предлагают использовать в каче�
стве критерия дискордантного развития ПМП. Если
различие веса плодов составляет 20% или плоды от�
личаются на 500 г и более, то их развитие считается
дискордантным. Этот критерий имеет чувствитель�
ность 80%, специфичность – 93%. W. O’Brien и со�
авт. [37] установили, что, если разница ПМП состав�
ляет менее 20%, ЗВРП может быть исключена в бо�
лее чем 90% случаев. Если разница ПМП более 20%,
около 50% меньших по размеру плодов будут иметь
задержку развития.

В случаях установления дискордантного разви�
тия плодов рекомендуется проведение пренаталь�
ного кариотипирования. При нормальном, конкор�
дантном развитии плодов, показано ультразвуковое
исследование в динамике с интервалом 4 нед. При
дискордантном развитии плодов интервал между
исследованиями должен составлять максимум 2
нед. В случае гибели одного из близнецов после 16
нед наблюдение осуществляется так же как при дис�
кордантном развитии.

Диагноз ЗВРП при многоплодной беременнос�
ти может быть установлен, если ПМП меньше 10�го
процентиля массы тела плода при одноплодной бе�
ременности до 36 нед. При наличии ЗВРП одного или
обоих плодов показано проведение дополнительных
методов исследования, таких как допплеровское ис�
следование маточно�плацентарно�плодового крово�
тока, кардиотокография.

Показатели кровотока, а именно индекс резис�
тентности (ИР), пульсационный индекс (ПИ) в арте�
рии пуповины, маточных артериях, средней мозго�

вой артерии, при многоплодной беременности не от�
личаются от таковых при одноплодной. Отдельные
исследования показывают, что при дискордантном
развитии плодов характерно различие показателей
систолодиастолического отношения (СДО) в артерии
пуповины. G. Farmakides и соавт. [38] установили, что
разница СДО 0,4 или больше свидетельствует о раз�
личиях веса между плодами более чем 349 г с чув�
ствительностью 73%, специфичностью – 82%.
M. Divon и соавт. [39] показали, что при дискордант�
ном развитии разница СДО в артерии пуповины со�
ставляет 15% и более. Y. Shah и соавт. [40] сравнили
показатели СДО при одноплодной беременности и
при многоплодии с наличием конкордантного и дис�
кордантного развития плодов. При нормальном раз�
витии плодов характерно снижение в динамике по
мере прогрессирования беременности СДО, что не
характерно для дискордантного развития. O. Jensen
[41] обнаружил корреляцию между патологическими
значениями ИР в артерии пуповины и наличием по�
здних децелераций при многоплодной беременности.
При повышении численных значений ИР > 80% по
сравнению с нормой поздние децелерации обнару�
жены в 7 из 9 случаев. Авторы установили взаимо�

Рис. 4.17. Дискордантное развитие плодов. Отчетливо вид�
но различие размеров головы у плодов�близнецов.

Рис. 4.18. Дискордантное развитие плодов. Отчетливо вид�
но различие размеров живота у плодов�близнецов.

ak
us

he
r-li

b.r
u



80

Часть I. Основы ультразвукового обследования во время беременности

связь между высокими значениями ИР артерии пу�
повины и низкой массой тела при рождении.

S. Degani и соавт. [42] исследовали показатели
ПИ во внутренней сонной артерии и выявили, что
при снижении ПИ ниже 1,2 с чувствительностью 83%
и специфичностью 95% можно прогнозировать рож�
дение маловесного, для данного срока беременно�
сти, плода.

К сожалению, специальных работ, посвящен�
ных оценке внутриутробного развития плодов при
тройне достаточно мало. Так, A. Weissman и соавт.
[43] установили, что при тройне показатели БПР го�
ловы плода, ОГ и ОЖ не отличались от таковых при
одноплодной беременности до 28 нед. Соотноше�
ние ОГ/ОЖ на протяжении всей беременности со�
ответствовали норме. Рост бедра плода при тройне
соответствовал нижней границе нормы одноплод�
ной беременности. При беременности тройней ус�
тановлена более высокая частота дискордантного
развития плодов.

Среди других аспектов ультразвукового иссле�
дования при многоплодной беременности следует
выделить изучение плаценты и пуповины, так как ча�
стота предлежания плаценты на 2–4% выше при
многоплодии в сравнении с одноплодной беремен�
ностью, а частота единственной артерии пуповины
(ЕАП) достигает 8,8% [44]. Причины этой особенно�
сти не известны. Кроме этого, частота оболочечно�
го прикрепления пуповины при одноплодной бере�
менности, составляя в среднем 0,48%, при двойне
возрастает до 2% [45]. По мнению M. Fries и соавт.
[46], оболочечное прикрепление пуповины может
быть причиной развития ФФТС, так как наблюдает�
ся при этой патологии в 63,6% случаев по сравне�
нию с 18,5% без синдрома. Авторы объясняют это
компрессией сосудов пуповины. При монохориаль�
ной диамниотической беременности частота крае�
вого прикрепления пуповины составляет 21,2%,
оболочечного – 15,9%, а при моноамниотической –
33,3%. При дихориальной беременности в случаях
слившихся плацент частота краевого прикрепления
пуповины достигает 8,7%, оболочечного – 9,1%, а
при наличии раздельных плацент – только 5,6 и 3,1%
соответственно [47].

Ультразвуковое исследование в III триместре
позволяет точно определить предлежание плодов
при многоплодии, что необходимо для выработки
оптимальной тактики ведения родов. Наиболее ча�
сто встречается головное предлежание обоих пло�
дов (42,5%), головное предлежание первого плода
и другое второго близнеца (38,4%), неголовное
предлежание первого плода (19,1%) [48]. Предле�
жание плодов изменяется во время беременности.
До 20 нед беременности наиболее часто плоды рас�
полагаются в неголовном предлежании. Не установ�
лено взаимосвязи между частотой изменения поло�
жения плода и дискордантным ростом, паритетом,
объемом амниотической жидкости, локализацией
плаценты. Спонтанное изменение предлежания и
положения плодов снижается по мере прогрессиро�
вания беременности – от 60% в 28 нед до 30% пе�
ред родами.

Неразделившиеся близнецы

Термин неразделившиеся близнецы (НБ) ис�
пользуется для описания детей, объединенных в об�
ласти какой�либо части тела. Частота этой патоло�
гии составляет 1 на 50 000 – 1 на 100 000 новорож�
денных [49, 50]. НБ всегда монозиготные, имеют
единую плаценту и общую амниотическую полость,
то есть это всегда монохориальная моноамниоти�
ческая беременность. Согласно наиболее распро�
страненной теории, НБ являются результатом нару�
шения нормального деления клеток на ранней ста�
дии эмбриогенеза. Если разделение эмбриональ�
ного диска происходит после 13 дня от момента оп�
лодотворения, то это обычно приводит к возникно�
вению НБ. НБ могут встречаться не только при бе�
ременности двойней, но и при наличии трех [51] и
четырех плодов. Среди НБ преобладают плоды жен�
ского пола, соотношение девочек и мальчиков со�
ставляет 1,6 к 1,0.

НБ могут быть классифицированы как полные и
неполные. Полная форма (duplicata complita) имеет
полное или почти полное удвоение структур. Непол�
ная форма (duplicata incomplita) включает паразити�
ческие варианты с неполным удвоением структур
(рис. 4.19). Неполная форма является наиболее тя�

Рис. 4.19. Неполная форма НБ. А – эхограмма структур лица. Б – эхограмма грудной клетки. В – фенотип абортусов
(TheFetus.net).
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желой, когда имеет место позднее неполное разде�
ление клеток, приводящее к удвоению отдельных
органов и систем. Классификация НБ обычно осно�
вана на обозначении той части тела, где отсутствует
разделение и присоединение греческого суффикса
«pagus», который переводится как «привязанный,
прикрепленный» (табл. 4.6). Наиболее часто встре�
чаются торакоомфалопаги – 28%, торакопаги – 18%,
омфалопаги – 10%, неполное удвоение – 10%, кра�
ниопаги – 6%.

Краниопаги (рис. 4.20) классифицируются в со�
ответствии с областью сращения (лобный, теменной,
височный и затылочный варианты). Теменные крани�
опаги встречаются чаще других. С точки зрения хи�
рургической коррекции и прогноза краниопаги мо�
гут быть подразделены на частичный и полный типы.
В первом случае головной мозг разделен костями
черепа или твердой мозговой оболочкой, поэтому
каждый плод имеет отдельную мягкую мозговую обо�
лочку. У полных краниопагов головной мозг соеди�
нен. Церебральная связь чаще формируется при ви�
сочно�теменном варианте сращения. Успех при раз�
делении близнецов в этих случаях зависит от степе�
ни сращения головного мозга и наличия верхней са�
гиттальной пазухи в головном мозге каждого близ�
неца, что представляет собой непременное условие
для обеспечения венозного оттока. Шансы на выжи�

вание после разделения наиболее высокие у непол�
ных типов.

Торакопаги, стернопаги, ксифопаги (рис. 4.21).
В 90% случаев у них наблюдается слияние перикар�
да разной степени и в 75% значительное слияние
камер сердца, что делает невозможным их хирурги�
ческое разделение. Наиболее часто бывает слияние
сердца с формированием двух желудочков и разным
числом предсердий (от 1 до 4). Дефект межжелудоч�
ковой перегородки встречается фактически у всех
детей в дополнение к другим аномалиям.

Цефалоторакопаги относятся к редкому типу НБ,
соединенных в области лица, лицо каждого близне�
ца расщеплено наполовину, эти половинки лиц об�
ращены наружу, так что правая половина лица при�
надлежит одному близнецу, а левая половина друго�
му. Этот вид НБ имеет название двуликий Янус по
имени двуликого бога двери, начала и конца в римс�
кой мифологии.

Омфалопаги (рис. 4.22) характеризуются сра�
щением на уровне живота между мечевидным отро�
стком и пупочным кольцом. Приблизительно у 40–
50% омфалопагов отсутствует сопутствующее сра�
щение в области грудной клетки. Печень срастает�
ся в 81% случаев, грудинный хрящ – в 26%, диаф�
рагма – в 17%, мочевые пути – в 3% наблюдений.
Омфалоцеле встречается у 33% омфалопагов, но

Рис. 4.21. Торакопаги. На эхограмме
видно  общее сердце.

Рис. 4.22. Омфалопаги. Поверхно�
стная реконструкция плодов.

Рис. 4.20. Краниопаги. На эхограмме
видна одна общая голова.

Рис. 4.23. Беременность 9–10 нед. Торакоомфалопаги. А – трансабдоминальное сканирование. Б – трансвагинальное
сканирование. В – режим ЦДК [52].
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при сращении в области грудины омфалоцеле от�
сутствует.

Пигопаги встречаются в 20% случаев. Они со�
единены вдоль задней поверхности тела, в основном
в области малого таза. Пигопаги имеют общую часть
крестцово�копчикового отдела позвоночника, общую
прямую кишку и анус. Мочевой пузырь и уретра, как
правило, общие, количество почек от 2 до 4. Наруж�
ные половые органы часто сливаются.

Ишиопаги встречаются с частотой 5%. Харак�
теризуются слиянием в области нижних отделов
крестца и копчика, часто они имеют общее боль�
шое тазовое кольцо, образованное путем объеди�
нения двух тазовых поясов. Ишиопаги имеют четы�
ре или три ноги. У них общая нижняя часть желу�
дочно�кишечного тракта, так что тонкий кишечник
соединен с терминальным отделом подвздошной
кишки, а единственная толстая кишка при этом мо�
жет быть пустой. У них могут быть общие мочевой
пузырь и уретра, анус может быть смещен. Часто
встречаются аномалии влагалища и ректоваги�
нальные свищи.

Пренатальная диагностика НБ широко представ�
лена в современной литературе. Наиболее ранний

Таблица 4.6. Классификация неразделившихся близнецов

Неполное удвоение (duplicata incomplita): удвоение только в одной части или области тела

Дипрозоп: одно тело, одна голова, два лица
Дицефал: одно тело, две головы
Дипигус: одна голова, грудная клетка, живот, но два таза и/или удвоение гениталий

Полное удвоение (duplicata complita): два полностью неразделившихся близнеца

Катадидимальные уродства: сращение в нижних частях тела
Ишиопаг: сращение в области копчика или крестца
Пигопаг: сращение в области боковой и задней части копчика и крестца

Анадидимальные уродства: сращение в области верхней части туловища
Синцефалы: сращение в области лица
Краниопаги: сращение гомологичными частями черепа

Анакатадидимальные уродства: сращение в области средних отделов туловища
Торакопаги: сращение в области грудной клетки
Ксифопаги: сращение в области мечевидного отростка
Омфалопаги: сращение в области между пупком и хрящем мечевидного отростка
Рахипаги: сращение на любом уровне позвоночника выше крестца

срок диагностики НБ относится к I триместру бере�
менности (рис. 4.23, 4.24). Среди используемых пре�
натальных диагностических критериев наиболее ча�
сто в современной литературе отмечаются:
1) разделенное на две части (расщепленное) изоб�

ражение плода в I триместре;
2) отсутствие разделяющей амниотической мемб�

раны;
3) невозможность раздельной визуализации тел

плодов;
4) выявление аномалий развития плодов;
5) визуализация более трех сосудов пуповины;
6) расположение голов и тел плодов на одном уровне;
7) позвоночные столбы находятся в необычно разог�

нутом состоянии;
8) конечности необычно близко расположены друг

относительно друга;
9) плоды не изменяют свое расположение относи�

тельно друг друга при движениях, манипуляциях и
при исследовании в динамике.

Многоводие наблюдается в 50–76% случаев во
II и III триместрах беременности, преждевремен�
ные роды – в 70% наблюдений. После точного ус�
тановления диагноза НБ необходимо провести

Рис. 4.24. Беременность 12 нед 2 дня. Омфалопаги. Поперечное сечение на уровне головы (А), грудной клетки (Б) и брюш�
ной полости (В) неразделившихся плодов.
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тщательное ультразвуковое исследование для вы�
явления сопутствующих пороков развития. H. Mohr
[53] утверждает, что частота сопутствующих ано�
малий составляет 50%. Если пороки сердца не
были обнаружены в ходе пренатальной эхографии,
вероятность их наличия остается высокой и дости�
гает 10–20%.

Несмотря на то что ультразвуковая диагности�
ка является наиболее информативным методом в
пренатальном изучении НБ, иногда существует не�
обходимость в использовании других методов. Так,
магнитно�резонансная томография дает точное
представление об анатомии, расположении орга�
нов, наличии костных сращений [54]. Только комп�
лексное тщательное обследование НБ позволяет
определить прогноз и выбрать оптимальную аку�
шерскую тактику. В настоящее время более 70%
супружеских пар принимают решение в пользу пре�
рывания беременности в случаях пренатальной ди�
агностики НБ.

Плод в плоде

Термин «плод в плоде» используется для обо�
значения неполного разделения клеток бластоци�
ста, в результате чего наблюдается включение ма�
ленькой клеточной массы в более зрелый эмбрион
(рис. 4.25). Плод в плоде является редким пороком
многоплодной монозиготной диамниотической бе�
ременности, частота которого составляет 1 случай
на 500 000 родов. Соотношение мальчиков и дево�
чек составляет 1,3 : 1, в то время как при НБ чаще
встречаются девочки. Причиной формирования
этой аномалии является наличие анастомозов жел�
точной циркуляции. Механизмы образования по�
добны тем, что происходят при формировании об�
ратной артериальной перфузии (акардиального
монстра). Развитие сердечно�сосудистой системы
паразитирующего плода нарушено вследствие об�
ратного кровотока в сердце. Это задерживает рост
пораженного плода и нормально растущий плод�
хозяин поглощает маленький плод к началу 3�й
недели беременности. Для патологии «плод в пло�
де» характерно наличие фиброзной капсулы (экви�

валент хорионамнионального комплекса), содер�
жащей жидкость (эквивалент околоплодных вод) и
плода, подвешенного на пуповине или сосудистой
ножке. Плод в плоде не может быть вариантом НБ,
так как это моноамниотическая двойня, а плод в
плоде имеет собственный плодный мешок.

Первое иллюстрированное описание случая
этой патологии привел G. Young [55] в 1809 г., а пер�
вое описание пренатальной ультразвуковой диагно�
стики в 1983 г. принадлежит U. Nicolini и соавт. [56].
В представленном ими наблюдении в брюшной по�
лости плода было обнаружено образование кистоз�
но�солидного строения размерами 6 х 5 х 4 см. При
тщательном изучении солидного компонента были
идентифицированы рудиментарные структуры,
включая позвоночник. На основании полученных дан�
ных был выставлен пренатальный диагноз плод в пло�
де. После рождения было проведено успешное хи�
рургическое удаление образования, пренатальный
диагноз подтвержден.

В табл. 4.7 приведен суммарный обзор опубли�
кованных случаев пренатальной диагностики плода
в плоде за последние 10 лет. Самый ранний срок
диагностики составил 16 нед. В ходе ультразвуко�
вого исследования образование обычно имеет
сложное кистозно�солидное строение (рис. 4.26).
Иногда отчетливо визуализируется капсула, содер�
жащая гиперхогенную массу, окруженную жидко�
стным содержимым. Диагноз может быть точно по�
ставлен при визуализации рудиментарного позво�
ночника. Из сопутствующих аномалий для плода в
плоде характерно омфалоцеле или комплекс конеч�
ности�стенки туловища, дефекты невральной труб�
ки (анэнцефалия, рахишизис), отсутствие или ги�
поплазия конечностей, гипо� или аплазия органов,
развивающихся из мезо� и эндодермы. У плода�хо�
зяина сопутствующие аномалии встречаются ред�
ко, они образуются за счет сдавления окружающих
органов, например, в случае расположения парази�
тирующего плода в полости черепа [70] у плода хо�
зяина развивается гидроцефалия [71].

Интересное клиническое наблюдение приводят
A. Ianniruberto и соавт. [65], которым удалось диаг�

Рис. 4.26. Беременность 27–28 нед. Плод в плоде. Поперечное (А) и продольное (Б)
сечение паразитирующего плода. Видны рудиментарные зачатки костей основания че�
репа и позвоночника.

А

Рис. 4.25. Схематическое
изображение плода в пло�
де (TheFetus.net).
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Таблица 4.7. Обзор опубликованных случаев пренатальной диагностики «плод в плоде»

Авторы Срок диаг� Локализация Позвоноч� Размеры, Исход
ностики, нед ный столб см

L. Hill и соавт., 1993 [57] 20 Грудная полость + 1,5 Прерывание
беременности

A. Hiang и соавт., 1993 [58] III Брюшная полость + 5,5х5,5х4,5 Успешное хирурги�
триместр ческое удаление

I. Goldstein и соавт., 1996 [59] 24 Полость черепа Ребенок умер
P. Lagausie и соавт., 1997 [60] 37 Крестцовая область + Успешное хирурги�

ческое удаление
C. Chen и соавт., 1998 [61] 40 Брюшная полость + Успешное хирурги�

ческое удаление
M. Knatib и соавт., 1998 [62] 16 Брюшная полость + Прерывание

беременности
M. Montgomery и соавт., 1998 [63] 32 Брюшная полость, 8 Успешное

крестцово�копчиковая хирургическое
область удаление

K. Magnus и соавт., 1999 [64] III Внутрипеченочное + Успешное хирурги�
триместр образование ческое удаление

A. Ianniruberto и соавт., 2001 [65] 17 Полость черепа + 4 Прерывание
беременности

Ph. Jeanty и соавт., 2001 [66] 30 Брюшная полость 5,2х3,7 Успешное хирурги�
ческое удаление

P. Mills и соавт., 2001 [67] 38 Брюшная полость + 7 Успешное хирурги�
ческое удаление

F. Nastanski, E. Downey, 2001 [68] 21 Брюшная полость + 10х7х5,5 Успешное хирурги�
ческое удаление

М.В. Медведев, 2004 [69] 27–28 Брюшная полость + 4,8х5,0х6,0 Успешное хирурги�
ческое удаление

ностировать паразитирующий плод в полости чере�
па плода�хозяина в 17 нед беременности. Размеры
паразитирующего плода составили 4 см (рис. 4.27).
По желанию пациентки беременность была пре�
рвана, пренатальный диагноз полностью под�
твержден.

Согласно анализу всех опубликованных случа�
ев «плод в плоде», включая наблюдения установле�
ния диагноза после рождения ребенка [72], руди�
ментарный позвоночник отмечен у 91% паразитиру�
ющих плодов, конечности – у 82,5%, элементы цен�
тральной нервной системы – у 55,8%, структуры же�
лудочно�кишечного тракта – у 45%, сосуды – у 40%.
Во всех случаях у паразитирующего плода была за�

регистрирована анэнцефалия, нижние конечности
всегда были более развиты в сравнении с верхни�
ми конечностями.

Эволюционное развитие плода в плоде обычно
прекращается в I триместре и в дальнейшем идет
по пути увеличения массы. Лучше представлены
структуры эктодермального происхождения. Из ме�
зодермы развивается костно�мышечная система,
которая обычно хорошо представлена, другие же де�
риваты мезодермы (сосудистая, мочеполовая систе�
мы, селезенка и надпочечники) обнаруживаются не
всегда. Среди структур эндодермального происхож�
дения выявляются фрагменты желудочно�кишечно�
го тракта, печень, поджелудочная железа.

Дифференциальный диагноз
должен проводиться с тератомой и
мекониальной псевдокистой, ней�
робластомой, нефробластомой, ге�
патобластомой, интраабдоминаль�
ной гемангиомой, лимфангиомой.
J. Lord [73], впервые предложивший
термин «паразитирующего плода»
при этой патологии, и некоторые
другие исследователи считают не�
обходимым условием постановки
диагноза «плод в плоде» наличие
четко идентифицируемых структур
позвоночника. Согласно их гипоте�
зе эмбриологическое развитие та�
кого плода должно проходить через
стадию примитивной полоски, кото�
рая приводит к формированию по�
звоночного столба. По мнению

Рис. 4.27. Беременность 17 нед. Плод в плоде. А – эхограмма поперечного се�
чения головы. Виден паразитирующий плод (стрелка). Б – макропрепарат голо�
вы абортуса.
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других исследователей [59, 63,
74], визуализация структур позво�
ночника не является обязатель�
ной. Они полагают, что позвоноч�
ный столб может быть настолько
диспластичным, что не может быть
распознан при патологоанатоми�
ческом или радиологическом ис�
следованиях. Вопрос о дифферен�
циальной диагностике между те�
ратомой и паразитирующим пло�
дом является сложным и спорным.
Некоторые авторы полагают, что
плод в плоде является осложнени�
ем монозиготной беременности, в
то время как тератома – это ново�
образование с потенциальным
риском малигнизации. Другие ав�
торы считают, что плод в плоде яв�
ляется комплексной высокодиф�
ференцированной тератомой. Тератома чаще локали�
зуется в нижних отделах живота, паразитирующий
плод – ретроперитонеально в верхних отделах. В лите�
ратуре приводится описание случаев одновременного
обнаружения плода в плоде и тератомы [75, 76], а так�
же появление тератомы 14 лет спустя после удаления
паразитирующего плода [77].

Лечение этой патологии заключается в хирурги�
ческом удалении паразитирующего плода. Обычно
энуклеация капсулы не представляет проблем, за ис�
ключением случаев плотного сращения образования
с окружающими тканями, что может увеличить про�
должительность операции или даже привести к ги�
бели хозяина [78]. Оставшиеся фрагменты капсулы,
как правило, не сопровождаются развитием ослож�
нений. В одном случае отмечено накопление жидко�
сти в оставшейся капсуле [79].

Обратная артериальная перфузия

Частота обратной артериальной перфузии
(ОАП), или акардии, составляет 1% от всех случаев
монохориальной беременности или 1 случай на
35 000 всех беременностей. Впервые эта аномалия
была описана A. Benedetti [80] в 1553 г. Акардия яв�

ляется результатом атерио�артериальных и вено�ве�
нозных анастомозов сосудов пуповины близнецов,
слияния плацент и ОАП. Поэтому в 1983 г. M. Van Allen
и соавт. [81] впервые использовали термин послед�
ствия обратной артериальной перфузии (ПОАП).
Кровь от пуповины плода�донора через артериаль�
ные анастомозы в реверсном направлении по пупо�
вине поступает к акардиальному плоду (рис. 4.28). По
вене пуповины паразитирующего плода в плаценту
поступает глубоко дезоксигенированная кровь. Наи�
более часто ОАП возникает у монозиготных близне�
цов со слившимися плацентами, но в литературе есть
примеры развития этой патологии при наличии трех,
четырех и пяти близнецов [82]. Акардиальный плод
и его близнец имеют всегда одинаковый пол, преиму�
щественно женский [83].

Хромосомные аномалии наблюдаются в 50% слу�
чаев при ОАП. Однако нарушения не соответствуют
ожидаемому фенотипу при этих хромосомных абер�
рациях. При ПОАП один близнец является реципиен�
том, второй – донором. Близнец�реципиент (перфу�
зируемый) представляет собой широкий круг наруше�
ний, в то время как близнец�донор морфологически
здоров. У пораженного плода может отсутствовать не

Рис. 4.28. Схематическое изображе�
ние плодов�близнецов при ПОАП.

Рис. 4.29. Фотография плодов�близ�
нецов при ПОАП.

Рис. 4.30. Плод�близнец при ПОАП (ацефальная форма). А – В�режим. Б – поверхностная реконструкция.
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только сердце, но и любой другой орган, внешне плод
может принимать самые разные формы. У акардиаль�
ного плода аномалии определяются фактически в лю�
бом органе. К ним относятся полное или частичное
отсутствие свода черепа, голопрозэнцефалия, анэн�
цефалия, пороки лица (анофтальмия, микрофтальмия,
расщелины губы и неба), отсутствие или недоразви�
тие конечностей, грудной клетки, дефекты диафраг�
мы, отсутствие легких, атрезия пищевода, короткий
кишечник, омфалоцеле, гастрошизис, асцит, отсут�
ствие печени, желчного пузыря, поджелудочной же�
лезы, экстрофия клоаки, отек подкожной клетчатки,
единственная артерия пуповины [84] (рис. 4.29). В
большинстве случаев обнаруживается оболочечное
прикрепление пуповины акардиального плода.

В клинической практике наибольшее распростра�
нение получила следующая классификация акардии.

1. Acardius anceps – пораженный плод имеет наи�
более сохранный вид: голова сформирована полно�
стью или частично с остатками краниальных костей
и мозговой ткани, лицевой череп с расщелинами,
четко различаются конечности и отдельные части ту�
ловища.

2. Acardius acephalus – отсутствуют голова, вер�
хняя часть туловища с органами грудной клетки, вер�
хние конечности; дифференцируются рудиментар�
ная диафрагма, зачатки органов брюшной полости,
тазовые кости и конечности.

3. Acardius acormus – туловище отсутствует; го�
лова или рудиментарная, подобная голове структу�
ра прикрепляется к плаценте напрямую или через не�
большой фрагмент пуповины.

4. Acardius amorphus – наиболее выраженное
повреждение плода, приводящее к полной потере
человеческого облика.

Пренатальная диагностика акардии широко пред�
ставлена в литературе. Подозрение на акардию воз�
никает в тех случаях, когда один из плодов при много�
плодной беременности имеет причудливые очертания
(недифференцированные голова, туловище, конечно�
сти) (рис. 4.30, 4.31). Во II триместре беременности
развивается выраженное многоводие у плода�доно�

ра. Дифференциальный диагноз необходимо прово�
дить с тератомой и случаем внутриутробной гибели
одного из близнецов. При подозрении на внутриут�
робную гибель одного из близнецов необходимо про�
вести серию ультразвуковых исследований, которые
покажут рост акардиального плода в динамике.

Установление диагноза акардии возможно уже
при скрининговом ультразвуковом исследовании в
конце I триместра беременности (рис. 4.32). Наибо�
лее рано пренатально диагноз ПОАП был поставлен
S. Zucchini и соавт. [87] в начале 9�й недели бере�
менности. Допплерография имеет большое значение
для постановки точного диагноза. При нормальной
беременности кровоток в артерии пуповины идет в
направлении от плода к плаценте. Кровоток у акар�
диального монстра по артерии пуповины идет в об�
ратном направлении, то есть от плода�донора к пло�
ду�реципиенту. D. Sherer и соавт. [88] зарегистриро�
вали значительное увеличение по сравнению с нор�
мой систолодиастолического соотношения в артерии
пуповины акардиального плода. Уровень смертнос�
ти близнецов�реципиентов составляет 100%, пло�
дов�доноров 50–75%. Основными причинами смер�
ти плодов�доноров являются сердечная недостаточ�
ность, запутывание петель пуповины и недоношен�
ность [81–89]. Частота врожденных пороков разви�
тия у плода�донора составляет около 10% [90]. Наи�
более часто отмечается гидроцефалия, пороки сер�
дца и сосудов. Во время беременности плод�донор
адаптируется к новым условиям кровоснабжения. В
результате у него развивается водянка, асцит, гид�
роторакс, гипертрофия правого желудочка, гепато�
мегалия и тяжелая сердечная недостаточность, со�
провождающаяся трикуспидальной недостаточнос�
тью и нередко перикардиальным выпотом [91].

Основной задачей лечения является получение
жизнеспособного плода�донора до развития сердеч�
ной недостаточности. В случае диагностики акардии
необходим еженедельный ультразвуковой контроль и
при отсутствии признаков сердечной недостаточнос�
ти у плода�донора возможно консервативное ведение.
Назначаются препараты, снижающие маточную актив�

Рис. 4.31. Плод�близнец при ПОАП (ацефальная форма). А – эхограмма в 22 нед беременности. Б – фотография абортуса [85].
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ность (сульфат магния, β�адреномиметики, индоме�
тацин) и кортикостероиды (целестон, дексаметазон)
для ускорения созревания легочной ткани плода. Ам�
ниоредукция способствует уменьшению внутриматоч�
ного давления и наряду с использованием токолити�
ков снижает риск развития преждевременных родов.
Если акардия диагностирована до 20 нед, то методом
выбора является селективное прекращение кровото�
ка по пуповине плода�реципиента. Трудности этого
метода лечения обусловлены тем, что пуповина акар�
диального плода очень короткая и имеется тесная
связь межу пуповинами близнецов. Облитерация со�
судов пуповины может быть осуществлена путем эм�
болизации, коагуляции или перевязки.

Фето�фетальный трансфузионный
синдром

Фето�фетальный трансфузионный синдром
(ФФТС) является осложнением монохориальной
многоплодной беременности и встречается с часто�
той 10–15%. Несмотря на относительно небольшую
частоту, ФФТС характеризуется высокой перинаталь�
ной смертностью – 15–17% всех случаев перина�
тальной смертности при многоплодной беременно�
сти [92, 93]. Развитие ФФТС обусловлено наличием
сосудистых анастомозов, приводящих к патологичес�
кому шунтированию крови от одного плода к другому.
В итоге один плод становится донором, у него наблю�
дается анемия, задержка развития, маловодие. У пло�
да�реципиента развивается эритремия, кардиомега�
лия, неиммунная водянка, многоводие (рис. 4.33).

Сосудистые анастомозы обнаруживаются при
монохориальной беременности в 49–100% случаев
[94]. Они бывают двух типов: поверхностные и глу�
бокие. Поверхностные анастомозы располагаются на
хориальной пластинке и могут быть артерио�артери�
альные и вено�венозные. Они функционируют в двух
направлениях. При глубоких анастомозах в котиле�
дон поступает артериальная кровь от одного плода,
а венозный дренаж осуществляется в систему цир�
куляции другого плода. ФФТС развивается вслед�
ствие нарушения сосудистого баланса между систе�
мами кровообращения близнецов.

Диагноз ФФТС обычно устанавливается в ходе
ультразвукового исследования во второй половине бе�
ременности, хотя уже при первом скрининговом обсле�
довании в ранние сроки можно выделить группу риска
по ФФТС при обнаружении следующих признаков:

– монохориальная беременность;
– расширение воротникового пространства

> 3 мм в сроки 10–14 нед;
– уменьшение (отставание роста) КТР одного из

плодов;
– образование складок амниотической мемб�

раны в 11–13 нед.
По мнению некоторых исследователей, визуали�

зация в 14–17 нед при монохориальной беременно�
сти складки амниотической перегородки, вследствие
разного количества вод в амниотических полостях,
является одним из наиболее ранних эхографических
признаков ФФТС [95, 96]. Тесное прилегание («при�
липание») одного плода к стенке матки в ранние сро�
ки беременности выявляется в 92% случаев ФФТС.

Среди эхографических критериев, характер�
ных для II и III триместров беременности, следует
выделить 5 типов.

1. Монохориальный тип гестации:
– плоды имеют одинаковый пол;
– одна плацента;
– тонкая амниотическая перегородка;
– отсутствие лямбдообразной формы перего�

родки в области ее прикрпеления к плаценте.
2. Различие количества околоплодных вод:
– многоводие у одного плода (глубина наиболь�

шего кармана вод: до 20 нед > 60 мм, от 20 до
22 нед > 80 мм, от 23 до 25 нед > 120 мм);

– маловодие у второго плода (глубина наиболь�
шего кармана вод < 2 см).

3. Различие размеров мочевого пузыря (дина�
мический ультразвуковой контроль):

– маленькие размеры или отсутствие эхотени
мочевого пузыря у плода с маловодием (плод�
донор);

– большие размеры мочевого пузыря у плода с
многоводием (плод�реципиент).

4. Различие в массе плодов > 20%.

Рис. 4.32. Беременность 11 нед 3 дня. Анцепсная форма ПОАП. А – эхограмма обоих плодов. 1 – нормальный плод;
2 – плод с акардией. Б – эхограмма плода с акардией.
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5. Водянка плода�реципиента и задержка разви�
тия плода�донора.

При обнаружении ФФТС показано проведение
допплерометрического и эхокардиографического
исследования. Разница систолодиастолического
отношения артерий пуповины плодов при ФФТС
обычно превышает 0,4. Неблагоприятным прогнос�
тическим признаком является обнаружение нулево�
го или реверного конечно�диастолического крово�

тока в артерии пуповины донора
и аномальный венозный кровоток
у плода�реципиента [97]. В ходе
эхокардиографии у плода�реци�
пиента могут быть обнаружены:
кардиомегалия, гипертрофия
правого желудочка, уменьшение
выброса правого желудочка, три�
куспидальная регургитация, по�
вышение скорости кровотока в
легочной артерии [98].

ФФТС характеризуется высо�
ким уровнем перинатальной смер�
тности, которая в основном обус�
ловлена высокой частотой преж�

девременных родов из�за многоводия. Причинами
постнатальной смертности у реципиентов являются
легочная гипертензия [99], обструкция выходного
тракта правого желудочка [100–102] и почечная не�
достаточность [103], у доноров – осложнения, свя�
занные с тяжелой формой задержки внутриутробно�
го развития [104].

В настоящее время для лечения ФФТС исполь�
зуются следующие основные методы: консерватив�

Рис. 4.33. ФФТС. А – схематическое изображение. Б – эхограмма поперечного
сечения брюшной полости плодов.

А Б

Рис. 4.34. Переплетение пуповин плодов�близнецов при мо�
ноамниотической двойне. А – эхограмма. Б – макропрепарат.

А

Б

Рис. 4.35. Переплетение пуповин при моноамниотической
двойне. А – режим ЦДК. Б – фотография новорожденных [121].
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ное лечение, амниоредукция, фетоскопическая ла�
зерная коагуляция сосудистых анастомозов, септо�
стомия, селективная эвтаназия [105].

При любом способе лечения критериями успеш�
ной терапии являются:

– визуализация мочевого пузыря у обоих плодов;
– нормализация количества околоплодных вод;
– исчезновение признаков сердечной недо�

статочности.

Переплетение пуповин

Взаимное переплетение пуповин плодов�близне�
цов при моноамниотической двойне относится к ос�
ложнениям, которые оказывают влияние на тактику
ведения беременности и исход родов. Причина ано�
малии – хаотические движения, которые совершают
плоды, чаще всего в период физиологического мно�
говодия, либо в ранние сроки беременности.

Пренатальная диагностика перекручивания пе�
тель пуповины может быть осуществлена уже в В�
режиме (рис. 4.34), но для окончательного диагноза
следует использовать цветовое допплеровское кар�
тирование (рис. 4.35). В литературе описано доста�
точное количество случаев пренатальной диагности�
ки переплетения пуповин при многоплодной бере�
менности (табл. 4.8).

A. Abuhamad и соавт. [108] зарегистрировали в
случае переплетения пуповин патологическую дик�
ротическую выемку в артерии пуповины. Авторы счи�
тают, что это является отражением нарушенной фе�
топлацентарной гемодинамики вследствие умень�
шения просвета артерии пуповины и ее компрессии
при запутывании петель.

И.И. Рябову и Л.Т. Николаеву [119] удалось ди�
агностировать переплетение пуповин при моноамни�
отической двойне в 19–20 нед беременности. При

Таблица 4.8. Пренатальная диагностика переплетения петель пуповин при моноамниотической многоплодной беременности

Авторы Срок Срок родо� Показания Перинатальные исходы
диагнос� разреше� к кесареву сечению
тики, нед ния, нед

M. Belfort и соавт., 1993 [106] 20 32 Дистресс плода 2 – норма
30 36 Элективное 2 – норма
33 33 Дистресс плода 2 – норма

G. Aisenbrey и 19 35 Достаточная зрелость легких 2 – норма
соавт., 1995 [107] 32 32 Достаточная зрелость легких 2 – норма

32 33 Дистресс плода 2 – норма
19 32 Преждевременные роды 1 – норма

1 – пороки мочевого
тракта и кишечника

A. Abuhamad и 33 34 Маловодие 1 – норма
соавт., 1995 [108] 1 – небольшой дефект

межжелудочковой перегородки
31 32 Достаточная зрелость легких 2 – норма

M. Ritossa, J. O'Loughlin, 1996 [109] 28 32 Элективное 2 – норма
F. Dubecq и соавт., 23 35 Родоразрешение через 2 – норма
1996 [110] естественные родовые пути
M. Peek и соавт., 27 32 Достаточная зрелость легких 2 – норма
1997 [111] 22 32 Достаточная зрелость легких 2 – норма

26 32 Достаточная зрелость легких 1 – норма
1 – транспозиция главных артерий

S. Shahabi и соавт., 20 32 Дистресс плода 1 – норма
1997 [112] 1 – внутриутробная гибель в 27 нед
R. Rosemond, N. Hinds, 22 32 Элективное 2 – норма
1998 [113]
T. Tongsong, P. Chanprapaph, 14 34 Дистресс плода 2 – задержка внутри�
1999 [114] утробного развития
T. Overton и соавт., 1999 [115] 11 32 – 2 – норма

11 32 – 2 – норма
B. Arabin и соавт., 1999 [116] 10 15 – 2 – внутриутробная гибель

10 35 Достаточная зрелость легких 2 – норма
18 36 Достаточная зрелость легких 2 – норма

A. Merien и соавт., 2001 [117] 10 Достаточная зрелость легких 2 – норма
1 – транспозиция главных артерий,
смерть через 3 нед после родов

15 Достаточная зрелость легких 2 – норма
M. Pedersen, T. Larsen, 2001 [118] 32 Кесарево сечение 2 – норма
И.И. Рябов, Л.Т. Николаев, 19–20 34–35 –
2003 [119]
И.И. Рябов, Е.А. Романова, 34–35 36–37 Дородовое излитие 2 – норма
2004 [120] околоплодных вод
R. Faber, H. Stepan, 2004 [121] 26 32 Достаточная зрелость легких 2 – норма
С. Vayssiere и соавт., 2004 [122] 29 35 Достаточная зрелость легких 2 – норма
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сканировании участка переплетения наблюдалась
характерная картина нескольких поперечных срезов
пуповин. В другом наблюдении И.И. Рябов и Е.А. Ро�
манова [120] приводят описание случая пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики взаимного перепле�
тения пуповин с образованием общих, по типу истин�
ных, узлов пуповин у плодов монохориальной моно�
амниотической двойни в 34,5 нед беременности
(рис. 4.36). Идентификации этого вида аномалии и,
как следствие этого, типа амниотичности двойни спо�
собствовало наличие у одного из плодов единствен�
ной артерии пуповины. Пациентка была родоразре�
шена путем операции кесарева сечения с благопри�
ятным исходом для близнецов.

Ведение беременности при моноамниотической
двойне является спорным вопросом. При наличии или
в связи с высоким риском перепутывания петель пу�
повины считается целесообразным родоразрешение
путем операции кесарева сечения. M. Peek и соавт.
[111] предлагают использовать нестероидные проти�
вовоспалительные средства для уменьшения количе�
ства вод и ограничения подвижности плода. До пери�
ода жизнеспособности плодов показано ежемесячное
проведение ультразвукового исследования для оцен�
ки характера их роста и диагностики переплетения пу�
повин. После достижения периода жизнеспособнос�
ти следует осуществлять еженедельное обследова�
ние, включая функциональную оценку плодов с ис�
пользованием кардиотокографии и допплерографии.

Инвазивные вмешательства при много�
плодной беременности

Частота многоплодной беременности и хромо�
сомных аномалий увеличивается с возрастом жен�
щины. Например, в 35 лет риск развития двойни по�
вышается в 2 раза, а риск рождения ребенка с бо�
лезнью Дауна – в 4 раза, чем в 20 лет. Частота моно�
зиготной беременности не зависит от возраста ма�
тери. При монозиготной беременности два плода
развиваются из одной гаметы, поэтому риск хромо�
сомных аномалий такой же, как при одноплодной бе�
ременности и выше с увеличением возраста мате�
ри. При дизиготной беременности риск хромосом�
ных аномалий в два раза выше, чем при одноплод�
ной. Риск хромосомных аномалий при тройне в три

раза выше, при четверне – в четы�
ре раза и т.д., чем при одноплод�
ной. Поэтому требуют рассмотре�
ния вопросы инвазивных процедур
при многоплодной беременности.

Амниоцентез при многоплодии
с целью кариотипирования плодов
обычно выполняют в 15–18 нед бе�
ременности. Перед проведением
процедуры необходимо провести
детальное ультразвуковое исследо�
вание для определения взаимного
расположения, размеров, анатомии
и пола плодов. Определяют количе�
ство и расположение плацент, раз�
деляющей мембраны. Под контро�
лем эхографии иглой 20G или 22G

входят в амниотическую полость и забирают амнио�
тическую жидкость. При многоплодной беременнос�
ти, чтобы не забрать материал из одного и того же
плодного яйца, первоначально было предложено вво�
дить контрастное вещество после взятия околоплод�
ной жидкости. В качестве контраста используется ин�
диго кармин. Применение метиленового синего про�
тивопоказано, так как введение его может способство�
вать формированию аномалий кишечника. В 1990 г.
U. Nicolini и G. Monni [123] первыми продемонстриро�
вали возникновение атрезии кишечника у 19% плодов
после амниоцентеза с введением метиленового си�
него. S. Kidd и соавт. [124] зарегистрировали гибель
плода после этой процедуры.

Ph. Jeanty и соавт. [125] предложили одноиголь�
ную технику проведения амниоцентеза при двойне.
Под контролем эхографии вводится игла близко к раз�
деляющей мембране и забираются околоплодные
воды. Игла продвигается дальше через разделяющую
мембрану. При этом первый миллилитр жидкости уда�
ляется для предупреждения контаминации. Пункция
разделяющей мембраны может привести в последу�
ющем к увеличению пункционного отверстия и фор�
мированию псевдомоноамниотической двойни с про�
никновением частей плода или пуповины в другую ам�
ниотическую полость. R. Bahado�Singh и соавт. [126]
предложен двуигольный метод проведения амнио�
центеза. Игла под контролем эхографии вводится в одно
плодное яйцо и передается ассистенту, который заби�
рает околоплодные воды. Хирург вводит вторую иглу в
другое плодное яйцо. Одновременная визуализация
двух игл, расположенных в различных полостях исклю�
чает ошибку. В исследовании J. Van der Pol и соавт. [127]
неумышленная пункция одного и того же плодного
яйца была произведена в 3,5% случаев. После полу�
чения материала должно быть точно описано, из ка�
кого плодного яйца он взят, потому что при получении
патологического результата нужно точно знать, какой
плод подлежит селективной редукции.

Наилучшими сроками проведения аспирации
ворсин хориона являются 10–13 нед. Перед инвазив�
ным вмешательством проводят ультразвуковое ис�
следование с целью определения локализации хори�
она, разделяющей мембраны, установления жизне�
способности и размеров плодов. Если хорион у пло�

Рис. 4.36. Переплетение петель пуповин с различным количеством умбиликаль�
ных сосудов (А). Б – поперечный срез истинного узла пуповины в режиме энер�
гетического допплеровского картирования [120].
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но данным R. Wapner и соавт. [137], прерывание бе�
ременности до 20 нед после аспирации ворсин хори�
она произошло в 3,3% случаев, при двойне – в 2,8%
наблюдений.

Если аспирация ворсин хориона и амниоцентез
имеют одинаковый риск прерывания беременности,
то какому методу отдать предпочтение? Амниоцен�
тез, по мнению большинства специалистов, техни�
чески проще. Выбор метода зависит от того, какая
из методик наиболее отработана в данном центре
пренатальной диагностики. Если в центре пренаталь�
ной диагностики с одинаковым успехом проводятся
оба метода, преимущество имеет аспирация ворсин
хориона, так как результат кариотипирования может
быть получен раньше. При получении аномального
результата, селективное прерывание беременности
будет проведено в I триместре и риск прерывания бе�
ременности будет ниже. Частота преждевременных
родов после селективной редукции, проведенной
после 20 нед беременности, намного выше.

Редукция многоплодной беременности

Известно, что с увеличением количества плодов
при многоплодной беременности пропорционально
возрастает риск преждевременных родов. Техника
редукции многоплодной беременности в I тримест�
ре внедрена в практику с середины 80�х годов. Тер�
мин «редукция многоплодной беременности» был
предложен R. Berkowitz и L. Lynch [138] и отражает
суть операции, целью которой является предотвра�
щение осложнений, связанных с многоплодной бе�
ременностью и преждевременными родами. Термин
«селективное прерывание» подразумевает умерщв�
ление конкретного плода при обнаружении у него
каких�либо врожденных или наследственных заболе�
ваний (рис. 4.37).

Перед проведением вмешательства пациентки
должны получить всю необходимую информацию о
целесообразности проведения редукции, технике
операции, возможных осложнениях, ведении после�
операционного периода. Перед операцией прово�
дится детальное ультразвуковое исследование, так
как необходимо точно определить хориальность и ам�
ниональность, размер плодов и тщательно изучить

дов выглядит слившимся, то аспирацию ворсин хо�
риона осуществляют около места отхождения пупо�
вины. Если нет уверенности в получении материала
из разных хорионов, необходимо повторить попытку
или провести амниоцентез в более поздние сроки.
Так как четко установить демаркационную линию
между хорионами сложно в некоторых случаях воз�
можно смешение клеток образцов. Плодово�плодо�
вая контаминация наблюдается в тех случаях, когда
аспирация ворсин хориона проводится близко к раз�
деляющей мембране. Контаминация клеток практи�
чески исключается при использовании различного
доступа. Например, если обе плаценты располага�
ются на передней стенке матки, то предпочтитель�
ней аспирацию ворсин хориона из нижерасположен�
ного плодного яйца осуществлять трансцервикаль�
ным доступом, из вышележащего плодного яйца –
трансабдоминальным доступом. Плодово�плодовая
контаминация присутствует в 4% образцов [128].
Присутствие в образце клеток с нормальным и пато�
логическим кариотипом должно насторожить в пла�
не возможной контаминации. В ходе исследования
небольшое количество клеток хориона нормально�
го плода может привести к неправильной интерпре�
тации результата, если смешивается с клетками
аномального плода. В случае обнаружения патоло�
гического кариотипа у одного из плодов и сомнения
в правильности результата, необходимо повторить
кариотипирование.

В I и начале II триместра беременности можно с
наибольшей точностью установить тип плацентации
и амниональность. Считается, что ошибка установ�
ления монохориальной беременности составляет
10% [129], поэтому при монохориальной беременно�
сти рекомендуется брать на исследование два образ�
ца. Только в случаях абсолютной уверенности в том,
что беременность монохориальная, возможно взятие
одного образца материала. Это имеет место только
в 1% случаев.

Потери беременности после проведения амнио�
центеза до 20 нед составляют 1,0–2,5% [130, 131], –
потери до 28 нед – 1,9–8,1% [132, 133]. В исследова�
нии R. Anderson и соавт. [134], обобщившем опыт 20
лет работы по проведению амниоцентеза при двой�
не, было установлено, что преры�
вание беременности наступило в
3,6% случаев, тогда как при одно�
плодной беременности – только в
0,6% наблюдений. Прерывание бе�
ременности до 28 нед при двойне
без проведения инвазивных вме�
шательств составляет 4,5–7,2%
[135, 136], что не превышает тако�
вые после амниоцентеза. В боль�
шинстве случаев потери  при бе�
ременности двойней не связаны
напрямую с проведением инва�
зивных вмешательств.

После проведения аспирации
ворсин хориона при двойне часто�
та прерывания беременности до 28
нед составляет 2,4% [128]. Соглас�

Рис. 4.37. Редукция плода в конце I триместра беременности с расширенным
воротниковым пространством (А) и с экзэнцефалией (Б). Игла вводится в груд�
ную клетку плода.
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их анатомию. Практическое значение имеет поиск ка�
ких�либо структур, расположенных между стенкой
матки и плодным яйцом, которые могут осложнить
редукцию, например, сосуд, фиброзный тяж. Тща�
тельное анатомическое исследование плодов/эмб�
рионов позволит исключить грубые врожденные по�
роки и маркеры хромосомных аномалий.

Если в ходе сканирования обнаруживаются два
или более плодов в одном плодном яйце, необходи�
мо рассмотреть вопрос их редукции, так как в этом
случае возможно развитие ФФТС.

Выбирается наиболее короткий путь (подход)
к плоду, который должен быть редуцирован. При
трансабдоминальном доступе проводится редук�
ция плода, который располагается в средней или
верхней части полости матки. Трансабдоминальная
редукция проводится методом свободной руки без
использования проводников, техника основана на
координации специалиста и визуальном ультразву�
ковом контроле. Трансвагинальная редукция тре�
бует наличия специальных проводников или пунк�
ционных насадок. В ходе операции осуществляет�
ся эхографический контроль расположения кончи�
ка иглы. Предварительно измеряется расстояние
до нужного объекта, которое потом контролирует�
ся. После проникновения иглы в грудную клетку
плода ее продвигают к области сердца и вводят
хлорид калия. Обычно бывает достаточно введения
0,5 мл хлорида калия для остановки сердцебиения.
После инъекции необходимо в течение 2–3 минут
проконтролировать, что сердцебиение полностью
остановилось.

Один из главных вопросов, возникающих при ре�
дукции многоплодной беременности – какой плод
должен быть редуцирован? Обычно руководствуют�
ся следующими положениями: проводят редукцию
плода, который легко достижим, находится как мож�
но дальше от внутреннего зева, имеет наименьший
копчико�теменной размер, нарушения сердечной де�
ятельности и какие�либо отклонения от нормально�
го развития. Выявить пороки развития в ранние сро�
ки беременности бывает иногда сложно. Поэтому
предлагается руководствоваться измерением тол�
щины воротникового пространства.

Согласно данным мультицентрового исследова�
ния [139], включившему 1789 случаев, общая часто�
та прерывания беременности при редукции много�
плодия составила 11,7% и варьировала от 7,6% при
редукции одного плода при тройне до 22,6%, когда
производилась редукция большего количества пло�
дов. Техника селективного прерывания не отлича�
ется от редукции многоплодия в
I триместре. Введение хлорида на�
трия осуществляется непосред�
ственно в сердце плода для дос�
тижения асистолии. Доза хлорида
натрия обычно больше, но редко
превышает 3 мл. Намного реже ис�
пользуется методика воздушной
эмболизации.

Первый случай селективного
прерывания беременности в за�

рубежной литературе был опубликован в 1978 г.
A. Aberg и соавт. [140]. Пункция сердца произве�
дена в связи с обнаружением у одного плода из
двойни синдрома Hurler. Из 100 селективных пре�
рываний, описанных R. Berkowitz [141] за период
1986–1996 гг., частота потерь беременностей со�
ставила 4%.

Особого внимания заслуживает вопрос о пока�
заниях к редукции плода при тройне. Консультиро�
вание супружеской пары по поводу редукции бере�
менности при тройне до двойни или одноплодной
представляет собой особую проблему. Что предло�
жить: пролонгирование беременности или редук�
цию? Оправдывает ли улучшение статистических по�
казателей при редукции беременности существую�
щий риск осложнений, который составляет 15%.

G. Macones и соавт. [142] сравнили исходы бере�
менностей при нередуцированной тройне, нередуци�
рованной двойне и после редукции одного плода при
тройне (табл. 4.9). Средний срок родоразрешения при
нередуцированной тройне был значительно меньше
(31,2 нед), чем при редуцированной тройне (35,6 нед)
и нередуцированной двойне (34,8 нед). Кроме этого,
были получены статистически достоверные отличия по
показателям перинатальной смертности, мертворож�
дения и количеству детей, которым проводилась искус�
ственная вентиляция легких.

A. Groutz и соавт. [143] проанализировали исхо�
ды при редукции четверни до двойни, тройни до
двойни и натуральной двойне. Средний срок родо�
разрешения составил 33,2, 35,9 и 36,9 нед соответ�
ственно, средний вес детей при рождении – 1843,
2209 и 2361 г.

P. Grau и соавт. [144] впервые отметили значи�
тельное повышение уровня альфа�фетопротеина
после редукции многоплодной беременности, кото�
рый сохраняется на протяжении 7 нед. Согласно ис�
следованию L. Lynch и R. Berkowitz [145], во всех
случаях после редукции беременности уровень
альфа�фетопротеина был выше таковых при двой�
не, составив с среднем 11,6 МоМ с колебаниями
от 3,9–47 МоМ. Поэтому большинство исследовате�
лей считают, что определение альфа�фетопротеина
при наличии редукции беременности не информа�
тивно. Специалисты должны знать об этом факте, это
поможет избежать неоправданных исследований и
инвазивных вмешательств.

Большинство авторов считают, что если ре�
дукция многоплодной беременности произведе�
на в I триместре беременности, то контроля за по�
казателями свертывающей системы не требуется.

Таблица 4.9. Перинатальные исходы при наличии и отсутствии редукции много�
плодной беременности [142]

Показатель Нередуци� Редукция Нередуци�
рованная тройни рованная

тройня до двойни двойня

Средний срок родоразрешения, нед 31,2±4,9 35,6±2,8 34,8±4,5
Средний вес, г 1593 2279 2293
Искусственная вентиляция легких, % 51 14 23
Мертворождение (на 1000) 47 10 8
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Согласно исследованиям M. Evans и соавт. [139] и
U. Chitkara и соавт. [146], ни в одном случае не были
выявлены признаки коагулопатии.

Гибель одного из близнецов

Смерть одного из близнецов при монохориаль�
ной двойне представляет большой риск для оставше�
гося плода. Некоторые авторы не отметили увеличе�
ния перинатальной смертности в этой ситуации [147].
Другие исследования показывают, что риск гибели
оставшегося близнеца в антенатальном или в раннем
неонатальном периоде достигает 38% [148]. Кроме
того, у выжившего близнеца отмечено увеличение ча�
стоты патологии со стороны центральной нервной си�
стемы, почек, печени, надпочечников, желудочно�ки�
шечного тракта. Мультикистозная энцефаломаляция
развивается у 20% выживших плодов после гибели
близнеца во время беременности [149].

Частота гибели одного из близнецов при двой�
не колеблется от 2 до 6% [150, 151], а при монохори�
альной беременности достигает 25%. Монозиготные
двойни встречаются с частотой 3–5 на 1000 беремен�
ностей и 70% из них являются монохориальными.
Таким образом, приблизительно одна на тысячу бе�
ременностей осложняется внутриутробной гибелью
одного из близнецов.

Когда констатирована гибель одного из близне�
цов, акушерская тактика зависит прежде всего от сро�
ка беременности. Если гибель произошла в III триме�
стре, большинство акушеров считают, что методом
выбора является срочное родоразрешение. Такое ре�
шение обосновано высоким риском для матери и пло�
да и в первую очередь развитием дистресс�синдро�
ма и неврологических нарушений у живого плода. С
другой стороны, досрочное родоразрешение приво�
дит к развитию синдрома дыхательных расстройств.

Данные литературы показывают, что основными
факторами, влияющими на исход, являются срок бе�

ременности, когда диагностирована гибель плода и
интервал между гибелью близнеца и родоразреше�
нием. Если гибель близнеца диагностирована в I три�
местре, то более 90% живых плодов имеют благопри�
ятный исход. Если гибель произошла во II или III три�
местрах, то благоприятные исходы для второго пло�
да отмечаются в 50–60% случаев.

В настоящее время точно установлено, что при
гибели близнеца второй плод начинает сбрасывать
ему кровь через сосудистые анастомозы. Это при�
водит к развитию гиповолемии, смерти от гиповоле�
мического шока, поражению паренхиматозных орга�
нов вследствие гипоперфузии. Эти данные подтвер�
ждаются допплеровскими исследованиями и обна�
ружением анемии у выжившего плода в большой се�
рии исследований. В связи с тем, что у второго пло�
да развивается анемия и гиповолемия, считается
обоснованным инфузия крови или других растворов
плоду�донору для поддержания нормального объе�
ма крови при критическом состоянии или при гибе�
ли близнеца.

Что делать в том случае, если данные дополни�
тельных методов исследования свидетельствуют, что
в ближайшее время произойдет гибель близнеца при
монохориальной беременности? M. Senat и соавт.
[152] после гибели одного близнеца в сроки 17–26 нед
при ФФТС исследовали кровь у живого плода и при
обнаружении анемии проводили гемотрансфузию.
Четверо из шести плодов, которым проводилась ге�
мотрансфузия, и шесть плодов при отсутствии анемии
после гибели близнеца имели нормальное развитие
в течение первого года жизни. Перивентрикулярная
лейкомаляция развилась у двух анемичных плодов: у
одного в антенатальном периоде, у другого в 1 мес
жизни. Оптимальным считается устранение сообще�
ния между плодами [153]. Для этого производится ко�
агуляция сосудистых анастомозов, эмболизация, пе�
ревязка или коагуляция сосудов пуповины [154].
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Трехмерная эхография (или объемная ультрасо�
нография) – современная технология, цель которой
состоит в создании объемного изображения в отли�
чие от двухмерного метода, создающего плоско�
стные сечения [3]. Возможность трехмерной рекон�
струкции изображения напрямую связана с высокой
производительностью компьютерной системы, обра�
батывающей полученную информацию.

Объемная картина получается при сканирова�
нии смежных сечений. В целом это объем простран�
ства пирамидальной формы. Сканирование осуще�
ствляется в режиме трехмерного изображения в ре�
альном масштабе времени и в режиме статической
трехмерной реконструкции. Трехмерное изображе�
ние основывается на двухмерных изображениях,
получаемых как развертка и затем показанных раз�
личными способами. Развертка может быть сдела�
на свободной рукой или при помощи специального
датчика, который создает объем механически и по�
зволяет провести обработку этих объемов по стан�
дартной методике. После этого объем сохраняется
в цифровом виде и может быть отражен как мульти�
плоскостное изображение, показываемое тремя
ортогональными плоскостями или как поверхност�
ное изображение [4, 5].

Три перпендикулярных плоскости показывают
оси X, Y и Z, подразумевая, что Z плоскость является
той, которая не могла быть получена непосредствен�
но. Фактически, переориентировав начальную полу�
ченную плоскость в данном объеме, другие две плос�
кости будут также изменяться, позволяя тем самым
рассмотреть стандартное двухмерное взаимно пер�
пендикулярное изображение в любой плоскости в пре�
делах данного объема.

Этот метод позволяет врачу ультразвуковой ди�
агностики «повторно просмотреть» пациента, рас�
сматривая сохраненный объем в любой двухмерной
плоскости, даже если она отличается от первоначаль�
ной плоскости просмотра. Получение Z плоскости
является крайне важным для постановки правильно�
го диагноза, когда плод не находится в оптимальном
для исследования положении. Не менее важна тре�
тья плоскость сканирования при исследовании го�
ловного мозга плода, например, для выявления та�
ких структур как мозолистое тело [6].

Исследования проводятся в режиме трехмерной
реконструкции статического изображения (3D) и
трехмерной реконструкции в реальном масштабе
времени (4D). Объемные данные получают в несколь�
ких возможных режимах. Применение режима повер�
хностной реконструкции особенно удобно при иссле�
довании лицевых структур плода. Изучение, напри�
мер, такого объекта как уши плода в 3D значительно
облегчено. Ряд авторов продемонстрировали пользу
этой методики при диагностике расщелин лица и ске�
летных аномалий (рис. 5.1).

При рентгеновском режиме происходит сквоз�
ное сканирование объема в исследуемом блоке, пос�
ле чего информация преобразуется в плоскостную,
как это происходит при рентгенологическом иссле�
довании (рис. 5.2).

В объемном режиме можно выбрать, например,
только эхосигналы от наиболее плотных структур,
чтобы визуализировать кости (рис. 5.3). В то же вре�
мя можно получить изображение только анэхогенных
участков для исследования жидкостных образова�
ний. Этот режим наиболее часто применяется для
выявления скелетных аномалий.

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

Глава 5

ТРЕХМЕРНАЯ  ЭХОГРАФИЯ

Трехмерная эхография стала реальностью во всех
ведущих клиниках мира и уже необходимо признать, что
это тот метод обследования, без которого на сегодняш�
ний день невозможно говорить о современном и пол�
ном диагностическом процессе. Такое мнение сложи�
лось относительно недавно. Вплоть до 2000 г. счита�
лось, что трехмерная эхография – это новый метод ис�
следования, дающий «сенсационный обзор», но не луч�
ше чем хорошая двухмерная эхография.

Первые сообщения о попытках разработки трех�
мерного ультразвука относятся к началу 70�х годов
прошлого века, когда группа ученых под руковод�
ством Тома Брауна в Глазго начала работать над этой

технологией. Первое сообщение о применении в пре�
натальной диагностике опытного образца ультразву�
кового аппарата с трехмерной реконструкцией при�
надлежит японскому исследователю Kazunori Baba,
в 1984 г. получившему изображение плода на сроке
19 нед. Первый коммерческий аппарат с режимом 3D
Combison 330 был создан фирмой Kretztechnik (Ав�
стрия) в 1989 г., а в 1993 г. та же фирма создала пер�
вый трансвагинальный датчик на аппарате Combison
530. Эти исследования, проводимые под руковод�
ством Альфреда Кратохвила, заложили основу ши�
рокого внедрения трехмерной эхографии в перина�
тальную медицину [1, 2].
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Получение изображения сосудистого дерева
стало возможным, когда при построении объемного
изображения применяется цветовое допплеровское
картирование (ЦДК). Данный режим применяется для
выявления сосудистых мальформаций (рис. 5.4).

Основными режимами являются режим трехмер�
ного поверхностного исследования и режим трехмер�
ного объемного исследования. Для получения истинно�
го поверхностного изображения исследуемая поверх�
ность должна быть покрыта амниотической жидкостью.

В течение первых трех месяцев беременности по�
лучение трехмерных изображений облегчается нали�
чием большого количества жидкости вокруг эмбрио�
на. Кроме того, возможно получить объемное изобра�
жение эмбриона целиком. Оптимальным для проведе�
ния исследования является срок до 32–33 нед беремен�
ности. Получение трехмерного поверхностного изоб�
ражения при доношенном сроке беременности сопря�
жено со сложностями, связанными с интимным приле�
жанием частей плода к стенкам матки и плаценте.

Объемные данные могут быть сохранены в циф�
ровой форме на жестком диске или на магнитоопти�
ческом диске, CD�R, CD�RW, что крайне важно для

возможности ретроспективного анализа, в том чис�
ле и для проведения дистанционной диагностики (те�
лемедицина) [7, 8].

Череп и лицо

Исследование в режиме объемного трехмерно�
го ультразвука позволяет хорошо распознавать швы,
роднички и отдельные кости, образующие череп [9].
Это, безусловно, может представлять интерес для
диагностики различных видов краниостенозов и че�
репно�лицевых аномалий [10]. Особо следует отме�
тить высокую информативность трехмерного ультра�
звука в пренатальной оценке структур лица и диаг�
ностике лицевых расщелин, оценить их протяжен�
ность и распространенность [11, 12] (рис. 5.5–5.7).

Для визуализации дефектов мягких тканей (губ)
мы используем режим поверхностной реконструкции
изображений, а режим объемного сканирования по�
чти всегда позволяет получить четкие изображения
костных дефектов (челюсти, небо). При этом пози�
тивным моментом использования трехмерного уль�
тразвука в оценке лицевых структур является и тот
факт, что удается получать сканы практически фото�

Рис. 5.2. Лицо плода в 25 нед беременности. Режим рент�
геновской реконструкции.

Рис. 5.1. Лицо плода в 25 нед беременности. Режим по�
верхностной реконструкции.

Рис. 5.4. Тело плода в 20 нед беременности. Режим объем�
ного сканирования с ЦДК.

Рис. 5.3. Череп плода в 25 нед беременности. Режим
объемного сканирования.
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графической точности. Это значительно облегчает
дальнейший диагностический процесс для врачей�
неспециалистов в области ультразвуковой диагнос�
тики: педиатров, челюстно�лицевых хирургов, ней�
рохирургов, неврологов и др., которые по ряду сним�
ков могут оценить степень выраженности порока,
определить возможность дальнейшего лечения и
прогноз для пациента [13–19].

Трудно переоценить и то достоинство трехмерно�
го ультразвука, что он дает возможность врачу лучевой
диагностики наглядно продемонстрировать родителям
будущего ребенка наличие того или иного порока (рис.
5.8–5.10). Тем самым удается избежать зачастую не�
приятных объяснений и заручиться их дальнейшим уча�
стием в судьбе будущего ребенка, а также понимани�
ем проблемы. Несомненно, важна роль объемного

Рис. 5.5. Эхограммы лица плода (поверхностная реконструкция). А – 21 нед беременности, «боксирующий плод».
Б – 23 нед, «дозорный». В – 26 нед, «испуганный плод». Г – 28 нед, «удивленный плод». Д – 32 нед, «просыпающийся плод».
Е – 34 нед, «осторожный плод».

А ВБ

Г ЕД

Рис. 5.6. Расщелина лица плода в 25 нед беременности. А – губа (поверхностная реконструкция. Б – челюсть (объем�
ная реконструкция).

А Б

Рис. 5.7. Двусторонняя расщелина лица плода (А) в 25 нед
беременности (поверхностная реконструкция). Б – фенотип
после рождения.

А Б
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сканирования лица и для диагностики стигм дизэм�
бриогенеза, характерных фенотипических признаков
различных хромосомных аномалий (рис. 5.11–5.13).

На протяжении десятилетий задача пренаталь�
ной диагностики синдрома Дауна вызывает суще�
ственные сложности у специалистов. Сегодня мож�
но утверждать, что несмотря на явные шаги в обла�
сти ее решения проблема остается по�прежнему ак�
туальной. Выявление таких характерных стигм, как

микрогнатия, гипоплазия носа, низкое расположе�
ние ушных раковин, плоский профиль затруднено,
а иногда и невозможно в «обычном» серошкальном
изображении и значительно облегчается при при�
менении трехмерных реконструкций. В связи с этим
трехмерная эхография, по нашему мнению, может
стать тем резервом, который даст возможность зна�
чительно увеличить пренатальную выявляемость
хромосомных аномалий.

Рис. 5.10. Тератома лица, режим по�
верхностного сканирования (www.
SonoPortal.net).

Рис. 5.9. Дакриоцистоцеле, режим
мультиплоскостного и поверхностного
сканирования.

Рис. 5.8. Цефалопаг, режим поверхност�
ного сканирования (www.SonoPortal. net).

Рис. 5.12. Микрогнатия, гипоплазия носа, плоский профиль
и аномальное расположение ушных раковин при трисомии 21.

Рис. 5.11. Микрогнатия плода в 24 нед беременности (по�
верхностная реконструкция).

Рис. 5.13. Множественные мальформации лица плода (А, Б) в 24 нед беременности (поверхностная реконструкция).
В – фенотип после рождения.

ВА Б
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Головной мозг

Работы многих исследователей [6, 20, 21] дока�
зали, что исследование головного мозга – это одна из
областей, где трехмерная эхография показала свою
наибольшую информативность. Применение трех�
мерной реконструкции третьей, непросматриваемой
плоскости при обследовании головного мозга плода
является определяющим для визуализации, напри�
мер, таких структур как, мозолистое тело, а также для
измерения объема желудочков. Исследования в ре�
жиме 3D позволили применить те методологические
подходы, которые ранее применялись при магнитно�
резонансной томографии. Стандартизация подходов
в значительной степени способствовала улучшению
оценки получаемых эхограмм специалистами лучевой
диагностики и врачами других специальностей – не�
врологами, нейрохирургами (рис. 5.14–5.16).

Позвоночник и конечности

Оптимальным для исследования позвоночника
является задний вид плода (рис. 5.17). Он позволяет
получить последовательно трехмерное изображение
позвоночного столба на уровне шейного, грудного и
поясничного отделов. Основным же преимуществом
использования трехмерного сканирования при ис�
следовании скелета плода перед плоскостным явля�
ется то, что мы можем получить изображение скеле�
та плода целиком без наслоения мягких тканей. Для
получения такого изображения используется режим
объемного сканирования, при котором выделяются
только участки высокой эхогенности [21].

Получение такого объемного изображения по�
зволяет оценить пропорциональность развития кос�
тных структур, определить позицию (положение)
длинных костей по отношению к руке или ноге, выя�
вить признаки скрытого дизрафизма, подсчитать ко�
личество ребер (рис. 5.18–5.23). Нами также прово�
дились исследования с применением трехмерных
реконструкций с целью выявления незначительных
по степени дефекта костных аномалий. Эти анома�
лии сами по себе никаким образом не влияют на про�
гноз в отношении жизни плода, но могут служить до�
статочно достоверными маркерами различных хро�
мосомных аномалий. К таким дефектам мы отнесли
укорочение носовых костей, отсутствие мелких кос�
тей запястья, укорочение ребер.

Бесспорно, велика роль трехмерного ультразвука
и при исследовании позвоночного столба и спинномоз�
гового канала, особенно при выявлении spina bifida. Этот
грубый порок развития, до сих пор обеспечивающий
высокую инвалидизацию и смертность в постнатальном
периоде, не всегда доступен визуализации. Случаи рож�
дения детей с данным видом порока еще не редкость в
практике неонатолога. При проведении двухмерного
ультразвукового исследования выявление данной пато�
логии возможно только в 80–85% случаев (при наличии
аппаратуры высокого разрешающего класса), причем
точность в определении уровня поражения и количества
поврежденных позвонков часто бывает неудовлетвори�
тельной. Применение режима объемного сканирования
[22–24] обеспечивает высокую специфичность и точ�
ность в выявлении различных форм spina bifida.

Рис. 5.16. Энцефалоцеле у плода в
18 нед беременности. Поверхностное
сканирование.

Рис. 5.15. Мультиплоскостная реконст�
рукция. Гидроцефальный синдром у пло�
да в 30 нед беременности.

Рис. 5.14. Поверхностная реконст�
рукция головного мозга доношенного
плода.

Рис. 5.19. Нижняя конечность плода в
22 нед беременности. Поверхностное
сканирование.

Рис. 5.18. Кости нижних конечностей
плода в 22 нед беременности. Объемное
сканирование.

Рис. 5.17. Позвоночник и ребра плода
в 22 нед беременности. Объемное ска�
нирование.
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Согласно данным W. Lee и соавт. [25], точность
определения уровня поражения до одного сегмента в

Рис. 5.21. Кости стоп плода в 30 нед беременности. Объем�
ное сканирование.

Рис. 5.20. Верхняя конечность плода в 22 нед беременно�
сти. Поверхностное сканирование.

случаях применения трехмерного ультразвука выше
в три раза, чем при изолированном применении двух�

мерной эхографии. При этом нам
удавалось не только диагности�
ровать порок и определить его
уровень, но и выявить глубину
поражения, степень вовлечения в
процесс мозговых структур (обо�
лочек, вещества спинного мозга)
(рис. 5.24).

Исследование, проводимое в
режиме трехмерного объемного
сканирования, крайне полезно
также для выявления таких анома�
лий, как танатоформная диспла�
зия, и других состояний, связан�
ных с гипоплазией грудной клетки
и укорочением ребер, различных
видов хондродисплазий [26, 27].

Рис. 5.24. Беременность 23 нед. Spina bifida. А – режим объемной реконструкции
плода. Б – после рождения.

А Б

Рис. 5.23. Объемная реконструкция. Танатоформная дисплазия. А – ребра
(стрелка). Б – кисть (стрелка) (К. Garjian и соавт., 2000).

Рис. 5.22. Объемная реконструкция.
Аномалия развития позвоночника –
hemivertebra (стрелка) (B. Benoit, 2003).

А Б

ak
us

he
r-li

b.r
u



103

Глава 5. Трехмерная эхография

Визуализация конечностей плода в двухмерном
изображении позволяет достаточно четко выявить
многие дефекты развития костей. Однако вместе с
тем, применение трехмерного ультразвука может
обеспечить дополнительную информацию для иссле�
дователя, особенно когда это касается мелких кос�
тей кисти или стопы, а вращение полученного объе�
ма конечностей обеспечивает очень хорошую по�
мощь в оценке пространственной ориентации о по�
ложении и ангуляции адекватных сегментов. По по�
лученному объему каждой из конечностей мы можем
судить о топографическом взаиморасположении
всех трех сегментов каждой конечности, что являет�
ся абсолютно необходимым при подозрении на та�
кую патологию, как врожденные деформации и кон�
трактуры. При этом мы можем оценить степень ангу�
ляции и диагностировать различные дисторсионные
аномалии (рис. 5.25).

Традиционно одним из самых сложных объек�
тов для изучения в пренатальной диагностике яв�
ляется исследование пальцев плода. Сложность
диагностики связана с быстрыми изменениями
положения рук, не позволяющими адекватно оце�

нить состояние мелких струк�
тур. В режиме 4D мы можем
значительно легче выявлять
такие аномалии, как синдакти�
лия, полидактилия, гипоплазия
отдельных фрагментов кисти
[28, 29]. Особая важность та�
кой диагностики связана с тем,
что многие из таких пороков
являются специфическими
маркерами хромосомных ано�
малий (рис. 5.26–5.28).

Живот

Пренатальная диагностика
патологии органов брюшной
полости достаточно хорошо

описана при использовании режима традиционно�
го двухмерного ультразвука. Однако и в этом слу�
чае применение объемных трехмерных реконструк�
ций изображений часто дает дополнительную и
весьма важную информацию о состоянии органов
брюшной полости плода.

Так, в объемном изображении мы можем более
четко определить топографическое взаиморасполо�
жение органов, оценить возможные дистопии. Но при
этом только использование трехмерных технологий
позволяет нам селективно выделить в объеме тот или
иной орган и провести достаточно точные его изме�
рения (рис. 5.29). В ходе проведенных исследований
было выявлено достоверное уменьшение размеров
печени в объеме при внутриутробной задержке рос�
та плода, увеличение ее размеров при инфекцион�
ных процессах и гемолитической болезни [30, 31].

Измерение объема почки, почечной лоханки
бывает также весьма информативно. При различных
степенях гидронефроза, кистозных дисплазиях поч�
ки трехмерная эхография позволяет очень четко оце�
нить соотношение неизмененной и поврежденной
почечной ткани (рис. 5.30) [32].

Рис. 5.25. Беременность 21 нед. Косолапость. А – режим мультиплоскостной и
объемной реконструкции. Б – после рождения.

БА

Рис. 5.28. Режим поверхностной
реконструкции. Полидактилия.

Рис. 5.27. Режим объем�
ной реконструкции. Рас�
щепление кисти (B. Benoit,
2003).

Рис. 5.26. Беременность 31 нед. Режим мультиплоско�
стной и объемной реконструкции. Флексорное положе�
ние кисти.
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Трехмерный ультразвук также хорошо, как и
традиционный двухмерный позволяет выявить па�
тологические образования брюшной полости. Од�
нако только с использованием объемных реконст�
рукций изображения удается четко определить то�
пографию образования, его генез и связь с нор�
мальными анатомическими структурами. При изу�
чении возможностей, представляемых трехмер�
ной эхографией, крайне полезной является ис�
пользование режимов объемной реконструкции
изображения, при которых создаются условия для
визуализации селективно только гипоэхогенных
структур, таких как внутренние органы, заполнен�
ные жидкостью или кровеносные сосуды. Это по�
зволяет различать кистозные образования брюш�
ной полости, прослеживая, например, связь меж�
ду пилорическим отделом желудка и двенадцати�
перстной кишкой при double�buble (рис. 5.31),
проводить дифференциальную диагностику при
кистах яичника (рис. 5.32, 5.33). Кроме этого, ис�

следование, проводимое в режиме трехмерной
эхографии, позволяет более полно провести оцен�
ку дефектов передней брюшной стенки (рис. 5.34,
5.35) [33].

Рис. 5.29. Режим мультиплоскостной реконструкции и рас�
чета объема печени плода в 31 нед беременности по техно�
логии VOCAL.

Рис. 5.30. Мультикистоз почки плода в 30 нед беременности.
А – режим мультиплоскостной реконструкции и поверхностной
реконструкции. Б – расчет объема почки по технологии VOCAL.

Б

А

Рис. 5.32. Киста яичника плода в 34 нед. Режим мульти�
плоскостной реконструкции – видно положение кисты кпе�
реди и слева от матки, выше мочевого пузыря.

Рис. 5.31. Атрезия двенадцатиперстной кишки плода в
25 нед. Режим мультиплоскостной реконструкции и объем�
ной реконструкции – видна связь пилорического отдела же�
лудка с расширенной двенадцатиперстной кишкой.
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Грудная клетка

Применение трехмерного ультразвука при об�
следовании органов грудной клетки плода так же,
как и при обследовании брюшной полости позво�
ляет часто получать дополнительный объем инфор�
мации, являющийся подчас весьма важным для ус�
тановления дальнейшего прогноза. Объемные ре�
конструкции помогают оценить взаиморасположе�
ние органов грудной клетки плода. В случаях, ког�
да речь идет о наличии таких пороков, как секвест�
рация легкого, кистозно�аденоматозная аномалия,
диафрагмальная грыжа применение трехмерных
объемных реконструкций становится совершенно
необходимым для возможности суждения о степе�
ни поражения органа (рис. 5.36, 5.37). При нали�
чии перечисленных выше пороков мы можем изо�
лированно выделить пораженный участок и точно
измерить его объем. Также легко может быть оце�
нен объем нормальной легочной ткани на ипсила�
теральной и контралатеральной стороне от участка
поражения [34].

Рис. 5.34. Омфалоцеле у плода в 15 нед беременности. Ре�
жим поверхностной реконструкции. Виден также рудимен�
тарный хвостик.

Рис. 5.33. Геморрагическая киста яичника плода в 35 нед
беременности. Режим мультиплоскостной реконструкции и
объемного сканирования.

Рис. 5.35. Гастрошизис у плода в 15–16 нед беременнос�
ти. Режим мультиплоскостной и поверхностной реконст�
рукции.

Рис. 5.36. Диафрагмальная грыжа у плода в 31–32 нед беременности. Режим мультиплоскостной реконструкции и расчет
объема легких по технологии VOCAL контралатерального (А) и ипсилатерального (Б) легкого.
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Сердце

Врожденные пороки сердца составляют наи�
больший удельный вес среди всех пороков разви�
тия, регистрируемых после рождения. По данным
J. Hoffman [35], частота встречаемости тяжелых по�
роков сердца – 8 на 1000 живорожденных, что в 6,5
раз выше частоты всех хромосомных аномалий и в 4
раза выше частоты дефектов нервной трубки. Несмот�
ря на достижения в развитии современной кардиохи�
рургии, именно аномалии сердца и магистральных
сосудов являются основной причиной младенческой
смертности от врожденных пороков. Приходится при�
знать тот факт, что пренатальная диагностика этих
пороков остается еще очень низкой, даже несмотря
на применение аппаратуры с высокой степенью раз�
решения. Так, по данным E. Garne и соавт. [36], пре�
натальный скрининг, проводимый на I уровне, позво�
ляет выявить только 5–6% всех пороков сердца.

Сложность пренатальной диагностики врож�
денных пороков сердца при двухмерной эхографии
обусловлена в первую очередь трудностью комплек�

сной оценки пространственной анатомии камер
сердца, предсердно�желудочковых коммуникаций и
магистральных сосудов. Эти ограничения могут
быть в значительной степени преодолены с помо�
щью современных технологий трехмерной эхогра�
фии. Трехмерная эхокардиография способна выяв�
лять ряд аномалий сердца значительно лучше, чем
двухмерный режим. Сканирование в объеме менее
зависимо от угла инсонации и, следовательно, ме�
нее зависимо от положения плода и искусства ис�
следователя. Пожалуй, наиболее важным аспектом
является возможность последующего анализа полу�
ченных объемов изображения врачом�экспертом
дистанционно с применением интернет�технологий
и телемедицины. Применение технологии 4D позво�
ляет изучить анатомию внутрисердечных структур,
а исследования в режиме объемного цветового
допплеровского картирования и энергетического
кодирования дает возможность оценить кровоток
в камерах сердца и магистральных сосудах (рис.
5.38–5.41) [37–41].

Рис. 5.37. Кистозно�аденоматозный порок легкого III типа у плода в 30 нед беременности. Режим мультиплоскостной
реконструкции (А) и расчет объема порока по технологии VOCAL (Б).

А Б

Рис. 5.39. Тонкий косой дефект мышечной части межже�
лудочковой перегородки у плода в 23 нед беременности.
Трехмерное цветовое допплеровское картирование.

Рис. 5.38. Нормальная картина сердца плода в 23 нед бе�
ременности. Трехмерное картирование в реальном масш�
табе времени с применением технологии STIC.
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Рис. 5.41. Беременность 23 нед. Атриовентрикулярный ка�
нал. Технология трехмерной поверхностной реконструкции
в реальном масштабе времени.

Рис. 5.40. Беременность 23 нед. Атриовентрикулярный ка�
нал. Технология STIC.

Применение трехмерной эхографии в прена�
тальной диагностике врожденных пороков обеспе�
чивает возможность адекватного контроля получа�
емого объема изображений, невозможного при
двухмерном ультразвуковом исследовании. Мы
можем проводить повторный анализ исследования
плода снова и снова, получая дополнительную ин�
формацию.

В то же время наряду с преимуществами пе�
ред двухмерным сканированием трехмерная эхог�
рафия имеет и некоторые его недостатки. Это
прежде всего трудность получения изображения
плода при маловодии и при доношенной беремен�
ности, когда части плода не покрываются амнио�
тической жидкостью.

В настоящее время трехмерная эхография пе�
реживает период раннего детства. По мере даль�
нейшего ее развития мы сможем лучше оценить все
преимущества и недостатки метода. Трехмерная
эхография в акушерстве – безусловно, метод, кото�
рый прогрессирует и расширяет сферу применения
день ото дня. Получение изображения в объеме по�
зволяет использовать не только стандартные «ук�
ладки» и сечения плода, но и возможность последу�
ющего анализа с привлечением при необходимос�
ти другого врача – эксперта. Не вытесняя, а, допол�
няя традиционное двухмерное исследование, трех�
мерный ультразвук должен стать такой же неотъем�
лемой составной частью пренатальной ультразву�
ковой диагностики, как допплерография.
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Глава 6

ДОППЛЕРОВСКОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ
МАТОЧНО�ПЛАЦЕНТАРНОГО
И ПЛОДОВОГО КРОВОТОКА

МАТОЧНЫЕ АРТЕРИИ

Впервые о возможности применения допплеро�
графии для оценки кривых скоростей кровотока (КСК)
в маточных артериях более 20 лет назад в 1983 г. сооб�
щили английские исследователи S. Campbell и соавт.
[1]. В настоящее время для идентификации маточных
артерий преимущественно используют цветовое доп�
плеровское картирование (ЦДК), так как они не видны
в В�режиме (рис. 6.1, 6.2). На приборах с режимом толь�
ко импульсной допплерографии или при использова�
нии постоянноволновых допплеровских систем поиск
КСК маточных артерий проводится «вслепую». Однако
это не является существенным препятствием для по�
лучения качественных допплерограмм, поскольку КСК
маточных артерий имеют не только типичный спектр,
но и характерный аудиосигнал, по которым их можно
легко отличить от других близко расположенных сосу�
дов. В наших исследованиях регистрация КСК в левой
маточной артерии оказалась доступной в 99%, в пра�
вой – в 97% наблюдений [2].

Одним из обязательных правил изучения маточ�
но�плацентарного кровотока является оценка КСК в

обеих маточных артериях. Это требование связано с
тем, что при осложненном течении беременности
(прежде всего при гестозах) нарушения кровотока в
маточных артериях более чем в 70% случаев выяв�
ляются только с одной стороны.

Для стандартизации получаемых результатов
при оценке КСК маточных артерий в настоящее вре�
мя осуществляется вычисление индекса резистент�
ности (ИР):

ИР = (С – Д) / С,
где С – максимальная систолическая скорость кро�
вотока, Д – конечная диастолическая скорость кро�
вотока.

Наиболее объективные данные можно получить,
рассчитывая ИР в 3–5 одинаковых кардиоциклах с
последующим усреднением показателей. ИР отно�
сится к так называемым уголнезависимым показате�
лям. Использование в качестве критериев оценки аб�
солютных значений систолической и диастолической
скоростей кровотока нецелесообразно, поскольку
эти показатели меняются при увеличении или умень�

Рис. 6.1. Изображение маточной артерии в режиме ЦДК
(стрелка).

Рис. 6.2. КСК маточной артерии при неосложненной бере�
менности. ИР – 0,21.
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шении угла инсонации. Оптимальные численные зна�
чения угла инсонации при регистрации КСК маточ�
ных артерий находятся в пределах 30–45°. Угол ин�
сонации необходимо корректировать в ходе иссле�
дования, особенно в случаях нестабильной регист�
рации КСК маточных артерий.

В основе механизма, обеспечивающего посто�
янство маточно�плацентарного кровотока при про�
грессировании беременности, лежит снижение пре�
плацентарного сопротивления току крови. Это дос�
тигается в ходе процесса инвазии трофобласта в спи�
ральные артерии, в результате чего происходит за�
мещение мышечной и эластической оболочек фиб�
риноидом и просвет спиральных артерий расширя�
ется. Аналогичные процессы наблюдаются и в мио�
метрии под базальной оболочкой, но слой фибрино�
ида там менее выражен. Описанные изменения яв�
ляются неотъемлемым признаком нормальной бере�
менности и получили название «фибриноидный не�
кроз стенки» [3]. В результате этого сложного про�
цесса оболочка спиральных артерий оказывается
полностью лишенной гладкомышечных элементов и
становится нечувствительной к действию различных
эндогенных прессорных агентов.

Динамические допплеровские исследования,
проведенные с конца I триместра беременности, по�
казали, что максимальное снижение резистентнос�
ти маточных артерий происходит к 16 нед (рис. 6.3).
Это означает завершение морфологических измене�
ний спиральных артерий и окончательное формиро�
вание низкорезистентного кровотока в бассейне ма�
точных артерий. Поэтому оптимальным сроком про�
ведения допплерографии является, по мнению боль�
шинства исследователей, 20–24 нед беременности,
когда возможно ее совмещение со скрининговым
ультразвуковым исследованием.

Многие исследователи отмечают интересную
взаимосвязь показателей кровотока в маточных арте�
риях и артериях пуповины в начале II триместра бере�

менности. При наличии высокой резистентности ма�
точных артерий в ранние сроки беременности отме�
чается отсутствие конечного диастолического крово�
тока в артерии пуповины. По мере снижения резис�
тентности маточных артерий в артериях пуповины на�
чинает постоянно регистрироваться конечная диасто�
лическая скорость. Этот факт подтверждает наличие
тесных взаимоотношений между маточно�плацентар�
ным и плодово�плацентарным кровообращением.
Формирование низкорезистентных сосудистых сис�

Таблица 6.1. Процентильные показатели ИР маточных ар�
терий во второй половине беременности [4]

Срок ИР
бере�
мен� процентиль
ности,
нед 5�й 50�й 95�й

20 0,37 0,52 0,70
21 0,36 0,51 0,69
22 0,36 0,50 0,68
23 0,36 0,50 0,68
24 0,35 0,50 0,67
25 0,35 0,49 0,66
26 0,35 0,49 0,65
27 0,34 0,48 0,64
28 0,34 0,48 0,64
29 0,34 0,47 0,63
30 0,34 0,46 0,62
31 0,34 0,46 0,61
32 0,34 0,45 0,61
33 0,34 0,45 0,59
34 0,34 0,45 0,59
35 0,33 0,45 0,58
36 0,33 0,44 0,58
37 0,33 0,44 0,57
38 0,33 0,44 0,57
39 0,33 0,43 0,57
40 0,32 0,43 0,57
41 0,32 0,43 0,56

Рис. 6.3. Схематическое изображение маточно�плацентарных сосудов в 8 (А) и 16 (Б) нед беременности.

артерия пуповины

маточная артерия

хориальная мембрана

внутриплацентарный
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Рис. 6.5. Схема оценки дикротической выемки КСК маточ�
ных артерий. На схеме представлены патологические КСК
без (1) и с (2) дикротической выемкой.

Рис. 6.4. Допплерограмма патологических КСК маточной
артерии.

Первая статья о применении допплерографии
для оценки КСК в артериях пуповины принадлежит
D. FitzGerald и J. Drumm и была опубликована в
1977 г. [1]. В настоящее время исследование КСК
в артериях пуповины является практически рутин�
ным методом оценки состояния плода в III триме�
стре беременности.

Исследование кровотока в артериях пуповины
осуществляется достаточно просто. Первоначально

АРТЕРИИ ПУПОВИНЫ

тем в материнском и плодовом бессейнах в начале
II триместра обеспечивает адекватное и интенсивное
кровоснабжение развивающегося плода в более по�
здние сроки беременности. Следует отметить, что
сосудистое сопротивление маточных артерий незна�
чительно изменяется на протяжении второй полови�
ны неосложненной беременности (табл. 6.1).

Проведенный сравнительный анализ КСК в пра�
вой и левой маточных артериях при неосложненной
беременности показал, что сосудистые индексы от�
личаются незначительно. Разница составила в сред�
нем 7,1±0,2%. Единственной особенностью являют�
ся относительно более низкие значения ИР на сто�
роне прикрепления плаценты, что связано с более
высоким уровнем васкуляризации этой области.

Характерными признаками нарушения крово�
тока в маточных артериях являются снижение ди�
астолического компонента и соответственно пре�
вышение 95�го процентиля нормативных значений
ИР (рис. 6.4). Для более точной интерпретации на�
рушений следует выделять простое снижение ди�
астолического кровотока и появление так называ�
емой дикротической выемки, что свидетельству�
ет о более глубоких нарушениях маточно�плацен�
тарной гемодинамики. Дикротическую выемку ре�
гистрируют, когда ее вершина достигает уровня
конечной диастолической скорости или находится
ниже его (рис. 6.5).

Следует подчеркнуть, что патологические КСК
характеризуются нестабильностью, в связи с чем
численные значения ИР, полученные в разные дни,
могут существенно отличаться друг от друга, но все�
гда остаются выше нормативных значений.

Основным морфологическим субстратом пато�
логических КСК в маточных артериях является отсут�
ствие или неполная инвазия трофобласта в спираль�
ные артерии, что приводит к повышению резистент�
ности в этом бассейне. По нашим данным, патологи�
ческие изменения спиральных артерий были обна�

ружены во всех случаях нарушения маточно�плацен�
тарного кровотока, что было подтверждено исследо�
ваниями биоптатов плацентарного ложа, забранных
во время операции кесарева сечения [5].
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в В�режиме или в режиме ЦДК осуществляется по�
иск сосудов пуповины. Визуализация артерий в
составе пуповины осуществляется достаточно
легко, так как их диаметр в среднем в 2 раза мень�
ше диаметра вены пуповины, а направление кро�
вотока в артериях пуповины противоположно на�
правлению кровотока в вене пуповины (рис. 6.6).
После фокусировки допплеровского сигнала и
правильного установления контрольного объема
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четко регистрируются кривые зубчатой формы
(рис. 6.7), сопровождающиеся отрывистым зву�
ковым сигналом. Для получения надежных ре�
зультатов при исследовании КСК в артериях пу�
повины необходимо соблюдение ряда методи�
ческих подходов [2].

Установка частотного фильтра. Частотный
фильтр, применяемый для устранения интенсивных
низкочастотных сигналов, производимых пульсовы�
ми движениями стенок сосуда, следует устанавли�
вать на минимальном уровне. Применение высоких
значений фильтра является источником потенциаль�
ных ошибок и неправильной интерпретации получа�
емых результатов (рис. 6.8).

Учет дыхательных движений, двигательной
активности и частоты сердцебиения плода. В свя�
зи с влиянием высокоамплитудных дыхательных дви�
жений и двигательной активности плода на кровоток в
его сосудах исследование допустимо проводить толь�
ко в период апноэ и двигательного покоя плода при ча�
стоте сердечных сокращений от 120 до 160 уд/мин.

Активные поведенческие состояния плода вызы�
вают неравномерную форму КСК, что препятствует
их адекватной оценке (рис. 6.9, 6.10). При повыше�
нии частоты сердечных сокращений плода отмеча�
ется снижение численных значений ИР в артерии пу�
повины и соответственно при снижении численные
значения индексов возрастают.

Рис. 6.6. Изображение артерий и вены пуповины в ре�
жиме ЦДК.

Рис. 6.7. КСК артерии пуповины при неосложненной бере�
менности. ИР – 0,70.

Рис. 6.8. Схематическое изображение КСК в артерии пуповины при использовании низких (А) и высоких (Б) значений
частотного фильтра.

А Б

Рис. 6.9. КСК в артерии и вене пуповины при дыхательных
движениях плода. Отмечается неравномерная форма кри�
вых с различными значениями ИР.

Рис. 6.10. КСК в артерии и вене пуповины при икотообраз�
ных дыхательных движениях плода. В отдельных циклах вид�
ны реверсные значения диастолического кровотока.
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Расположение контрольного объема. Конт�
рольный объем представляет собой объем исследу�
емого участка сосуда, в котором оценивается доп�
плеровский частотный сдвиг. Поскольку скорость
движения крови в центральной части просвета сосу�
да существенно выше, чем в пристеночных отделах,
для получения полного спектра КСК во всех отделах
просвета сосуда необходимо, чтобы контрольный
объем полностью перекрывал просвет сосуда.

Установка угла инсонации. Для получения каче�
ственных допплерограмм следует стремиться к тому,
чтобы угол инсонации, т.е. угол между продольной
осью сосуда и направлением допплеровского луча,
не превышал 60°. Наиболее стабильные результаты
при исследовании кровотока в артериальных сосу�
дах плода достигаются при угле инсонации 30–45°.
Следует указать также на необходимость коррекции
угла между продольной осью сосуда и направлени�
ем допплеровского луча.

Расчет индексов сосудистого сопротивле�
ния. Установлено, что численные значения индексов
сосудистого сопротивления при оценке КСК в раз�
ных кардиоциклах могут различаться. Эти вариации
можно значительно снизить при расчетах индексов
по данным 3–5 одинаковых кардиоциклов с последу�
ющим их усреднением, что приводит к стабилизации
получаемых результатов. Оптимальной регистраци�
ей считается та, при которой коэффициент вариа�
бельности не превышает 10%.

Исследование плодово�плацентарного кровото�
ка следует осуществлять в положении беременной
на спине, так как установлено, что положение паци�
ентки на левом боку сопровождается снижением чув�
ствительности и специфичности допплеровского ис�
следования в оценке степени тяжести нарушений
плодово�плацентарного кровотока и прогнозе пери�
натальных исходов [3]. Кровоток в артерии пупови�
ны исследуют, как правило, в ее средней части на
достаточном отдалении от места вхождения как в
плаценту, так и в брюшную полость плода.

КСК в артериях пуповины в отличие от аорты
плода менее подвержены пульсовым изменениям и
отличаются большей пологостью. Такая форма кри�
вых объясняется большей удаленностью от сердца
плода по сравнению с аортой, нивелирующим дей�
ствием эластичных стенок артериальных сосудов и
большей емкостью терминальной сосудистой сети.

Проведенные многочисленные исследования
позволили установить достаточно высокую возмож�
ность получения качественных допплерограмм КСК в
артериях пуповины. По данным H. Schulman и соавт.
[4], регистрация КСК в артерии пуповины возможна в
92,2–96% случаев. Согласно нашим результатам, доп�
плеровское исследование кровотока в артерии пупо�
вины удается практически в 100% наблюдений [5].

Артерия пуповины является наиболее изучаемым
сосудом в акушерской практике. Подобный интерес в
первую очередь обусловлен тем, что единственным
периферическим руслом для нее служит микроваску�
лярная сеть плодовой части плаценты. Поэтому КСК в
этом сосуде несут информацию непосредственно о
состоянии сосудистого сопротивления плаценты,

имеющего большое значение в адекватной оксигена�
ции и питании развивающегося плода. В норме пока�
затели сосудистого сопротивления в обеих артериях
пуповины приблизительно одинаковы. Причиной не�
которых различий индексов сосудистого сопротивле�
ния при оценке КСК в артериях пуповины является то,
что каждая из артерий несет кровь приблизительно к
половине плаценты, в одной из которых могут быть
нарушения сосудистой сети.

На протяжении второй половины неосложненной
беременности наблюдается достоверное снижение
показателей сосудистой резистентности в артерии
пуповины, что обусловлено интенсивным ростом ее
терминального русла и связано с развитием васку�
ляризации концевых ворсин плаценты. В последние
годы по инициативе Российской ассоциации врачей
ультразвуковой диагностики в перинатологии и ги�
некологии наибольшее распространение при оцен�
ке КСК в артериях пуповины получил ИР (табл. 6.2).

Гемодинамические нарушения в единой функци�
ональной системе мать – плацента – плод являются
ведущим патогенетическим механизмом нарушения
состояния и развития плода при различных ослож�
нениях беременности. При этом в подавляющем
большинстве наблюдений гемодинамические нару�
шения характеризуются универсальностью и одно�
типностью изменений вне зависимости от состояния
плода и этиопатогенетического фактора [6].

Патологические КСК в артериях пуповины харак�
теризуются снижением конечной диастолической
скорости кровотока, что свидетельствует о значи�
тельном повышении периферического сосудистого
сопротивления плодовой части плаценты и выража�

Таблица 6.2. Процентильные показатели ИР артерий пу�
повины во второй половине беременности [6]

Срок ИР
бере�
мен� процентиль
ности,
нед 5�й 50�й 95�й

20 0,63 0,74 0,84
21 0,62 0,73 0,83
22 0,61 0,72 0,82
23 0,60 0,71 0,82
24 0,59 0,70 0,81
25 0,58 0,69 0,80
26 0,58 0,68 0,79
27 0,57 0,67 0,79
28 0,56 0,66 0,78
29 0,55 0,65 0,78
30 0,54 0,64 0,77
31 0,53 0,63 0,76
32 0,52 0,62 0,75
33 0,51 0,61 0,74
34 0,49 0,60 0,73
35 0,48 0,59 0,72
36 0,46 0,58 0,71
37 0,44 0,57 0,70
38 0,43 0,56 0,69
39 0,42 0,55 0,68
40 0,41 0,54 0,67
41 0,40 0,53 0,66
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ется в увеличении численных значений ИР (рис. 6.11).
Установлено, что морфологическим субстратом по�
вышения сосудистого сопротивления плаценты яв�
ляется снижение васкуляризации концевых ворсин
ее плодовой части и поражение микрососудов вор�
син, проявляющееся облитерацией мелких мышеч�
ных артерий в их третичных стволах [7–9].

К критическим показателям кровотока в системе
мать – плацента – плод (III степень нарушений) отно�
сят случаи с нулевым или реверсным диастолическим
кровотоком в артериях пуповины (рис. 6.12, 6.13). Вве�
дение термина «критическое состояние» в наши ран�
ние работы было обусловлено тем обстоятельством,
что при обнаружении подобных нарушений у плодов
с выраженной задержкой внутриутробного развития
(ЗВРП) в течение двух недель во всех случаях насту�
пила антенатальная гибель [5].

Проведенные динамические допплеровские на�
блюдения показали, что в начале патологического про�
цесса отсутствие конечного диастолического компо�
нента кровотока обнаруживается только в отдельных
сердечных циклах и имеет небольшую продолжитель�
ность. По мере прогрессирования патологического
процесса эти изменения начинают регистрироваться
во всех сердечных циклах с одновременным постепен�

БА

Рис. 6.13. Допплерограммы КСК (А, Б) в артерии пуповины с реверсными значениями диастолического компонента кро�
вотока у плодов с выраженной формой ЗВРП.

Рис. 6.11. Патологические КСК в артерии пуповины при
выраженной форме ЗВРП в 32–33 нед беременности. Вид�
ны низкие скорости диастолического кровотока.

Рис. 6.12. Допплерограмма КСК в артерии пуповины с ну�
левыми значениями диастолического компонента кровото�
ка у плода с выраженной формой ЗВРП.

ным увеличением продолжительного нулевого участка
вплоть до исчезновения положительного диастоли�
ческого компонента кровотока на протяжении поло�
вины сердечного цикла. Терминальные изменения
характеризуются появлением реверсного диастоли�
ческого кровотока. Так же, как и в случаях нулевых
значений, реверсный диастолический кровоток пер�
воначально отмечается как короткий эпизод в от�
дельных сердечных циклах, а затем начинает реги�
стрироваться во всех циклах, занимая большую
часть диастолической фазы.

Основными патогенетическими механизмами
возникновения критического состояния плодово�
плацентарного кровотока являются [10].

1. Нарушения маточно�плацентарного кровооб�
ращения.

2. Множественные инфаркты плаценты, отстава�
ние развития ворсинчатого дерева, отсутствие мел�
ких капилляров и наличие больших нефункциониру�
ющих зон и тромбозов плодных сосудов ворсин.

3. Врожденные и наследственные заболевания.
Проведенный нами анализ 1905 опубликован�

ных наблюдений критического состояния плодо�
во�плацентарного кровотока показал, что ЗВРП
была отмечена в среднем в 81,2% случаев, а пе�
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Исследование кровотока в аорте плода обычно
проводят в ее грудном отделе выше купола диафраг�
мы до отхождения крупных артериальных стволов. При
этом трансдьюсер располагают так, чтобы продольная
ось аорты находилась в плоскости сканирования, обес�
печивая визуализацию максимально возможного от�
резка аорты. Затем производят фокусировку доппле�
ровского контрольного объема в просвет сосуда [1].

Спектр кровотока в аорте плода имеет типичную
форму двухфазной кривой, отражающей пульсирующий
характер кровотока в этом сосуде. В начале спектра вы�
деляется фаза акцелерации, характеризующая непре�
рывное быстрое повышение скорости кровотока в пер�
вой половине систолы, а затем – фаза децелерации,

ринатальные потери зарегистрированы в 36,9% на�
блюдений [10].

Особенно неблагоприятным прогностическим
признаком является появление реверсного диас�
толического кровотока в артерии пуповины. В на�

ших исследованиях от момента регистрации посто�
янного реверсного диастолического кровотока в
артерии пуповины в конце II и в III триместре бере�
менности до внутриутробной смерти проходило не
более 48–72 часов.

представляющая собой замедление скорости кровото�
ка до минимальных значений в конце диастолы
(рис. 6.14). После 22–23 нед начинает появляться харак�
терное разделение фазы децелерации на два компонен�
та – быстрый и медленный, что графически отражается
выемкой, соответствующей окончанию систолы.

Согласно нашим результатам, регистрация ка�
чественных КСК в аорте плода во второй половине
беременности возможна в 96–100% случаев. В до�
ношенном сроке беременности получение оптималь�
ных КСК в аорте плода удается в 86% наблюдений [2].

В отличие от артерии пуповины в аорте плода не
отмечается существенных изменений индексов со�
судистого сопротивления на протяжении второй по�

Рис. 6.14. КСК в аорте плода при неосложненной бере�
менности.

Рис. 6.15. Изображение сосудов виллизиева круга плода в
режиме ЦДК.
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ловины неосложненной беременности (табл. 6.3).
Следует указать только на постепенное повышение
средней скорости кровотока.

Практический интерес исследование КСК в аор�
те плода приобретает только после 22–24 нед бе�
ременности, так как ранее этого срока нарушения
кровотока в аорте, как правило, не выявляются вви�
ду больших компенсаторных возможностей плодо�
вой гемодинамики. Так же, как и в артерии пупови�
ны, патологические КСК в аорте плода характери�
зуются невысокими скоростями конечного диасто�
лического кровотока вплоть до полного исчезнове�
ния или появления ретроградного диастолического
компонента.

Таблица 6.3. Нормативные показатели пульсационного индекса (ПИ), индекса резистентности (ИР) и средней скорости
(Vср) кровотока в аорте плода во второй половине беременности

Срок ПИ ИР Vср, см/с
беремен�
ности, процентиль
нед

10�й 50�й 90�й 10�й 50�й 90�й 10�й 50�й 90�й

20 1,49 1,79 2,16 0,68 0,79 0,87 12,27 26,88 44,11
21 1,49 1,79 2,16 0,68 0,79 0,87 14,10 28,87 46,28
22 1,49 1,79 2,17 0,68 0,79 0,87 15,60 30,52 48,12
23 1,49 1,80 2,18 0,68 0,79 0,87 16,87 31,95 49,74
24 1,49 1,80 2,19 0,68 0,79 0,87 18,00 33,23 51,20
25 1,49 1,81 2,20 0,68 0,79 0,87 19,00 34,39 52,55
26 1,49 1,81 2,21 0,68 0,79 0,87 19,92 35,47 53,81
27 1,50 1,82 2,22 0,67 0,79 0,87 20,77 36,47 55,01
28 1,50 1,83 2,24 0,67 0,79 0,87 21,55 37,42 56,13
29 1,51 1,82 2,25 0,67 0,79 0,87 22,30 38,32 57,22
30 1,51 1,81 2,26 0,67 0,78 0,87 23,02 39,17 58,26
31 1,52 1,81 2,28 0,67 0,78 0,87 23,66 40,01 59,27
32 1,53 1,80 2,29 0,67 0,78 0,87 24,30 40,80 60,26
33 1,53 1,80 2,31 0,67 0,78 0,87 24,92 41,57 61,21
34 1,54 1,79 2,32 0,67 0,78 0,87 25,52 42,32 62,16
35 1,55 1,79 2,34 0,66 0,78 0,87 26,10 43,06 63,08
36 1,55 1,79 2,35 0,66 0,78 0,87 26,67 43,79 64,02
37 1,56 1,92 2,36 0,66 0,78 0,87 27,24 44,52 64,93
38 1,57 1,93 2,38 0,66 0,78 0,87 27,80 45,24 65,81
39 1,57 1,94 2,39 0,66 0,78 0,87 28,37 45,96 66,72
40 1,57 1,94 2,40 0,66 0,78 0,87 28,95 46,70 67,65
41 1,58 1,95 2,41 0,66 0,78 0,87 29,57 47,47 68,62

Изменения КСК в аорте плода отражают сте�
пень нарушения плодовой гемодинамики, их сле�
дует рассматривать как следствие возрастания пе�
риферической сосудистой резистентности орга�
низма плода и компенсаторного уменьшения рези�
стентности сосудов головного мозга в условиях
прогрессирующей внутриутробной гипоксии. Сле�
дует подчеркнуть, что появление нулевого и ревер�
сного диастолического компонента кровотока в
аорте плода является более чувствительным про�
гностическим признаком тяжелой гипоксии плода
и неблагоприятного перинатального исхода по
сравнению с аналогичными показателями кровото�
ка в артерии пуповины.

Рис. 6.17. Патологические КСК в средней мозговой арте�
рии у плода с ЗВРП.

Рис. 6.16. КСК в средней мозговой артерии плода при нео�
сложненной беременности.
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Таблица 6.5. Процентильные показатели пульсационного
индекса (ПИ) средней мозговой артерии плода [4]

Срок ПИ
бере�
мен� процентиль
ности,
нед 5�й 50�й 95�й

20 1,36 1,83 2,31
21 1,40 1,87 2,34
22 1,44 1,91 2,37
23 1,47 1,93 2,40
24 1,49 1,96 2,42
25 1,51 1,97 2,44
26 1,52 1,98 2,45
27 1,53 1,99 2,45
28 1,53 1,99 2,46
29 1,53 1,99 2,45
30 1,52 1,98 2,44
31 1,51 1,97 2,43
32 1,49 1,95 2,41
33 1,46 1,93 2,39
34 1,43 1,90 2,36
35 1,40 1,86 2,32
36 1,36 1,82 2,28
37 1,32 1,78 2,24
38 1,27 1,73 2,19
39 1,21 1,67 2,14
40 1,15 1,61 2,08
41 1,08 1,55 2,01

Таблица 6.4. Процентильные показатели систолической ско�
рости (Vс) кровотока в средней мозговой артерии плода [5]

Срок Vс, см/с
бере�
мен� процентиль
ности,
нед 5�й 50�й 95�й

19 16,7 19,7 23,0
20 18,1 21,8 26,0
21 19,5 23,9 29,0
22 20,8 26,0 32,0
23 22,2 28,2 35,0
24 23,6 30,3 38,1
25 24,9 32,4 41,1
26 26,3 34,6 44,1
27 27,7 36,7 47,1
28 29,0 38,8 50,1
29 30,4 40,9 53,1
30 31,8 43,1 56,1
31 33,1 45,2 59,1
32 34,5 47,3 62,1
33 35,9 49,5 65,1
34 37,2 51,6 68,2
35 38,6 53,7 71,2
36 40,0 55,8 74,2
37 41,3 58,0 77,2
38 42,7 60,1 80,2
39 44,1 62,2 83,2
40 45,4 64,4 86,2
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Наиболее изучаемым мозговым сосудом плода
в настоящее время является средняя мозговая арте�
рия. Следует отметить, что изучение кровотока в этом
сосуде возможно только при использовании ЦДК,
которое позволяет четко визуализировать сосуды
виллизиева круга (рис. 6.15). КСК в мозговых арте�
риях имеют вид, характерный для сосудистой систе�
мы средней резистентности (рис. 6.16). По нашим
данным, регистрация КСК в средней мозговой арте�
рии плода при использовании ЦДК достигается бо�
лее чем в 95% случаев [1]. По данным зарубежных
исследователей, оценка кровотока в мозговых сосу�
дах плода удается в 83–94% наблюдений [3, 4].

Установлено, что пиковая систолическая скорость
кровотока в средней мозговой артерии плода значитель�
но увеличивается на протяжении второй половины не�
осложненной беременности, а индексы сосудистого со�
противления постепенно снижаются (табл. 6.4, 6.5).

Патологические КСК в средней мозговой арте�
рии в отличие от аорты и артерии пуповины характе�
ризуются не снижением, а повышением диастоли�

ческой скорости кровотока (рис. 6.17). Поэтому при
страдании плода отмечается снижение численных
значений индексов сосудистого сопротивления в
мозговых сосудах [6]. Увеличение мозгового крово�
тока является проявлением компенсаторной центра�
лизации плодового кровообращения при внутриут�
робной гипоксии в условиях сниженной плацентар�
ной перфузии и заключается в перераспределении
крови с преимущественным кровоснабжением жиз�
ненноважных органов (полушария мозга, миокард,
надпочечники). Впервые эта закономерность была
выявлена в экспериментальных исследованиях на
животных с использованием методики меченых мик�
росфер и получила название «brain sparing effect».

Наряду с уменьшением сосудистого сопротив�
ления мозговых сосудов плода, его повышение так�
же является патологическим признаком, особенно в
случаях появления реверсных значений диастоличес�
кого компонента. Чаще всего повышение резистент�
ности мозговых сосудов регистрируется при внутри�
черепных кровоизлияниях у плода.ak
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ВЕНОЗНЫЙ ПРОТОК

Наибольшее внимание исследователей при рас�
ширенной допплеровской оценке гемодинамики пло�
да во второй половине беременности в последние
годы привлекает изучение КСК в венозном протоке
(ВП). ВП представляет собой узкую трубкообразную
вену с истмическим входом, являющуюся прямой
коммуникацией между пупочной веной и централь�
ной венозной системой, через которую в обход пе�
ченочной циркуляции формируется по�
ток хорошо оксигенированной крови
(рис. 6.18).

Диаметр ВП в 3 раза меньше диа�
метра внутрибрюшной части пупочной
вены, но благодаря наличию гладкомы�
шечного сфинктера, иннервируемого
волокнами солнечного сплетения, диаф�
рагмального нерва и блуждающего не�
рва, ВП выполняет активную роль в ре�
гуляции объема протекающей через
него артериальной крови.

Идентификация ВП при ультразву�
ковом исследовании плода возможна
уже в В�режиме. Для этого необходи�
мо найти сосуд, который является пря�
мым продолжением интраабдоминаль�
ного отдела пупочной вены к правому
предсердию (рис. 6.19). Многие, осо�
бенно начинающие специалисты,
предпочитают для идентификации ВП
и особенно места регистрации КСК
использовать режим ЦДК. При этом не�
обходимо получить поперечное сече�
ние туловища плода на уровне его же�
лудка и пупочной вены, а скоростную
шкалу установить в интервале от 20 до
25 см/c. При соблюдении этих условий
ВП будет выглядеть в виде сосуда с
турбулентным кровотоком (рис. 6.20).
Далее остается только поместить кон�
трольный допплеровский объем в про�

свет ВП и зарегистрировать характерные для него
КСК (рис. 6.21).

При нормально развивающейся беременности
на протяжении всех фаз сердечного цикла плода кро�
воток в ВП остается однонаправленным, представ�
ляя собой трехфазную кривую. В одном сердечном
цикле выделяют желудочковую систолу, раннюю ди�
астолу, отражающую пассивное наполнение желу�

Рис. 6.18. Схематическое изображение направления потока крови через
венозный проток (ВП) в правое предсердие. ПВ – пупочная вена; ЖП – жел�
чный пузырь; ПС – портальный синус; ППечВ – правая печеночная вена;
ЛПечВ – левая печеночная вена; НПВ – нижняя полая вена; ПП – правое
предсердие; ОК – овальное окно.

Рис. 6.19. Эхограмма венозного протока (1). 2 – пупочная
вена; 3 – сердце.

Рис. 6.20. Изображение венозного протока (1) в режиме
ЦДК. 2 – пупочная вена.
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Рис. 6.21. КСК в венозном протоке плода при неосложнен�
ной беременности.

Рис. 6.22. КСК в венозном протоке плода при икотообраз�
ных дыхательных движениях плода.

Рис. 6.23. Допплерограмма КСК в венозном протоке пло�
да. Регистрируются реверсные значения кровотока в фазу
сокращения предсердий.

Гемодинамические процессы в единой функци�
ональной системе мать – плацента – плод являются
ведущими факторами, обеспечивающими нормаль�
ное течение беременности, рост и развитие плода. На�
рушения маточно�плацентарно�плодового кровотока
играют основную роль в патогенезе многих осложне�
ний беременности. Поэтому для их диагностики ис�
пользуется допплерография. Российской ассоциаци�
ей врачей ультразвуковой диагностики в перинатоло�
гии и гинекологии в 2001 г. в рамках IV Всероссийс�
кой зимней школы была осуществлена стандартиза�
ция допплеровских исследований во время беремен�

дочков, и позднюю диастолу – активное сокращение
предсердий.

Так же, как и при оценке кровотока в других со�
судах плода, при изучении КСК в ВП необходимо про�
пускать эпизоды дыхательных движений и двигатель�
ной активности плода во избежание ложноположи�
тельных заключений (рис. 6.22).

Для оценки КСК в ВП были предложены раз�
личные индексы, но учитывая их недостаточно вы�
сокую воспроизводимость, большинство специа�
листов используют в качестве диагностических
критериев патологических КСК нулевые и ревер�
сные значения кровотока в фазу сокращения
предсердий (рис. 6.23).

Практический интерес исследование КСК в ВП
во второй половине беременности имеет в первую
очередь в случаях ЗВРП, врожденных пороков пра�
вых отделов сердца и неиммунной водянки плода.
Прогностически неблагоприятными признаками
при этих состояниях являются нулевые и реверс�
ные значения кровотока в фазу сокращения пред�
сердий. Наиболее широкое применение этот тест
получил в случаях динамического наблюдения за
плодами с задержкой развития. Даже при крити�
ческом состоянии кровотока в артериях пуповины,

но при сохраненном антеградном кровотоке в фазу
сокращения предсердий в ВП возможно пролонги�
рование беременности до более оптимальных сро�
ков родоразрешения.

КЛИНИЧЕСКОЕ ПРИМЕНЕНИЕ

ности, были определены: 1) минимальный обязатель�
ный объем допплеровского исследования; 2) диагно�
стические критерии; 3) классификация нарушений
гемодинамики в системе мать – плацента – плод.

Согласно единодушному мнению участников
зимней школы, минимальный обязательный объем
допплеровского исследования во второй половине
беременности должен включать оценку КСК в обеих
маточных артериях и артерии пуповины. При необ�
ходимости в случаях обнаружения нарушения гемо�
динамики в системе мать – плацента – плод иссле�
дование может быть дополнено изучением кровотока
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в аорте, средней мозговой артерии и венозном про�
токе плода. Для стандартизации получаемых резуль�
татов было решено перейти на единые диагностичес�
кие критерии, которыми стали процентильные зна�
чения ИР. И, наконец, предложенная нами в 1988 г.
классификация была принята в качестве основной
для оценки степени тяжести нарушений маточно�пла�
центарно�плодового кровотока (рис. 6.24). Эта клас�
сификация учитывает нарушения кровотока в маточ�
ных артериях и артериях пуповины. Выделяют три
степени тяжести гемодинамических нарушений.

I степень: А – нарушение КСК в маточных арте�
риях при нормальных КСК в артериях пуповины, Б –
нарушение КСК в артериях пуповины при нормаль�
ных КСК в маточных артериях;

II степень: одновременное нарушение КСК в ма�
точных артериях и артериях пуповины, не достигаю�
щее критических изменений (сохранен конечный ди�
астолический кровоток);

III степень: критические нарушения КСК в арте�
риях пуповины (отсутствие или реверсный диастоли�
ческий кровоток) при сохраненном либо нарушенном
маточно�плацентарном кровотоке.

Основным показанием для клинического приме�
нения допплеровского исследования маточно�пла�
центарно�плодового кровотока является задержка

внутриутробного развития пло�
да (ЗВРП). Для оценки реальных
возможностей допплерографии
при ЗВРП в нашей стране было
проведено мультицентровое ис�
следование (МЦИ), в котором
приняло участие 8 центров из
Екатеринбурга, Иркутска, Йош�
кар�Олы, Красноярска (2 цент�
ра), Мурманска, Новосибирска и
Тюмени [1]. Всего был проана�
лизирован 491 случай ЗВРП, вы�
явленный пренатально.

В ходе МЦИ особое внима�
ние уделялось изучению исходов

беременностей при ЗВРП в зависимости от степе�
ни нарушения кровотока. Следует отметить, что на�
рушение кровотока было зарегистрировано толь�
ко у 57,6% плодов с ЗВРП. Аналогичные данные
были получены многими авторами. В исследовани�
ях Y. Seyam и соавт. [2] из 100 плодов с ЗВРП, диаг�
ностированных пренатально, в 16% случаев наруше�
ний маточно�плацентарного кровотока не было, в
77% – отмечены нарушения разной степени тяжести,
в 7% – критическое состояние кровотока. В иссле�
дованиях Е. Sivan и соавт. [3] частота нарушений
кровотока в группе плодов с ЗВРП, диагностирован�
ной в интервале 26–34 нед, составила 70,6% (24/34).
При этом при отсутствии нарушений маточно�пла�
центарного кровотока у плодов с ЗВРП явления ди�
стресса были зарегистрированы только в 10% слу�
чаев, при наличии патологических КСК этот показа�
тель составил 33% (случаи с критическим кровото�
ком, то есть нулевой или реверсный характер КСК,
из исследования авторами были исключены). В ис�
следованиях P. Vergani и соавт. [4] у плодов с ЗВРП
не было отмечено нарушений кровотока в 62,9% на�
блюдений.

По данным МЦИ, в целом неблагоприятные исхо�
ды при ЗВРП и нормальном кровотоке наблюдались в
16,8% случаев, а при измененных КСК – в 41% наблю�

дений. Частота неблагоприятных
исходов была связана со степенью
нарушения кровотока (рис. 6.25).

Частота преждевременных
родов и перинатальных потерь
резко увеличивалась с ростом
степени тяжести гемодинами�
ческих нарушений. Эти данные
совпадают с данными литерату�
ры. Например, в исследованиях
Р. Vergani и соавт. [4] при нали�
чии нарушения кровотока разной
степени тяжести частота небла�
гоприятных исходов для плодов с
ЗВРП возросла в 4 раза. По ре�
зультатам F. Severi и соавт. [5],
частота неблагоприятных пери�
натальных исходов для плодов с
ЗВРП при нормальном кровото�
ке составляет 4%, при нарушени�
ях кровотока – 86%.

Рис. 6.25. Исходы беременностей при ЗВРП в зависимости от степени наруше�
ния кровотока в системе мать – плацента – плод.

Рис. 6.24. Классификация нарушений маточно�плацентарно�плодового кровотока.
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Таким образом, ЗВРП – это состояние, которое
заслуживает большого внимания со стороны врачей.
Каждой пациентке с таким диагнозом показан дина�
мический контроль с обязательным проведением
допплерографического исследования. Данные оцен�
ки кровотока позволяют своевременно вносить кор�
рекцию в тактику ведения беременности и прогно�
зировать ее исход. Даже при отсутствии нарушений
кровотока плоды с задержкой развития относятся к
группе риска по неблагоприятным перинатальным
исходам.

Ранее нами была предложена акушерская такти�
ка при ЗВРП с учетом степени тяжести гемодинами�
ческих изменений в системе мать – плацента – плод
в конце II и в III триместре беременности [6].

При I степени гемодинамических нарушений бе�
ременные подлежат динамическому наблюдению с
использованием эхографии, допплерографии и кар�
диотокографии с интервалом 5–7 дней. При ухудше�
нии показателей кардиотокографии показан ежеднев�
ный допплерометрический и кардиотокографический
контроль за состоянием плода. При отсутствии пато�
логических кардиотокографических показателей воз�
можно пролонгирование беременности до доношен�
ного срока. Родоразрешение можно проводить через
естественные родовые пути под кардиомониторным
контролем за состоянием плода.

При II степени гемодинамических нарушений
маточно�плацентарного и плодово�плацентарного
кровотока следует проводить допплерографическое
и кардиотокографическое наблюдение не реже 1
раза в 2 дня. В случае обнаружения патологических
КСК в обеих маточных артериях и дикротической вы�
емки на допплерограмме следует своевременно ре�
шать вопрос о досрочном родоразрешении. При при�
соединении кардиотокографических признаков вы�
раженного страдания плода в сроке более 32 нед бе�
ременности необходимо экстренное родоразреше�
ние путем операции кесарева сечения. До 32 нед бе�
ременности вопрос о способе родоразрешения дол�
жен решаться индивидуально. При нормальных по�
казателях кардиотокографии при II степени гемоди�
намических нарушений возможно родоразрешение
через естественные родовые пути под кардиомони�
торным контролем за состоянием плода.

При III степени гемодинамических нарушений
беременные подлежат досрочному родоразреше�
нию. Пролонгирование беременности возможно
только при ежедневном допплерографическом кон�
троле и отсутствии признаков прогрессирующей ги�
поксии плода, по данным кардиотокографического
исследования. Показанием к экстренному родораз�
решению является обнаружение признаков дистрес�
са плода (ареактивный нестрессовый тест, резкое
снижение вариабельности сердечного ритма), а так�
же выявление ухудшения показателей плодового кро�
вотока (появление постоянного нулевого диастоли�
ческого кровотока в аорте плода или реверсного ди�
астолического кровотока в артерии пуповины). Ро�
доразрешение после 32 нед беременности при кри�
тическом состоянии плода необходимо производить
путем операции кесарева сечения. До этого срока

выбор метода родоразрешения должен определять�
ся индивидуально.

Одним из наиболее спорных вопросов примене�
ния допплерографии в акушерстве является ее скри�
нинговое применение в 20–24 нед для прогнозиро�
вания ЗВРП и гестоза в III триместре беременности.
В этом разделе МЦИ приняли участие 7 диагности�
ческих центров. Всего было проанализировано 4673
исхода беременности после оценки кровотока в обе�
их маточных артериях во II триместре [1].

По условиям исследования, оценка кровотока
в маточных артериях проводилась всем беремен�
ным (безвыборочно), обратившимся в диагности�
ческие центры в соответствующие сроки. Большин�
ство беременностей в этой группе (94,5%) закончи�
лись срочными родами. Частота преждевременных
родов составила 5,4%, частота перинатальных по�
терь и ЗВРП – 1,5 и 6,6%, что полностью соответ�
ствует данным литературы. Например, в мультицен�
тровых исследованиях А. Papageorghiou и соавт. [7]
частота ЗВРП в общей группе обследованных (7851)
составила 9,4%.

В основу МЦИ был положен хорошо известный
факт об увеличении частоты неблагоприятных пери�
натальных исходов и осложнений беременности
(преэклампсия, ЗВРП, преждевременные роды и т.д.)
при нарушении процессов инвазии трофобласта в
спиральные артерии в ранние сроки беременности.
В норме уже к 16�й нед стенка спиральных артерий
претерпевает изменения, в результате чего на КСК
появляется высокий диастолический компонент. В
случаях нарушения инвазии трофобласта в маточных
артериях регистрируются патологические КСК.

Среди всех обследованных беременных часто�
та нарушений КСК в маточных артериях, по данным
МЦИ, составила 6,9% (322/4673), что согласуется с
опубликованными в литературе результатами. В ис�
следованиях С. Soutif и соавт. [8] патологические КСК
в маточных артериях были зарегистрированы в 15%
случаев, по данным Т. Frusca и соавт. [9] – в 8,6% на�
блюдений. В работе G. Albaiges и соавт. [10] частота
нарушений кровотока в маточных артериях в 23 нед
в безвыборочной группе составила 9,5%, а по дан�
ным А. Papageorghiou и соавт. [7] – 11,1% в одной
артерии и 9,3% – в двух маточных артериях.

Анализ исходов беременностей в зависимости
от состояния кровотока в маточных артериях во II три�
местре беременности по данным МЦИ показал, что
при отсутствии изменений КСК частота различных
осложнений (преждевременные роды, ЗВРП, пери�
натальные потери) существенно меньше, чем при
измененных КСК (табл. 6.6, рис. 6.26). В частности
ЗВРП была зарегистрирована в 5,3% при нормаль�
ном кровотоке в маточных артериях и в 23,9% – при
наличии изменений КСК.

В литературе к настоящему времени накоплено
много данных, подтверждающих эту закономерность.
Например, в исследованиях R. Merchant и соавт. [11]
при нарушении кровотока в системе мать–плацента–
плод только 30,3% беременностей закончились нор�
мально в отличие от 81% при неизмененных КСК. По�
казатели перинатальных потерь составили, соответ�
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ственно 43 и 7%. Данные МЦИ несколько отличают�
ся в связи с тем, что авторы публикации изучали па�
циенток, изначально относящихся к группе высо�
кого риска, тогда как российские исследования про�
водились безвыборочно.

Более созвучны с МЦИ исследования C. Soutif
и соавт. [8], по данным которых частота ЗВРП при
нормальных КСК в маточных артериях во II тримест�
ре беременности составила 8,2%, а при патологи�
ческих – 85%. В исследованиях Т. Frusca и соавт. [9]
в целом частота перинатальных осложнений при
нормальных КСК в маточных артериях в 20–24 нед
составила 10% по сравнению с 56% в группе с из�
мененным кровотоком.

Таким образом, регистрация изменений КСК
в маточных артериях во II триместре беременнос�
ти позволяет достоверно сформировать группу
риска, угрожаемую по различным перинатальным
осложнениям, в частности по ЗВРП. Однако у
большей части беременных, у которых впослед�

ствии будут зарегистрированы
перинатальные осложнения,
КСК в маточных артериях во II
триместре соответствуют нор�
ме. Другими словами, чувстви�
тельность допплерографии как
скринингового теста низка. По
данным МЦИ, этот показатель
составил 25,08% при высокой
(94,39%) специфичности. Час�
тота ложноположительных ре�
зультатов не превысила 5,6%.
Уровень ложноотрицательных
результатов был очень высок и
составил 74,9%. Результаты
МЦИ полностью совпали с ли�
тературными данными и с ито�
гами предыдущих исследова�
ний Е.В. Юдиной (30%) [12]. В

аналогичной работе S. Bower и соавт. [13], вклю�
чающей анализ 2430 наблюдений оценки КСК в
18–22 нед, частота положительного предсказа�
тельного результата для ЗВРП не превысила 15%.
По данным C. Soutif и соавт. [8], чувствительность
этого теста составила 34,3%, специфичность –
88,5%.

G. Mires и соавт. [14] провели исследования кро�
вотока в маточных артериях в 18–20 нед у 6579 бере�
менных и также пришли к выводу, что тест обладает
низкой чувствительностью. O. Irion и соавт. [15], ис�
следовавшие 1000 беременных в 18–19 нед и 1194 –
в 26–27 нед также не получили убедительных данных
о целесообразности проведения оценки КСК в маточ�
ных артериях в качестве скринингового теста в свя�
зи с его низкой чувствительностью. В исследовани�
ях G. Albaiges и соавт. [10] чувствительность оценки
кровотока в маточных артериях в 23 нед для ЗВРП не
превысила 21%. Наиболее показательным является
исследование P. Chien и соавт. [16], объединившее

Рис. 6.26. Исходы беременностей в зависимости от наличия или отсутствия из�
менений КСК в маточных артериях во II триместре беременности.

Таблица 6.6. Исходы беременностей в зависимости от состояния кровотока в маточных артериях в 20–24 нед

Показатель Нормальные Патологические КСК в 20–24 нед
КСК

в 20–24 нед одна артерия две артерии всего случаев
с патологическими КСК

Всего случаев 4351 283 39 322

Срочные роды 4140 244 31 275
(95,2%) (86,2%) (79,5%) (85,4%)

Преждевремен� 209 37 6 43
ные роды (4,8%) (13,1%) (15,4%) (13,4%)

Прерывание 2 2 2 4
по медицинским (0,05%) (0,7%) (5,1%) (1,2%)
показаниям

Перинатальные 56 10 5 15
потери (1,3%) (3,5%) (12,8%) (4,7%)

ЗВРП после родов 230 66 11 77
(5,3%) (23,3%) (28,2%) (23,9%)

ak
us

he
r-li

b.r
u



123

Глава 6. Допплеровское исследование маточно�плацентарного и плодового кровотока

данные 27 центров (12 994 беременные), основным
выводом которого также является низкая чувстви�
тельность теста.

Многие авторы неоднократно сообщали о воз�
можности нормализации КСК в маточных артериях с
увеличением срока беременности [17, 18]. По дан�
ным МЦИ, из 322 случаев нарушений кровотока в
маточных артериях динамическому контролю было
доступно 311. Нормализация кровотока была отме�
чена у 223 беременных, что составило 71,7%. В 54,3%
наблюдений она произошла в течение ближайшего
времени (до 28 нед), в 32,7% – в интервале 29–33 нед
и в 13% – после 34 нед. По данным М. Soregaroli и
соавт. [17], нормализация кровотока в маточных ар�
териях была зарегистрирована в 49% случаев до сро�
ка 34 нед, по данным наших предыдущих исследова�
ний – в 72,1% наблюдений [12].

Очевидно, что нормализация кровотока свя�
зана с пролонгированием процесса инвазии тро�
фобласта. Несмотря на то, что в этих случаях в
конце концов формируется характерный для бе�
ременности низкорезистентный кровоток в маточ�
но�плацентарном бассейне, такие пациентки бо�
лее подвержены развитию перинатальных ослож�

нений. По данным МЦИ, небла�
гоприятные исходы беременно�
стей были у них в целом выше, чем
у пациенток с нормальными КСК.
При сравнении группы пациенток
со стойкими изменениями КСК
(нормализация отсутствует) и
группы, в которой была отмечена
постепенная нормализация крово�
тока в маточных артериях, оказа�
лось, что в первой исходы бере�
менностей хуже, чем во второй
(рис. 6.27).

Эти данные полностью со�
впадают с данными литературы.
Например, S. Campbell и соавт.
[19], подтвердили возможность
нормализации кровотока в маточ�
ных артериях и отметили, что ча�
стота плодов с низким весом зна�
чительно выше в той группе паци�
енток, у которой нормализация

кровотока в маточных артериях с течением беремен�
ности не произошла. В исследованиях M. Soregaroli
и соавт. [17], частота ЗВРП при стойком изменении
кровотока в маточных артериях составила 66,7%, в
группе с нормализацией кровотока – 13,2%.

Подводя итог российскому МЦИ, посвященно�
му некоторым аспектам допплерографии в акушер�
стве, следует заключить, что этот метод является
неотъемлемой частью пренатального обследова�
ния на всех этапах. Несмотря на то, что оценку кро�
вотока нельзя отнести к скрининговым методам,
учитывая низкую чувствительность этого теста, его
клиническое значение трудно переоценить. В тех
случаях, когда удается достоверно зарегистриро�
вать изменения КСК в разных отделах маточно�
плацентарно�плодовой системы, пациентка нужда�
ется в строгом наблюдении для решения вопроса
о сроке и методе родоразрешения. Принимая во
внимание отсутствие эффективных методов лече�
ния нарушений фетоплацентарного и маточно�пла�
центарного кровотока, динамический контроль с
использованием допплерографии является един�
ственным эффективным методом борьбы с пери�
натальными осложнениями.
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Основная задача I скринингового ультразвуко�
вого исследования во время беременности состо�
ит в формировании группы риска по врожденным
и наследственным заболеваниям на основании
изучения толщины воротникового пространства у
плода. Ранняя диагностика врожденных пороков –
это сверхзадача, которая пока не может быть эф�
фективно решена в рамках практического здраво�
охранения, когда скрининговое ультразвуковое ис�
следование в конце I триместра преимущественно
проводится в женских консультациях, а не в регио�
нальных центрах пренатальной диагностики. Бе�
зусловно, каждому специалисту следует стремить�
ся к совершенствованию обследования в ранние
сроки. Однако следует помнить, что техническая
сложность оценки структур плода в ранние сроки,
постоянно меняющаяся эхографическая картина,
небольшие размеры внутренних органов не позво�
ляют в подавляющем большинстве случаев в I три�
местре беременности точно диагностировать по�
роки развития. Объективные трудности визуализа�
ции в ранние сроки беременности легли в основу
решения Российской ассоциации врачей ультра�
звуковой диагностики в перина�
тологии и гинекологии не вклю�
чать в протокол скринингового
обследования в I триместре обя�
зательную анатомическую оцен�
ку всех органов и систем плода
и ограничиться лишь только не�
которыми из них. При выявлении
той или иной аномалии развития
подробное описание диагности�
рованных изменений может
быть представлено в разделе
«Особенности» протокола скри�
нингового ультразвукового ис�
следования в ранние сроки бе�
ременности.

Cпециалисты региональных
центров пренатальной диагнос�

тики нашей страны своими публикациями в после�
дние годы убедительно продемонстрировали ре�
альные достижения в обнаружении различных по�
роков в ранние сроки беременности. Это диктует
необходимость проведения стандартизации переч�
ня анатомических структур и органов плода, кото�
рые удается оценить при скрининговом ультразву�
ковом исследовании в конце I триместра беремен�
ности. Хотя предложенный нами несколько лет на�
зад перечень оцениваемых структур плода подле�
жит дальнейшему обсуждению, он уже прочно во�
шел в повседневную практику и включает в себя
следующие органы и анатомические структуры
плода (табл. 7.1) [1]: кости свода черепа, «бабоч�
ка», кости носа, воротниковое пространство, по�
звоночник, желудок, передняя брюшная стенка, мо�
чевой пузырь, конечности. Оценка этих структур и
органов возможна в 12–14 нед у большинства пло�
дов уже при трансабдоминальном сканировании
(рис. 7.1).

Представленный перечень существенно усту�
пает протоколам наших зарубежных коллег. Так,
специалистами из Великобритании [2] с конца 90�х

Глава 7

ПРЕНАТАЛЬНАЯ  УЛЬТРАЗВУКОВАЯ
ДИАГНОСТИКА ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ
В РАННИЕ  СРОКИ  БЕРЕМЕННОСТИ

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

Таблица 7.1. Схема скрининговой оценки ультразвуковой анатомии плода в
12–14 нед беременности, предложенная М.В. Медведевым и Н.А. Алтынник [1]

Анатомические структуры Оцениваемые параметры

Кости свода черепа Целостность костей свода черепа
«Бабочка» Симметричность и форма сосудистых сплетений

головного мозга, M�эхо
Кости носа Визуализация и оценка длины
Воротниковое пространство Оценка толщины
Позвоночник Изучение позвоночного столба при продольном и

поперечном сканировании
Желудок Размеры и локализация желудка
Передняя брюшная стенка Целостность передней брюшной стенки
Мочевой пузырь Локализация мочевого пузыря и исключение

мегацистиса
Конечности Положение и длина костей рук и ног, оценка кистей

и стоп
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Рис. 7.1. Схематическое изображение и эхограммы, полученные при трансабдоминальном сканировании основных оце�
ниваемых анатомических структур и органов плода в 13 нед беременности. А – поперечное сечение головы (кости свода
черепа и «бабочка»). Б – профиль (кости носа и воротниковое пространство). В – продольное сканирование позвоночника.
Г – поперечное сечение брюшной полости (желудок). Д – поперечное сечение брюшной полости на уровне прикрепления
пуповины. Е – мочевой пузырь. Ж – рука. З – поверхностная объемная реконструкция.

годов используется в качестве скринингового гораз�
до более представительный протокол в 12–14 нед
беременности (табл. 7.2). Не менее впечатляющий
протокол предложен голландскими исследователя�
ми в 2002 г. [3] для исключения врожденных пороков
в 11–14 нед беременности (табл. 7.3).

При всей привлекательности представленных
зарубежных протоколов, они преимущественно при�
меняются в ведущих центрах пренатальной диагно�
стики и вряд ли могут быть использованы в практи�
ческом здравоохранении. Так, оценку лицевых
структур, за исключением длины костей носа, и осо�
бенно трансвагинальную эхокардиографию для ис�
ключения врожденных пороков сердца и главных ар�
терий, по нашему мнению, следует считать в насто�
ящее время экспертными исследованиями. Во мно�
гих региональных центрах пренатальной диагности�

ки нашей страны большинство специалистов до сих
пор не владеют в совершенстве этими методами.
Даже скрининговая оценка позвоночника плода в
ранние сроки беременности подвергается сомне�
нию отечественными специалистами [4]. Поэтому
предложение М.А. Эсетова [5] о дополнительном
включении в протокол скринингового ультразвуко�
вого исследования в 12–14 нед беременности оцен�
ки орбит, четырехкамерного среза сердца и кишеч�
ника плода нам кажется приемлемым только для
опытных специалистов центров пренатальной диаг�
ностики.

При выборе оцениваемых анатомических
структур и органов плода мы исходили в первую
очередь из реальной доступности их оценки в ран�
ние сроки беременности, одновременно не теряя
в чувствительности пренатальной эхографии при
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наиболее частых врожденных пороках. Задача спе�
циалистов первого уровня при использовании пред�
ложенной нами схемы состоит в первую очередь не
столько в установлении окончательного диагноза но�
зологической формы порока, сколько в исключении
патологических изменений оцениваемых структур
при проведении дифференциально�диагностическо�
го поиска методом исключения. При обнаружении
аномального изображения оцениваемых структур и
органов плода пациентку следует направлять в ре�
гиональный центр пренатальной диагностики для
консультативного расширенного обследования.

В этой главе нами представлены основные воп�
росы оценки костей свода черепа, «бабочки», позво�
ночника, желудка, передней брюшной стенки, моче�
вого пузыря и костей конечностей плода. Диагнос�
тическому и прогностическому значению оценки во�
ротникового пространства и костей носа плода в ран�
ние сроки беременности посвящены специальные
главы этой книги.

При оценке костей свода черепа плода в ран�
ние сроки беременности основная задача заключа�

ется в исключении их дефекта. При обнаружении де�
фектов костей свода черепа появляется возможность
уже в конце I триместра диагностировать такие по�
роки как акрания/экзэнцефалия/анэнцефалия, а так�
же увеличивается вероятность ранней диагностики
и черепно�мозговой грыжи.

К концу I триместра беременности толщина коры го�
ловного мозга составляет около 1 мм. Диэнцефалон рас�
полагается между полушариями мозга, мезэнцефалон –
продолжает движение в сторону центра головы. Полуша�
рия мозжечка соединяются по средней линии между 11 и
12 нед. Расстояние между сосудистыми сплетениями и
мозжечком сокращается к 11 нед беременности за счет
роста его полушарий. Предложенное нами ранее поня�
тие «бабочка» включает в себя нормальное изображе�
ние структур головного мозга, представленное сосудис�
тыми сплетениями боковых желудочков и М�эхо. Особое
внимание при оценке сосудистых сплетений следует уде�
лять их симметричности и форме. Четкая визуализация
М�эхо и разделенных «крыльев бабочки» (сосудистые
сплетения) позволяет уже в ранние сроки заподозрить
многие тяжелые пороки головного мозга [6]. Согласно ре�

зультатам канадских исследовате�
лей оценка костей свода черепа и ос�
новных внутричерепных структур в
11–14 нед беременности возможна
у 98–99,7% плодов [7].

Оценка позвоночника плода
в ранние сроки, так же как и во II
триместре беременности, осуще�
ствляется при продольном и попе�
речном сканировании в первую
очередь для исключения больших
spina bifida. При оценке позвоноч�
ника плода в ранние сроки следу�
ет помнить, что его оссификация
происходит в 9–11 нед беремен�
ности при длине плода от 48 до 68
мм [8]. Поэтому пренатальная ди�
агностика spina bifida в большин�
стве случаев потенциально воз�
можна с 12 нед беременности. По
данным английских исследовате�
лей B. Whitlow и D. Economides [2],
успешная оценка позвоночника
была осуществлена в 12 нед в 99%
случаев, а в 13 и 14 нед – в 100%
наблюдений. Однако далеко не
все специалисты считают воз�
можным проведение полной уль�
тразвуковой оценки позвоночни�
ка у большинства плодов в ран�
ние сроки беременности при ис�
пользовании преимущественно
трансабдоминальной эхогра�
фии. Так, канадским исследова�
телям F. McAuliffe и соавт. [7]
удалось оценить позвоночник
плода в 11–14 нед беременнос�
ти только у 45% плодов при ис�
пользовании трансабдоминально�
го доступа сканирования.

Таблица 7.2. Схема скрининговой оценки ультразвуковой анатомии плода
в 12–14 нед беременности, предложенная английскими специалистами [2]

Анатомические структуры Оцениваемые параметры

Головной мозг Кости свода черепа, полость прозрачной
перегородки, зрительные бугры, сосудистые
сплетения, мозжечок и боковые желудочки

Позвоночник Изучение позвоночного столба при продольном и
поперечном сканировании

Лицо Оценка нижней и верхней челюстей, глаз
Легкие Форма и эхогенность, гипоэхогенная граница

между грудной и брюшной полостью
Сердце Четырехкамерный срез, симметричность

желудочков и предсердий
Передняя брюшная стенка Прикрепление пуповины и целостность передней

брюшной стенки
Желудок Одиночная гипоэхогенная структура в левой

верхней части брюшной полости
Почки Визуализация обеих почек, а также срединной

гипоэхогенной структуры в малом тазу (мочевой
пузырь)

Конечности Длинные трубчатые кости, положение кистей и стоп

Таблица 7.3. Схема скрининговой оценки ультразвуковой анатомии плода в
11–14 нед беременности, предложенная голландскими специалистами [3]

Анатомические структуры Оцениваемые параметры

Головной мозг и череп Ширина боковых желудочков/ширина полушария,
диаметр мозжечка, симметрия костей черепа/
полушарий головного мозга

Лицо Орбитальные размеры, оценка нижней и верхней
челюстей, глазниц и контура верхней губы, профиля

Позвоночник Изучение позвоночного столба при продольном и
поперечном сканировании

Грудная клетка Позиция сердца, четырехкамерный срез сердца,
главные артерии, диафрагма

Брюшная полость Положение желудка, кишечник, почки, мочевой
пузырь, целостность передней брюшной стенки

Конечности Положение и длина костей рук и ног, положение
кистей и стоп
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Желудок плода начинает определяться в брюш�
ной полости плода уже с 8–9 нед беременности, но
его отчетливая визуализация в большинстве случа�
ев достигается к 12 нед [6, 7, 9, 10]. Он обнаружива�
ется в виде образования округлой формы с анэхоген�
ным содержимым, расположенного в верхнелевых
отделах брюшной полости. Практическая значимость
оценки желудка плода в ранние сроки беременности
является спорной, так как описаны только единичные
случаи ранней пренатальной ультразвуковой диагно�
стики атрезии пищевода и двенадцатиперстной киш�
ки, а также диафрагмальной грыжи в 12–14 нед бе�
ременности [11–13]. В этих наблюдениях размеры
желудка были значительно увеличены.

Для установления макрогастрии у плода в ран�
ние сроки H. Blaas [12] предложил оценивать диаметр
желудка при поперечном сканировании. В ходе про�
веденных им исследований установлено, что диа�
метр желудка плода в 9 нед беременности в сред�
нем составил 1,2 мм (0,5–2,1 мм), в 10 нед – 1,5 мм
(0,8–2,6 мм), в 11 нед – 1,9 мм (1,0–3,1 мм), в 12 нед –
2,4 мм (1,4–3,7 мм).

Изучение передней брюшной стенки плода в
конце I триместра беременности проводится преиму�
щественно для исключения ее дефектов (омфалоцеле,
гастрошизис). При этом следует помнить, что реаль�
ным это становится с 12 нед беременности после ис�
чезновения физиологической кишечной грыжи, изоб�
ражение которой при трансвагинальном ультразвуко�
вом исследовании удается получить уже с 7 нед бере�
менности [14]. В этом сроке грыжа определяется в виде
тонкой эхогенной зоны в месте прикрепления пупови�
ны к передней брюшной стенке. С увеличением срока
беременности эхогенность грыжи возрастает с одно�
временным увеличением размеров, которые имеют
наибольшие показатели в 10 нед. Возвращение петель
кишечника в брюшную полость происходит обычно к 11
нед 5 дням [15]. Начиная с 12 нед беременности кишеч�
ник определяется в брюшной полости плода в виде
образования более высокой эхогенности в сравнении
с другими абдоминальными органами.

Мочевой пузырь плода в ранние сроки беремен�
ности определяется в виде анэхогенного округлой фор�
мы образования. Согласно данным многих исследова�
телей [6, 7, 9, 10], визуализация мочевого пузыря пло�
да с помощью трансвагинальной эхографии обычно
возможна после 10 нед, а в подавляющем большинстве
случаев – начиная с 12 нед беременности.

Наряду с обязательной визуализацией мочево�
го пузыря плода, необходимо проводить оценку его
размеров для исключения случаев мегацистиса, ко�
торый имеет важное прогностическое значение. Со�
гласно предложению N. Sebire и соавт. [16], мега�
цистисом в в ранние сроки беременности является
увеличение продольного размера мочевого пузыря
плода ≥ 8 мм.

Конечности плода начинают идентифицировать�
ся при ультразвуковом исследовании плода с 8 нед
беременности. Кости же конечностей визуализируют�
ся после появления в них точек окостенения: бедрен�
ные и плечевые кости – с 9 нед, кости голени и пред�
плечья – с 10 нед, а кисти и стопы – с 11 нед беремен�

ности [17, 18]. В наших исследованиях визуализация
всех длинных трубчатых костей конечностей плода в
12–14 нед беременности была достигнута в 94–96%
наблюдений [6]. Согласно результатам канадских спе�
циалистов оценка всех четырех конечностей в 11–14
нед беременности была возможна у 99% плодов [7].

Длина трубчатых костей конечностей плода при�
близительно одинакова в 11–14 нед и в среднем со�
ставляет 6 мм в 11 нед, 8 мм в 12 нед, 10 мм в 13 нед и
12 мм в 14 нед беременности. Начиная с 12 нед бе�
ременности становится реальным оценить и коли�
чество пальцев, что необходимо для пренатальной
диагностики различных синдромов, в частности син�
дрома Меккеля.

Наряду с оценкой толщины воротникового про�
странства и костей носа плода для осуществления
ранней диагностики хромосомных аномалий изуче�
ние анатомии плода позволяет диагностировать мно�
гие врожденные пороки уже в конце I триместра бе�
ременности. Проведенный нами анализ опублико�
ванных результатов показал, что чувствительность
трансвагинальной эхографии в ранней диагностике
врожденных пороков составила в среднем 52,3%, т.е.
каждый второй (!) порок был выявлен при первом
скрининговом ультразвуковом исследовании пре�
имущественно в 11–14 нед беременности (табл. 7.4).

В настоящее время обследование в центрах пре�
натальной диагностики осуществляется в консульта�
тивном и безвыборочном режимах. Результаты про�
веденных исследований свидетельствуют, что при
консультативном обследовании было диагностирова�
но в ранние сроки в среднем 64,2% (182/293) всех по�
роков, а при безвыборочном – 44,2% (338/705). Не�
сомненно, что консультативное обследование обла�
дает большей чувствительностью, но при этом охват
пациенток значительно уступает безвыборочному об�
следованию, который приближается к скрининговому
режиму. Поэтому именно результатам безвыборочно�
го подхода следует уделять особое внимание.

Из отечественных центров одними из первых о
результатах ранней пренатальной диагностики врож�
денных пороков сообщили специалисты Красноярска
[28]. Полученные ими данные при безвыборочном уль�
тразвуковом обследовании в 11–14 нед о точности ран�
ней пренатальной диагностики врожденных пороков –
43,6% – полностью соответствуют мировым аналогам
(44,2%). Этому во многом способствовало использо�
вание предложенной нами схемы обследования [1], ко�
торая, с одной стороны, является высоко информатив�
ной, а с другой, – абсолютно доступна для широкой кли�
нической практики. Однако стоит заметить, что столь
высокая точность ранней диагностики врожденных по�
роков была достигнута в условиях специализирован�
ного отделения, сотрудники которого прошли специ�
альную подготовку по пренатальной диагностике.

Аналогичные данные были получены и в Екатерин�
бурге. Согласно результатам Н.В. Косовцовой и соавт.
[31], при консультативном обследовании в 10–14 нед
беременности точность пренатальной диагностики
врожденных пороков составила 54,3%.

Одним из основных вопросов, требующих обсуж�
дения, являются сроки проведения первого скринин�
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гового ультразвукового обследования с целью ранней
пренатальной диагностики врожденных и наслед�
ственных заболеваний. Результаты проведенных мно�
гочисленных исследований убедительно показали, что
наиболее оптимальными сроками для изучения боль�
шинства оцениваемых органов и структур плода в ран�
ние сроки являются 12–14 нед беременности. Кроме
этого, именно в эти сроки большинство грубых поро�
ков приобретают характерные эхографические про�
явления. Наряду с изучением ультразвуковой анато�
мии плода эти сроки являются наиболее информатив�
ными для изучения основных эхографических марке�
ров хромосомных аномалий в ранние сроки беремен�
ности – толщины воротникового пространства и дли�
ны костей носа плода. Поэтому, по нашему мнению,
первое скрининговое ультразвуковое исследование
следует осуществлять не в 10–14 нед, как это предла�
галось ранее, а в 12–14 нед беременности.

Последним вопросом, стоящим перед специали�
стами, проводящими оценку ультразвуковой анатомии
плода в ранние сроки беременности, является выбор
доступа для исследования – трансабдоминальный или
трансвагинальный. Не вызывает сомнений, что транс�
вагинальная эхография обладает большей разрешаю�

щей способностью при оценке еще столь малых струк�
тур и органов плода. С другой стороны, с акушерских
позиций во время беременности проводить влагалищ�
ные исследования следует только по веским показа�
ниям тем более, что трансабдоминальное сканирова�
ние в 12–14 нед беременности позволяет оценить ос�
новные структуры и органы у большинства плодов. По
отношению к этому вопросу специалисты разбились на
два непримиримых лагеря. Мы по этому вопросу зани�
маем «золотую середину» – не отвергая преимущества
трансвагинальной эхографии, по нашему мнению, ис�
следование в ранние сроки беременности следует на�
чинать с трансабдоминального доступа. В случаях зат�
рудненной визуализации или при обнаружении пато�
логических изменений анатомии плода необходимо
перейти к трансвагинальной эхографии. Обязательное
использование трансвагинальной эхографии полнос�
тью оправдано при консультативных исследованиях и
у пациенток группы высокого риска по врожденным и
наследственным заболеваниям у плода.

В следующих разделах этой главы мы попыта�
лись представить основные результаты, полученные
в последнее десятилетие при ранней пренатальной
ультразвуковой диагностике врожденных пороков.

Таблица 7.4. Результаты пренатальной ультразвуковой диагностики врожденных пороков в ранние сроки беремен�
ности (дополненные данные [19])

Авторы Срок Вид обследования Чувствительность
обследования, нед эхографии, % (n)

R. Achiron, O. Tadmor, 1991 [20] 9–13 Консультативное 57,1 (8/14)
S. Yagel и соавт., 1995 [21] 13–16 Консультативное 74 (37/50)
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [22] 11–14 Безвыборочное 40,8 (20/49)
G. D'Ottavio и соавт., 1997 [23] 13–15 Безвыборочное 33,3 (17/51)
D. Economides, J. Braithwaite, 1998 [24] 12–13/6 Безвыборочное 64,7 (11/17)
L. Bussamra и соавт., 1999 [25] 10–14 Консультативное 64,3 (63/98)
B. Whitlow и соавт., 1999 [26] 11–14/6 Безвыборочное 58,7 (37/63)
M. Carvalho и соавт., 2002 [27] 11–14 Безвыборочное 31,2 (29/93)
N. Den Hollander и соавт., 2002 [3] 11–14/4 Консультативное 81,8 (9/11)
Е.А. Шевченко, 2003 [28] 11–14 Безвыборочное 43,6 (24/55)
A. Gasiorek�Wiens и соавт., 2003 [29] 11–13/6 Безвыборочное 67,2 (158/235)
A. Shalmi и соавт., 2003 [30] 11/1–14/6 Безвыборочное 30,1 (31/103)
Н.В. Косовцова и соавт., 2004 [31] 10–14 Консультативное 54,3 (51/94)
M. Cedergren, A. Selbing, 2004 [32] 10–14 Безвыборочное 28,2 (11/39)
M. Chen и соавт., 2004 [33] 12–14 Консультативное 53,8 (14/26)
Всего 52,3 (520/998)
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Рис. 7.2. Беременность 12 нед. Анэнцефалия.
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Акрания/экзэнцефалия/анэнцефалия

В ранние сроки беременности ультразвуковая
диагностика анэнцефалии потенциально возможна с
11 нед, когда завершается оссификация костей сво�
да черепа (рис. 7.2, 7.3). До этого срока диагноз дол�
жен ставиться с осторожностью, так как кости свода
черепа плода в 10–11 нед могут быть кальцифици�
рованы лишь частично [1].

Проведенные динамические ультразвуковые ис�
следования позволили установить, что акрания, экзэн�
цефалия и анэнцефалия являются этапами одного
порока. Этим объясняется, что частота экзэнцефалии
в ранние сроки беременности превалирует над анэн�
цефалией и наоборот во II и III триместре беременно�
сти. Так, R. Goldstein и соавт. [2] приводят описание
клинического наблюдения, в котором при обследова�
нии плода в 12 нед беременности не было отмечено
дефектов развития головного мозга, а при повторном
исследовании в 26 нед была диагностирована анэн�
цефалия. В другом наблюдении S. Rottem и соавт. [3]
обнаружили в 9 нед беременности аномальную фор�
му закладки головного и шейного отдела позвоночни�
ка плода, а в 11 нед диагностировали анэнцефалию и
открытую форму spina bifida. K. Kennedy и соавт. [4]
описывают случай акрании в 10 нед беременности, в

котором головной мозг имел нормальный объем, но
был измененной структуры и эхогенности. В 14 нед
беременности исследователи обнаружили фрагмен�
тацию и дегенерацию головного мозга, в связи с чем
был установлен диагноз экзэнцефалии. M. Bronshtein
и A. Ornoy [5] представили наблюдение, в котором от�
мечена нормальная ультразвуковая анатомия голов�
ного мозга развивающегося плода в 9 и 11 нед бере�
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ВБА

Рис. 7.3. Беременность 12 нед. Экзэнцефалия. А – продольное сечение. Б – поперечное сечение. В – объемная реконст�
рукция.

Рис. 7.4. Беременность 10–11 нед. Экзэнцефалия. А – трансабдоминальное сканирование. Видна аномально маленькая
голова плода. Б – трансвагинальное сканирование. Обращают на себя внимание отсутствие мозгового черепа и наличие
аномальной мозговой ткани, окруженной мягкими мозговыми оболочками. В – допплеровское исследование кровотока в
мозговом сосуде [11].

ВБА

Рис. 7.5. Беременность 13 нед. Трансабдоминальное сканирование. Экзэнцефалия. А – В�режим. Б – цветовое доппле�
ровское картирование.

БА

менности, но в 12 нед был установлен диагноз акра�
нии, а в 14 нед – анэнцефалии.

Для дифференциальной диагностики экзэнце�
фалии и анэнцефалии следует применять цветовое
допплеровское картирование, при котором в случа�
ях экзэнцефалии обнаруживается кровоток в мозго�
вых сосудах, тогда как при анэнцефалии отсутствует
привычная картина сосудистой системы головного
мозга из�за окклюзии на уровне внутренних сонных
артерий (рис. 7.4, 7.5) [6].

Пренатальная диагностика экзэнцефалии в ран�
ние сроки беременности достаточно широко пред�
ставлена как в зарубежной, так и в отечественной ли�
тературе. Впервые в нашей стране описание ультра�

звуковой диагностики экзэнцефалии в I триместре
беременности представили В.Н. Демидов и соавт. [7]
в 1991 г. В последующие годы еще несколько групп
отечественных специалистов опубликовали наблю�
дения ультразвуковой диагностики экзэнцефалии в
10–14 нед беременности [8–13].

О случаях наиболее ранней ультразвуковой ди�
агностики акрании из отечественных исследователей
сообщили Л.Т. Николаев, И.И. Рябов [10], И.М. Ба�
сист, И.В. Романовская [11] и А.А. Рязанцев, А.В. Бе�
ляев [12], которым это удалось с помощью трансва�
гинальной эхографии в 10–11 нед беременности.

При скрининговом ультразвуковом исследова�
нии в ранние сроки беременности акрания/анэнце�
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Таблица 7.5. Пренатальная ультразвуковая диагностика
энцефалоцеле в ранние сроки беременности, осуществлен�
ная отечественными специалистами

Авторы Срок
беременности

И.М. Басист, И.В. Романовская, 2000 [11] 11 нед
И.И. Рябов и соавт., 2002 [21] 11 нед 3 дня

14 нед 2 дня
А.А. Рязанцев, А.В. Беляев, 2002 [12] 10 нед
Е.А. Шевченко и соавт., 2003 [19] 11 нед 3 дня

12 нед 4 дня
14 нед

14 нед 5 дней
И.В. Комарова, 2004 [22] 13 нед
Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [23] 13 нед

14 нед
Е.С. Некрасова и соавт., 2004 [24] 13 нед 4 дня

14 нед

фалия достаточно точно устанавливаются уже при пер�
вом осмотре. Так, по данным М. Cullen и соавт. [14], при
обследовании 622 пациенток высокого риска в 10–13 нед
беременности все три случая акрании/анэнцефалии были
точно диагностированы при первом же исследовании. В
других двух сериях скрининговых исследований в 10–14
нед беременности, охватывающих 6861 пациенток, все 7
случаев анэнцефалии были диагностированы в конце I
триместра [15, 16]. По данным M. Carvalho и соавт. [17],
которые используют идентичную нашей схему оценки
анатомии плода в ранние сроки беременности, также все
4 случая анэнцефалии были обнаружены в 11–14 нед при
обследовании 2853 пациенток.

Особый интерес представляют результаты муль�
тицентрового исследования, осуществленного в 7
акушерских клиниках Лондона. Всего в 10–14 нед
было обследовано 53 435 пациенток с одноплодной
беременностью и 901 – с двойней [18]. В ходе про�
веденных исследований отмечено 47 случаев анэн�
цефалии, включая 3 случая, обнаруженных у одного
плода из двойни. Пренатальный ультразвуковой ди�
агноз анэнцефалии был установлен при первом ис�
следовании в 10–14 нед у 39 плодов и у 8 – при по�
вторном скрининговом исследовании во II тримест�
ре беременности. Следует подчеркнуть, что в первой
фазе исследования при оценке анатомии 34 830 пло�
дов в 10–14 нед правильный диагноз был поставлен
только в 23 (74%) из 31 случая анэнцефалии. Для по�
вышения точности ранней диагностики анэнцефалии
с врачами всех акушерских клиник было проведено
специальное дополнительное обучение, что позво�
лило во второй фазе работы при обследовании
20 407 плодов установить правильный диагноз анэн�
цефалии во всех 16 наблюдениях.

Аналогичное скрининговое ультразвуковое ис�
следование было недавно проведено и в нашей стра�
не в Красноярске Е.А. Шевченко и соавт. [19]. Ими при
обследовании 5498 пациенток в сроки 11–14 нед бе�
ременности были точно диагностированы все 6 слу�
чаев анэнцефалии/экзэнцефалии.

Энцефалоцеле

Этот порок представляет собой дефект костей че�
репа с выходом мозговых оболочек (цефалоцеле) и тка�
ни мозга (энцефалоцеле). Приблизительно в 75% слу�
чаев дефекты располагаются в области затылка, но мо�
гут выявляться и в других отделах (лобном, теменном,
назофарингеальном) (рис. 7.6). Энцефалоцеле часто
сочетается с микроцефалией, гидроцефалией, spina
bifida, а также входит в состав синдрома Меккеля [6].

В ранние сроки беременности энцефалоцеле
нередко приходится дифференцировать с кистозной
гигромой шеи. В этих случаях, учитывая схожесть
эхографической картины самого образования, точ�
ный диагноз энцефалоцеле устанавливается на ос�
новании визуализации дефекта костей черепа. Он
может быть очень маленьким, поэтому ультразвуко�
вое исследование плода должно проводиться с осо�
бой тщательностью, преимущественно трансваги�
нальным доступом. Используя лицевые и мозговые
структуры в качестве ориентиров, можно точно уста�
новить место расположения дефекта.

Пренатальный диагноз энцефалоцеле, как пра�
вило, невозможен до окончания оссификации костей
черепа, т.е. до 10–11 нед беременности. Однако, по
данным R. van Zalen�Sprock и соавт. [20], в некото�
рых случаях энцефалоцеле сопровождается увели�
чением ромбэнцефалической полости, что уже про�
является в 9 нед беременности.

В последние годы отечественными специалис�
тами были опубликованы 13 случаев ранней прена�
тальной ультразвуковой диагностики энцефалоцеле
(табл. 7.5). И.М. Басист и И.В. Романовская [11] од�
ними из первых сообщили о ранней пренатальной ди�
агностике энцефалоцеле. В 11–12 нед беременнос�
ти ими было обнаружено грыжевое образование ди�
аметром 15 мм, неоднородной структуры, исходив�
шее из головы плода. При сагиттальном сканирова�
нии визуализировался костный дефект размером до
5 мм в области теменных костей (рис. 7.7). При цве�
товом допплеровском картировании определялся

Рис. 7.6. Беременность 13 нед. Энцефалоцеле в височной
области (стрелка).
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кровоток в грыжевом образовании, что свидетель�
ствовало о наличии мозговой ткани и помогло поста�
вить окончательный диагноз энцефалоцеле.

В одном из наблюдений, опубликованных
И.И. Рябовым и соавт. [21], при обследовании плода
в 11 нед 3 дня было диагностировано фронтальное
энцефалоцеле (рис. 7.8). О случае наиболее ранней
пренатальной ультразвуковой диагностики энцефа�
лоцеле сообщили А.А. Рязанцев, А.В. Беляев [12].
Ими энцефалоцеле у плода было обнаружено в 10 нед
беременности (рис. 7.9). Размеры грыжевого обра�
зования составили 19 х 9 мм, размер костного дефек�
та – 7 мм. При цветовом допплеровском картирова�
нии в экстракраниально расположенной мозговой
ткани четко регистрировался кровоток.

Наряду с удачными одиночными клиническими
наблюдениями пренатальная диагностика энцефало�
целе может быть осуществлена в ранние сроки в
скрининговом режиме. Так, Е.А. Шевченко и соавт.
[19] при обследовании 5498 пациенток в сроки 11–

14 нед беременности были точно диагностированы
все 4 случая энцефалоцеле (рис. 7.10).

Синдром Меккеля относится к заболеваниям с
аутосомно�рецессивным типом наследования. Наи�
более частыми синдромальными признаками явля�
ются затылочное энцефалоцеле, поликистоз почек и
постаксиальная полидактилия.

A. Pachi и соавт. [25] впервые описали наблюде�
ние пренатальной ультразвуковой диагностики синд�
рома Меккеля в ранние сроки беременности. Ими на
основании обнаружения затылочного энцефалоцеле и
измененных увеличенных почек синдром Меккеля был
заподозрен в 13 нед беременности. При патологоана�
томическом исследовании была дополнительно выяв�
лена полидактилия. В исследованиях W. Sepulveda и
соавт. [26] правильный диагноз синдрома Меккеля был
установлен в 4 из 9 случаев группы высокого риска в
11–13 нед благодаря обнаружению характерной триа�
ды признаков. Аналогичные результаты были получе�
ны R. van Zalen�Sprock и соавт. [20] при обследова�
нии 5 пациенток группы высокого риска в 11–14 нед
беременности – правильный пренатальный диагноз
поставлен во всех 3 случаях.

Синдром Меккеля может быть выявлен в ран�
ние сроки беременности не только при целенаправ�

Рис. 7.8. Беременность 11 нед 3 дня. Фронтальное энце�
фалоцеле (стрелка) [21].

Рис. 7.10. Беременность 12 нед 4 дня. Энцефалоцеле
(стрелка).

Рис. 7.9. Беременность 10 нед. Сагиттальный срез. Заты�
лочное энцефалоцеле [12].

Рис. 7.7. Беременность 11–12 нед. Стрелкой указано за�
тылочное энцефалоцеле [11].
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Таблица 7.6. Пренатальная ультразвуковая диагностика
иниэнцефалии в ранние сроки беременности

Авторы Срок
беременности

D. Sherer и соавт., 1993 [32] 13 нед
Е.В. Флоренсова, М.С. Апарцин, 1999 [33] 15 нед
D. Nenescu, 2000 [34] 13 нед
F. Bigi, 2001 [35] 13 нед 2 дня
Т. Marton и соавт., 2001 [36] 12 нед
M. Carvalho и соавт., 2002 [17] 11–14 нед
D. Thomas, 2002 [37] 12 нед
Е.А. Шевченко, 2003 [38] 12 нед 4 дня
М.А. Эсетов, 2003 [39] 12 нед

13 нед 2 дня
F. Cuillier и соавт., 2003 [40] 9 нед
А.Е. Волков, А.А. Михельсон, 2004 [41] 14 нед
Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [23] 14 нед
Е.С. Некрасова и соавт., 2004 [24] 13 нед 4 дня

ленном обследовании пациенток группы высокого
риска по врожденной и наследственной патологии,
но и при скрининговом ультразвуковом исследова�
нии в 12–14 нед беременности. Так, D. Economides
и J. Braithwaite [27] при скрининговом исследовании,
осуществленyом в одной из акушерских клиник Лон�
дона и включавшем 1632 беременные, диагностиро�
вали синдром Меккеля в 12–13 нед. M. Carvalho и со�
авт. [17] также при скрининговом обследовании 2853
пациенток в 11–14 нед выявили синдром Меккеля.

Приведенные данные свидетельствуют, что син�
дром Меккеля потенциально может быть диагности�
рован в ранние сроки беременности. В 11–14 нед
диагноз установить гораздо проще ввиду нормаль�
ного количества амниотической жидкости, объем
которой значительно уменьшается при этом синдро�
ме во II триместре беременности. Кроме этого, паль�
цы плода легче оценить в ранние сроки, так как обыч�
но они не собраны в кулак, что часто отмечается при
ультразвуковом исследовании плода во II триместре
беременности [28].

Несмотря на то что характерными признаками
синдрома Меккеля являются затылочная черепно�
мозговая грыжа (80,8%), полидактилия (66,3%), по�
ликистоз или кистозная дисплазия почек (90%), дос�
таточно любых двух из них для диагностики синдро�
ма [29]. Нашим коллегам из Минска удалось прена�
тально в 10–13 нед беременности диагностировать
3 случая синдрома Меккеля [30]. При этом диагнос�
тическими критериями явились черепно�мозговая
грыжа и нарушения развития почек (рис. 7.11, 7.12).

Иниэнцефалия

Иниэнцефалия представляет собой сложный по�
рок развития, для которого характерно значительное
укорочение шейного отдела позвоночника с патоло�
гическим усилением лордоза, незавершенное фор�
мирование основания черепа, особенно области
большого затылочного отверстия, c/без энцефало�
целе, рахишизис. Иниэнцефалия относится к редким
порокам с неустановленной этиологией. Более 90%
пораженных составляют девочки.

Еще несколько лет назад нам удалось найти
только две публикации, посвященные ранней прена�

тальной диагностике иниэнцефалии [31], а к сегод�
няшнему дню описано уже 14 случаев (табл. 7.6).
Впервые о ранней ультразвуковой диагностике ини�
энцефалии в 1993 г. сообщили D. Sherer и соавт. [32].
Ими в 13 нед беременности у плода были обнаруже�
ны акрания, резко запрокинутая голова и укорочение
позвоночника. После прерывания беременности при
патологоанатомическом исследовании была выявле�
на полная форма краниорахишизиса с выраженны�
ми изменениями шейных позвонков.

В отечественной литературе о случае пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики иниэнцефалии в
конце I – начале II триместра беременности сообщи�
ли Е.В. Флоренсова и М.С. Апарцин [33]. Уже в 12 нед
беременности они отметили несоответствие копчи�
ко�теменного размера плода сроку беременности. В
15 нед при детальном осмотре плода была обнару�
жена аномалия формирования свода черепа в за�
тылочной области (отсутствие четкого изображения
затылочной кости, наличие образования без четких кон�
туров в области шейного отдела позвоночника) и рас�
щепление позвоночника, что позволило окончательно
сформировать диагноз иниэнцефалии. К 17 нед бере�
менности энцефалоцеле приобрело более четкие
контуры, деформация позвоночника стала еще оче�

Рис. 7.11. Семейный случай синдрома Меккеля у плода в
13 нед беременности [30]. Сагиттальный срез плода с эн�
цефалоцеле в теменно�затылочной области (стрелки).

Рис. 7.12. То же наблюдение в 13 нед беременности [30].
Увеличенные почки плода (стрелки) с наличием многочис�
ленных кист.
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Рис. 7.13. Беременность 12 нед 4 дня. А – сагиттальный срез плода. Отчетли�
во видно фиксированное разгибательное положение головного конца. Б – по�
перечное сечение головы плода. Отчетливо видна черепно�мозговая грыжа
(стрелка).

БА Рис. 7.14. Сагиттальный срез плода в
12 нед (трансвагинальное сканирова�
ние). Обращает внимание отсутствие
типичной картины структур мозга и по�
звоночника плода, разгибательное по�
ложение головного конца.

виднее. Беременность была прервана в 21 нед, ре�
зультаты патоморфологического исследования под�
твердили данные ультразвуковой диагностики.

В наблюдении Е.А. Шевченко [38] иниэнцефалия
была диагностирована при скрининговом ультразву�
ковом исследовании в 12 нед 4 дня. В ходе оценки
плода при его сагиттальном сканировании обраща�
ло на себя внимание чрезмерное дорсальное разги�
бательное положение головы плода, а при попереч�
ном сечении головы – черепно�мозговая грыжа
(рис. 7.13). Выявленные изменения являются пато�
гномоничными эхографическими признаками иниэн�
цефалии в ранние сроки беременности.

М.А. Эсетову [39] удалось диагностировать 2 слу�
чая иниэнцефалии в конце I триместра беременнос�
ти, в одном из которых в 12 нед констатировано раз�
гибательное положение головы плода (рис. 7.14).
Изображение позвоночника плода удавалось полу�
чить фрагментарно только в нижних отделах из�за ра�
хишизиса. Во втором наблюдении в 13 нед и 2 дня
при трансвагинальном сканировании выявлено ра�
зогнутое положение головного конца у плода женс�
кого пола, отсутствие у него костей свода черепа и
наличие деформированных структур головного моз�
га. В остальном эхографическая картина была иден�
тична первому наблюдению.

Е.С. Некрасова и соавт. в 2004 г. [24] в случае
иниэнцефалии у плода в 13 нед 4 дня беременности

обнаружили аномалию формирования черепа с боль�
шим дефектом затылочной кости, энцефалоцеле в
затылочном отделе, резко запрокинутую голову, уко�
рочение шейного отдела позвоночника и рахишизис
шейных позвонков. Также ими у этого плода были
выявлены расщелина лица и рахишизис в пояснич�
но�крестцовом отделе позвоночника.

О наиболее ранней пренатальной диагности�
ке иниэнцефалии сообщили F. Cuillier и соавт. [40].
Им удалось обнаружить характерные изменения го�
ловы и позвоночника плода в 9 нед беременности
при численных значениях копчико�теменного раз�
мера 26 мм. На основании полученных данных про�
ведено пренатальное консультирование, но паци�
ентка приняла решение о прерывании беременно�
сти, учитывая летальность порока, только в 18 нед
беременности.

Голопрозэнцефалия

Голопрозэнцефалия встречается в среднем с
частотой 1 случай на 10 000 новорожденных и явля�
ется пороком развития головного мозга, обусловлен�
ным неполным разделением эмбрионального пере�
днего мозга в сочетании с неполным развитием сре�
динных структур лица. В зависимости от степени са�
гиттального неразделения коры, таламуса и гипота�
ламуса выделяют алобарную, семилобарную и ло�
барную формы голопрозэнцефалии.

Рис. 7.15. Беременность 12 нед. Ало�
барная голопрозэнцефалия.

Рис. 7.16. Беременность 13 нед. Ало�
барная голопрозэнцефалия. Трансаб�
доминальное сканирование. Стрелкой
указан единственный желудочек мозга.

Рис. 7.17. Беременность 13 нед. Алобар�
ная голопрозэнцефалия. Трансвагиналь�
ное сканирование. Отчетливо видно отсут�
ствие разделения зрительных бугров.
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Таблица 7.7. Пренатальная ультразвуковая диагностика
голопрозэнцефалии в ранние сроки беременности

Авторы Срок
беременности

Z. Toth и соавт., 1986 [42] 16 нед
D. Nyberg и соавт., 1987 [43] 14 нед
M. Bronshtein, Z. Wiener, 1991 [44] 14 нед
F. Gonzales�Gomes и соавт., 1992 [45] 10 нед
L. Nelson, M. King, 1992 [46] 10 нед 5 дней
E. Sakala, K. Gaio, 1993 [47] 13 нед
R. Achiron, A. Achiron, 1995 [48] 10 нед 4 дня
U. Gembruch и соавт., 1995 [49] 13 нед 3 дня
R. van Zalen�Sprock и соавт., 1995 [50] 12 нед 1 день
O. Parant и соавт., 1997 [51] 14 нед
B. Thilaganathan и соавт., 1997 [52] 11 нед
C. Turner и соавт., 1999 [53] 10 нед
H. Wong и соавт., 1999 [54] 10 нед 3 дня
H. Wong и соавт., 1999 [55] 10–13 нед
М.В. Медведев, 2000 [31] 12 нед
H.�G. Blaas и соавт., 2000 [56] 9 нед 2 дня
T.�H. Lai и соавт., 2000 [57] 16 нед
I. Witters и соавт., 2001 [58] 11 нед
Ю.Ф. Лузянин и соавт., 2002 [59] 11–12 нед
М.А. Эсетов, 2002 [60] 12 нед 4 дня
M. Carvalho и соавт., 2002 [17] 11–14 нед
P. Taipale и соавт., 2003 [61] 12 нед 2 дня
А.Е. Волков, А.А. Михельсон, 2004 [41] 13–15 нед

Рис. 7.18. Беременность 12 нед 4 дня. Семилобарная го�
лопрозэнцефалия. На фоне объединенных в единую полость
лобных рогов и тел боковых желудочков видны задние рога
и частично разделенные зрительные бугры.

Алобарный тип является наиболее тяжелым пора�
жением мозга, когда деление коры на два полушария
полностью отсутствует. В случае алобарной голопрозэн�
цефалии визуализируется единственный желудочек
мозга (рис. 7.15). Серп мозга и межполушарная бороз�
да отсутствуют, зрительные бугры не разделены (рис.
7.16, 7.17). Часто выявляется микроцефалия. При семи�
лобарном типе голопрозэнцефалии в некоторых случа�
ях можно выявить третий желудочек и часть задних ро�
гов боковых желудочков мозга. В случае лобарной фор�
мы порока зрительные бугры и боковые желудочки по�
чти всегда разделены за исключением лобных рогов, не�
редко отмечается умеренное расширение боковых же�
лудочков, а также широкая коммуникация между лобны�
ми рогами и третьим желудочком.

Впервые о ранней пренатальной ультразвуковой
диагностике голопрозэнцефалии сообщили Z. Toth и
соавт. [42] в 1986 г. (табл. 7.7). Ими при трансабдо�
минальном ультразвуковом исследовании была об�
наружена флюктуирующая мембранозная структура
в месте черепа плода в 11 нед беременности. В 12
нед авторы констатировали наличие акрании и флюк�
туирующей, баллонной формы, мемранозной мозго�
вой ткани и только в 16 нед был окончательно уста�
новлен диагноз голопрозэнцефалии и циклопии, что
было подтверждено при патологоанатомическом ис�
следовании абортуса после прерывания беременно�
сти в 18 нед.

Согласно опубликованным данным, уже более
25 случаев голопрозэнцефалии было диагностиро�
вано в конце I – начале II триместра беременности.
M. Bronshtein и Z. Wiener [44] впервые для диагнос�
тики голопрозэнцефалии в ранние сроки беремен�
ности использовали трансвагинальную эхографию.
О случаях наиболее ранней диагностики голопроз�
энцефалии сообщили норвежские исследователи
H.�G. Blaas и соавт. [56], которым удалось поставить
точный диагноз в 9 нед беременности. В наблюдении,
представленном U. Gembruch и соавт. [49], голопроз�
энцефалия сочеталась с синдромом Денди – Уокера.

Практически все исследователи приводят опи�
сание пренатальной ультразвуковой диагностики
алобарной формы голопрозэнцефалии в ранние
сроки беременности. Только I. Witters и соавт. [58]
и М.А. Эсетову [60] удалось выявить полудолевую
форму порока. В наблюдении М.А. Эсетова [60] пре�
натальный диагноз был установлен в 12 нед 4 дня на
основании визуализации задних рогов боковых же�
лудочков, частичного разделения зрительных бугров
и неполного изображения сосудистых сплетений в
области височных рогов (рис. 7.18).

В случае обнаружения голопрозэнцефалии при
эхографическом исследовании плода особое внима�
ние следует уделять оценке структур лица, посколь�
ку этот порок развития часто сочетается с лицевыми
аномалиями (циклопия, пробосцис, расщепление
верхней губы и неба), большинство из которых могут
быть выявлены уже в ранние сроки беременности при
условии консультативного обследования (рис. 7.19).

Приведенные в таблице 7.7 данные касаются
преимущественно ведущих центров пренатальной
диагностики, поэтому особый интерес представля�

ют результаты скрининговых ультразвуковых иссле�
дований в ранние сроки беременности. Так, L. Hernadi
и M. Torocsik [62] при проведении двукратного скри�
нингового обследования 3991 пациентки в 11–14 нед
и 18–20 нед беременности отметили один случай го�
лопрозэнцефалии, который не был диагностирован
в ранние сроки беременности. В аналогичном иссле�
довании, выполненном в Италии при скрининговом
ультразвуковом обследовании 2097 пациенток в 14
и 20–22 нед беременности, также голопрозэнцефа�
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Рис. 7.19. Беременность 12 нед. Голопрозэнцефалия в сочетании с пробосци�
сом. А – эхограмма. Б – фенотип абортуса.

БА

лия была пропущена в 14 нед, но диагностирована в
20–22 нед [63]. В другом скрининговом исследова�
нии в 12–14 нед, осуществленном в одной из акушер�
ских клиник Лондона и включавшем 1632 беремен�
ные, один случай голопрозэнцефалии был точно ус�
тановлен в конце I триместра [27]. M. Carvalho и со�
авт. [17] из Бразилии также при скрининговом обсле�
довании 2853 пациенток в 11–14 нед выявили 2 слу�
чая голопрозэнцефалии, которые сопровождались
расщелинами лица.

Cиндром Денди – Уокера

Cиндром Денди – Уокера представляет собой
порок развития, возникающий в результате наруше�
ний формирования ромбовидного мозга и характе�
ризующийся наличием полной или частичной агене�
зии червя мозжечка, кистозным расширением IV же�
лудочка и формированием кисты в области подпау�
тинного пространства задней черепной ямки [64].
Среди живорожденных детей частота встречаемос�
ти синдрома Денди – Уокера относительно невысо�
ка – 1 случай на 25000–35000 [1]. Согласно прове�
денному нами анализу обследования 36 405 бере�
менных, частота синдрома Денди – Уокера состави�
ла 0,038% или 0,4 случая на 1000 плодов [65]. Ано�
малия Денди – Уокера возникает в результате дей�
ствия самых разных факторов. Она может быть изо�
лированной или сочетанной, то есть быть составля�
ющей генных и хромосомных синдромов и синдро�
мов множественных пороков развития [66].

Обычно ультразвуковая диаг�
ностика аномалии Денди – Уокера
возможна с 18–20 нед беременно�
сти и основывается в первую оче�
редь на выявлении полной или ча�
стичной агенезии червя мозжечка.
В случаях полной агенезии полу�
шария мозжечка полностью разоб�
щены, большая цистерна, как и IV
желудочек, увеличены в размерах
и визуализируются в середине
задней черепной ямки [1].

В некоторых случаях прена�
тальная диагностика синдрома

Денди – Уокера возможна в ранние сроки беремен�
ности. Согласно опубликованным данным, наибо�
лее ранняя пренатальная диагностика аномалии
Денди – Уокера была осуществлена при трансва�
гинальной эхографии в 12–14 нед беременности
(табл. 7.8).

Следует отметить, что в случаях ранней диагно�
стики синдрома Денди – Уокера часто обнаружива�
ются хромосомные аномалии. Так, в наблюдении,
представленном В. Ulm и соавт. [68], диагноз был ус�
тановлен в 14 нед и в ходе пренатального кариотипи�
рования была обнаружена триплоидия.U. Gembruch
и соавт. [49] обнаружили сочетание синдрома Ден�
ди – Уокера с голопрозэнцефалией в 13 нед 3 дня
(рис. 7.20). В ходе пренатального кариотипирования
выявлена трисомия 13. В наблюдении W. Sepulveda

Таблица 7.8. Пренатальная ультразвуковая диагностика
синдрома Денди – Уокера в ранние сроки беременности

Авторы Срок
беременности

R. Achiron, A. Achiron, 1991 [67] 12 нед
U. Gembruch и соавт., 1995 [49] 13 нед 3 дня
G. D'Ottavio и соавт., 1995 [63] 14 нед
B. Ulm и соавт., 1997 [68] 14 нед
E. Pajkrt и соавт., 1998 [15] 14 нед
D. Sherer и соавт., 2001 [69] 13 нед
W. Sepulveda и соавт., 2003 [70] 16 нед
Собственное наблюдение 10 нед

Рис. 7.20. Беременность 13 нед 3 дня. Голопрозэнцефалия и синдром Денди – Уокера. А – поперечное сечение головы плода.
Б – продольное сканирование плода. Отчетливо видны один желудочек и анэхогенное образование задней черепной ямки [49].

БА
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Рис. 7.21. Беременность 16 нед. Синдром Денди – Уокера (А) у плода с трисомией 9. Б – полидактилия [70].

БА

и соавт. [70] у плода с синдромом Денди – Уокера вы�
явлена трисомия 9 (рис. 7.21).

Конечно, все представленные наблюдения были
диагностированы руками экспертов, поэтому в первую
очередь вызывают интерес результаты скрининговых
ультразвуковых исследований в ранние сроки бере�
менности. При скрининговом ультразвуковом об�
следовании 3991 пациентки в 11–14 нед и 18–20 нед
беременности L. Hernadi и M. Torocsik [62] не удалось
обнаружить один единственный случай синдрома Ден�
ди – Уокера. M. Carvalho и соавт. [17] при скрининговом
обследовании 2853 пациенток в 11–14 нед не выявили
2 случая синдрома Денди – Уокера, но диагностирова�
ли их во II триместре беременности.

Согласно данным одного из
первых отечественных скрининго�
вых ультразвуковых исследований,
также единственный случай синдро�
ма Денди – Уокера не был диагнос�
тирован при обследовании 5498 па�
циенток в 11–14 нед беременности
[71]. Правда, этим же специалистам
недавно удалось осуществить наи�
более раннюю пренатальную диаг�
ностику синдрома Денди – Уокера.
При ультразвуковом исследовании
в 10 нед у плода было обнаружено
кистозное образование в задней че�
репной ямке, на основании чего за�
подозрен синдром Денди – Уокера
(рис. 7.22). При повторном исследо�
вании через 2 нед эхографическая
картина полностью сохранилась
(рис. 7.23), что позволило устано�
вить окончательный диагноз.

В другом скрининговом ис�
следовании в ранние сроки бере�
менности, включавшем 1473 па�
циентки, один случай синдрома
Денди – Уокера был точно уста�
новлен в конце I триместра [15].

G. D'Ottavio и соавт. [63] при осуществлении скри�
нингового обследования 2114 плодов в 14 нед бе�
ременности с помощью трансвагинальной эхогра�
фии также точно диагностировали один случай син�
дрома Денди – Уокера. Следует подчеркнуть, что и
представленный нами случай этого порока был
выявлен при скрининговом ультразвуковом иссле�
довании.

Несмотря на отдельные публикации успешной
ранней пренатальной диагностики синдрома Денди –
Уокера, следует обратить внимание специалистов на
следующие особенности развития мозжечка плода.
В эмбриональном периоде полушария мозжечка раз�

Рис. 7.23. Синдром Денди – Уокера в 12 нед беременности. А – поперечное ска�
нирование. Б – продольное сканирование.

БА

Рис. 7.22. Синдром Денди – Уокера в 10 нед беременности. А – поперечное ска�
нирование. Б – продольное сканирование.
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делены по срединной линии, к 12 нед беременности
формируется червь и две боковые части полуша�
рий мозжечка. Характерное изображение мозжеч�
ка в этом сроке (открытый червь) – результат раз�
ницы роста червя и полушарий. При трансваги�
нальной эхографии в 14–16 нед беременности
диспропорция сохраняется у многих плодов и
только к 20 нед червь мозжечка во всех случаях
бывает уже сформирован или закрыт. По данным
B. Bromley и соавт. [72], при трансабдоминальном
исследовании в 14, 15 и 16 нед беременности от�
крытый червь мозжечка был найден у 56, 23 и 13%
плодов соответственно.

Таким образом, оправдано установление окон�
чательного пренатального диагноза синдрома Ден�
ди – Уокера, особенно при изолированной форме по�
рока и частичной агенезии червя мозжечка (вариант
Денди – Уокера), при динамическом эхографическом
наблюдении после 20 нед беременности.

Гидролетальный синдром

Гидролетальный синдром характеризуется на�
личием гидроцефалии, микрогнатии, косолапости
и полидактилии. Впервые о ранней диагностике
этого синдрома сообщили специалисты из Финлян�
дии P. Ammala и R. Salonen [73]. У пациентки 26 лет
первая беременность была прервана в 18 нед в свя�
зи с обнаружением у плода гидролетального синд�
рома. В последующую беременность при трансва�
гинальном ультразвуковом обследовании плода в
11 нед 5 дней были выявлены атипичная гидроце�
фалия при отсутствии срединных структур голов�
ного мозга и косолапость. На основании получен�
ных данных был выставлен диагноз гидролеталь�
ного синдрома. В 14 нед произведено прерывание
беременности. На аутопсии пренатальный диагноз
полностью подтвержден.

Арахноидальные кисты

Арахноидальные кисты являются редкими ано�
малиями развития головного мозга, на которые при�
ходится около 1% от всех внутричерепных образо�
ваний [74]. Арахноидальная киста – это экстрапа�
ренхиматозное внутричерепное тонкостенное обра�
зование, которое исходит из слоев арахноидальной
ткани. Наружная мембрана кисты фиксирована к
твердой мозговой оболочке, а внутренняя – контак�

тирует с мягкой мозговой оболочкой. Наиболее ча�
стая локализация арахноидальных кист – поверх�
ность мозга в области основных извилин (сильвие�
вой, роландовой) и межполушарной щели. Обычно
они локализуются сбоку от средней линии в преде�
лах передней и средней черепных ямок, реже в про�
екции задней ямки.

Арахноидальные кисты относятся к аномали�
ям с поздней манифестацией, преимущественно
в III триместре беременности. Однако в некоторых
случаях возможна их пренатальная ультразвуковая
диагностика в 16–22 нед [75–77]. К настоящему
времени нам удалось найти только одну публика�
цию, посвященную ранней пренатальной диагно�
стике арахноидальной кисты. F. Bretelle и соавт.
[78] при консультативном трансвагинальном уль�
тразвуковом исследовании в 13 нед беременнос�
ти обнаружили анэхогенное образование в задней
черепной ямке плода (рис. 7.24). Окружность го�
ловы плода превышала 90�й процентиль норма�
тивных показателей – 105 мм. Дефектов мозгово�
го черепа не было выявлено, мозговые сосуды не
изменены. Других изменений головного мозга и
экстракраниальных аномалий не обнаружено. Ка�
риотип плода нормальный – 46,XY. Родители при�
няли решение в пользу прерывания беременнос�
ти, что было осуществлено в 15 нед беременнос�
ти. На аутопсии диагноз арахноидальной кисты
задней черепной ямки был подтвержден, других
пороков не обнаружено.

Spina bifida

Spina bifida представляет собой аномалию раз�
вития позвоночного столба, возникающую в резуль�
тате нарушения процесса закрытия нервной трубки.
Выход через дефект оболочек спинного мозга назы�
вается менингоцеле. Если грыжевой мешок содержит
нервную ткань, образование носит название менин�
гомиелоцеле. Наиболее частое расположение дефек�
та – поясничный и крестцовый отделы позвоночника.

Частота встречаемости spina bifida зависит от
географического региона. В некоторых районах
Великобритании частота этого порока составля�
ет 4 случая на 1000 новорожденных. В США этот
показатель в среднем равен 0,5 на 1000, хотя он
значительно варьирует в зависимости от расовых
и географических особенностей [79]. С внедрени�

Рис. 7.24. Беременность 13 нед. Арахноидальная киста. Трансвагинальное сканирование. А – поперечное сечение голо�
вы плода. Отчетливо видно анэхогенное образование (a) между двумя полушариями мозга (b, c). Б – сагиттальное скани�
рование в режиме ЦДК. Образование (а) не имеет признаков сосудистого генеза. Стрелкой указана передняя мозговая
артерия. В – макропрепарат головного мозга. Стрелкой указана арахноидальная киста [78].
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Таблица 7.9. Пренатальная диагностика spina bifida при скрининговом ультра�
звуковом исследовании в ранние сроки беременности

Авторы Срок обсле� Выявленные Пропущенные
дования, нед случаи случаи

Z. Blumenfeld и соавт., 1993 [85] 10–15 5 –
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [62] 11–14 5 1
G. D'Ottavio и соавт., 1997 [86] 13–15 1 1
N. Sebire и соавт., 1997 [81] 10–14 – 29
D. Economides, J. Braithwaite, 1998 [27] 10–14 – 1
E. Pajkrt и соавт., 1998 [15] 12–14 – 1
L. Bussamra и соавт., 1999 [87] 10–14 – 3
M. Carvalho и соавт., 2002 [17] 11–14 1 3
Е.А. Шевченко, 2003 [71] 11–14 – 1
F. McAuliffe и соавт., 2004 [88] 11–14 1 2
Всего 13 42

ем в широкую практику пренатального скрининга
частота spina bifida при рождении значительно
снизилась.

В большинстве случаев пренатальная диагно�
стика spina bifida удается с 16 нед беременности,
когда при эхографическом исследовании хорошо
визуализируются задние центры оссификации по�
звоночника. В норме они располагаются парал�
лельно друг другу или под незначительным углом.
При наличии spina bifida остистые отростки по�
звонков при поперечном сканировании не смыка�
ются, а образуют U� или Y�образную конфигура�
цию (рис. 7.25) [80]. Грыжа может быть видна при
продольном сканировании, однако маленькие де�
фекты чаще диагностируются при тщательном по�
перечном сканировании позвоночника. При нали�
чии менинго� или менингомиелоцеле в области
дефекта определяется тонкостенный грыжевой
мешок.

В ранние сроки беременности в качестве мар�
керов spina bifida выделены [31, 81–83]:

– нарушение параллельности отростков позвон�
ков в венечной плоскости сканирования;

– нарушение контура позвоночника в попереч�
ной плоскости сечения;

– cкошенное очертание лобных костей при по�
перечном сканировании головы.

Такие общеизвестные крани�
альные признаки spina bifida, как из�
менение формы головы – «лимон» и
мозжечка – «банан» отмечаются да�
леко не всегда в ранние сроки бе�
ременности. Описаны случаи, когда
форма головы плода при spina bifida
больше напоминала форму «желу�
дя» [84]. Однако еще рано делать
окончательные выводы о диагнос�
тической ценности этого маркера.

Z. Blumenfeld и соавт. [85] впер�
вые описали динамические измене�
ния эхографических признаков spina
bifida в ранние сроки беременнос�
ти. При первом ультразвуковом ис�

следовании в 10 нед была отмечена неоднородная
эхоструктура в сакральном отделе позвоночного
столба; в 12 нед – появился признак «банана»; в 15
нед – выявлены признак «лимона» и сакральное ме�
нингоцеле. N. Sebire и соавт. [81] также обнаружили
признак «лимона» у 3 плодов с пояснично�крестцовой
spina bifida в 12–14 нед беременности.

О наиболее ранней пренатальной ультразвуко�
вой диагностике spina bifida сообщили H. Blaas и со�
авт. [82]. Им удалось выявить порок у 3 плодов в сро�
ки от 9 нед 1 дня до 9 нед 4 дней благодаря тщатель�
ному изучению анатомии плода у пациенток высоко�
го риска с помощью трансвагинальной эхографии с
использованием датчика 7,5 МГц. При этом копчи�
ко�теменной размер (КТР) эмбрионов составлял
лишь 22–28 мм.

Особый интерес представляют данные прена�
тальной диагностики spina bifida при скрининго�
вом ультразвуковом исследовании в ранние сро�
ки беременности (табл. 7.9). В отличие от анэн�
цефалии/экзэнцефалии и энцефалоцеле при spina
bifida пока достигнуты достаточно скромные успе�
хи в конце I триместра беременности – было вы�
явлено только 13 (23,6%) из 55 случаев. Правда, в
исследовании N. Sebire и соавт. [81], охватываю�
щем наибольшее количество случаев spina bifida,
исследования проводились в начале 90�х годов
прошлого столетия для оценки воротникового
пространства плода и их целью не была ранняя
пренатальная диагностика врожденных пороков.
Кроме этого, позвоночник плода в этих исследо�
ваниях изучался преимущественно при продоль�
ном сканировании одновременно с оценкой во�
ротникового пространства. Следует отметить, что
в 16–22 нед практически все случаи spina bifida в
этом исследовании были обнаружены в скринин�
говом режиме. Поэтому, если исключить это ис�
следование из общего анализа, то чувствитель�
ность эхографии в ранней диагностике spina
bifida при скрининговом обследовании в ранние
сроки беременности будет в 2 раза выше – 50%
(13 из 26 случаев).

По нашему мнению, большинство случаев
spina bifida, сопровождающихся выраженными из�
менениями (менингомиелоцеле, рахишизис, ме�

Рис. 7.25. Беременность 16 нед. Поперечное сечение ту�
ловища плода. Spina bifida (стрелка) [80].
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Таблица 7.10. Пренатальная ультразвуковая диагностика
spina bifida в ранние сроки беременности, осуществленная
отечественными специалистами

Авторы Срок
беременности

С.О. Кусова, С.А. Какабадзе, 2001 [80] 16 нед
И.И. Рябов, 2002 [89] 12 нед,14 нед
С.В. Никитин, 2003 [90] 14 нед,14 нед
М.А. Эсетов, 2003 [91] 12 нед,13 нед
Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [23] 12–14 нед
М.В. Медведев, 2004 [92] 13 нед
Е.С. Некрасова и соавт., 2004 [24] 13 нед

нингоцеле) потенциально могут быть диагности�
рованы при первом скрининговом ультразвуковом
исследовании в ранние сроки беременности. Для
этого необходимо, во�первых, как указывалось в
начале главы, проводить скрининговое обследова�
ние не в 10–14, а в 12–14 нед беременности. Во�вто�
рых, осуществлять изучение позвоночника плода на
всем протяжении в нескольких плоскостях. В под�
тверждение этих положений в таблице 7.10 приве�
дены случаи пренатальной диагностики spina bifida
в ранние сроки беременности, опубликованные оте�
чественными специалистами в последние годы
(рис. 7.26 –7.28).

Рис. 7.26. Беременность 14 нед (2 наблюдения). Трансвагинальное сканирование. Spina bifida (стрелка). А , В – сагитталь�
ный срез. Б, Г – поперечный срез [90].

В Г

БА

Рис. 7.27. Беременность 13 нед 3 дня. Трансвагинальное сканирование. Spina
bifida (стрелка). А – сагиттальный срез. Б – поперечный срез.

Рис. 7.28. Беременность 13 нед. Spina
bifida (стрелка).
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Визуализация структур лица и выявление пороков
их развития потенциально возможны уже с 11–12 нед
беременности, но это в настоящее время удается
преимущественно на приборах с высокой разреша�
ющей способностью и специалистам, имеющим
большой опыт работы в пренатальной диагностике
[1]. Но даже при соблюдении этих условий далеко не
все пороки развития лица могут быть обнаружены в
ранние сроки. При скрининговой оценке структур
лица плода в ранние сроки беременности реально

можно рекомендовать только изучение длины костей
его носа как эхографического маркера хромосомных
аномалий (рис. 7.29).

К настоящему времени опубликованные рабо�
ты по ранней диагностике врожденных пороков лица
преимущественно были посвящены выраженным
дефектам, наблюдаемым при голопрозэнцефалии
(циклопия, пробосцис и др.) и достаточно просто
выявляемым как при трансвагинальном, так и при
трансабдоминальном сканировании (рис. 7.30).
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Часть II. Ультразвуковое исследование в ранние сроки беременности

Рис. 7.33. Беременность 14–15 нед. Окулоаурикуловертебральный синдром.
А – эхограмма поперечного сечения головы плода на уровне глазниц. Б – фе�
нотип абортуса. Отчетливо видна левосторонняя микрофтальмия [6].

БА

О случае наиболее ранней диагностики пробосци�
са у плода с голопрозэнцефалией сообщили нор�
вежские исследователи H.�G. Blaas и соавт. [2],
которым удалось поставить точный диагноз в 9 нед
2 дня беременности (рис. 7.31). Ю.Ф. Лузянин и со�
авт. [3] диагностировали циклопию в
11–12 нед у плода с голопрозэнцефа�
лией (рис. 7.32).

О случаях наиболее ранней пре�
натальной диагностики отсутствия
носа (аринии) с помощью трансваги�
нальной эхографии сообщили изра�
ильские специалисты М. Bronshtein и
соавт. [4]. В обоих наблюдениях ди�
агноз был установлен в 14 нед бере�
менности. Кроме аринии, у одного
плода дополнительно были выявлены
срединная расщелина лица, микроце�
фалия, микрофтальмия, голопрозэн�
цефалия и единственная артерия пу�
повины, у другого – анофтальмия, эн�
цефалоцеле, поликистозные почки и
полидактилия (синдром Меккеля).

Чаще всего аномалии развития лица являются со�
ставным компонентом различных генетических и неге�
нетических синдромов. К настоящему времени в лите�
ратуре описано немало случаев их ранней пренаталь�
ной диагностики в первую очередь благодаря деталь�

Рис. 7.31. Беременность 9 нед 2 дня. Пробосцис (стрелка) у плода с голопроз�
энцефалией. А – эхограмма. Б – фенотип абортуса [2].

Рис. 7.32. Беременность 11–12 нед.
Трансвагинальное сканирование. Го�
лопрозэнцефалия. 1 – единственное
глазное яблоко, 2 – единственный же�
лудочек головного мозга [3].

БА

Рис. 7.29. Беременность 13 нед. Трансабдоминальное ска�
нирование. Отчетливо видны структуры лица плода, вклю�
чая кости носа (стрелка).

Рис. 7.30. Голопрозэнцефалия. Фронтальная плоскость
структур лица плода при левосторонней анофтальмии
(стрелка).
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Таблица 7.11. Пренатальная диагностика расщелин лица при ультразвуковом
исследовании в ранние сроки беременности

Авторы Срок обследо� Выявленные Пропущен�
вания, нед случаи ные случаи

G. D'Ottavio и соавт., 1995 [10] 13–15 1 2
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [11] 11–14 – 1
Z. Blumenfeld и соавт., 1999 [12] 13–16 11 1
M. Carvalho и соавт., 2002 [13] 11–14 1 2
N. Den Hollander и соавт., 2002 [14] 11–14 – 1
Е.А. Шевченко, 2003 [15] 11–14 – 2
M. Chen и соавт., 2004 [16] 12–14 – 3
L. Hernadi и соавт., 2004 [17] 12–14 2 9

ной оценке лицевых структур. Так, R. Ibba и соавт. [5],
удалось в 12 нед беременности диагностировать це�
реброкостомандибулярный синдром. При этом первым
выявленным признаком синдрома была микрогения.

L. De Catte и соавт. [6] приводят наблюдение уль�
тразвуковой диагностики окулоаурикуловертебраль�
ного синдрома (синдром Гольденхара) в 14–15 нед
беременности. Cреди аномалий лица у плода были об�
наружены левосторонняя микрофтальмия (диаметр
правой глазницы – 9 мм, левой – 4 мм) и левосторон�
няя расщелина верхней губы и неба со специфичес�
кой деформацией носа (рис. 7.33).

M. Teoh и S. Meagher [7] пренатально диагности�
ровали синдром Пьера Робена. При этом в 13 нед бере�

менности у плода была обнаружена выраженная микро�
гения (рис. 7.34). H. Blaas и соавт. [8] удалось даже ди�
агностировать отоцефалию у плода с анэнцефалией и
пробосцисом в 13–14 нед беременности. В отдельных
случаях возможна даже ранняя диагностика врожден�
ных опухолей лицевых структур. I. Gull и соавт. [9] уда�
лось осуществить наиболее раннюю диагностику эпиг�
натуса – в 15 нед беременности (рис. 7.35).

Расщелины губы и неба, являясь наиболее рас�
пространенными аномалиями лица, значительно
хуже диагностируются в ранние сроки беременнос�
ти [10–17]. По данным большинства специалистов,
за исключением израильских исследователей [12],
при скрининговом и консультативном ультразвуко�

вом обследовании в ранние сроки
беременности было диагностиро�
вано только 4 (16,7%) из 24 расще�
лин лица (табл. 7.11).

Наличие у плода с расщелина�
ми верхней губы и неба деформа�
ции носа, которая обычно носит
специфический характер, может
упростить пренатальную диагнос�
тику этого порока. До недавнего
времени только С.М. Воеводину
[18]  удалось в 11–12 нед беремен�
ности выявить двусторонний хей�
логнатопалатосхизис. В начале
2004 г. Е.С. Некрасовой и соавт.
[19] также удалось диагностиро�
вать расщелину лица в 13–14 нед

Рис. 7.34. Синдром Пьера Робена. Эхограммы профиля плода в 13 (А) и 19 (Б) нед беременности. Стрелкой указана выра�
женная микрогения. В – фенотип абортуса в 19 нед [7].

ВБА

Рис. 7.35. Беременность 15 нед. Эпигнатус (стрелка). А – эхограмма. Б – фено�
тип абортуса [9].

БА

Рис. 7.36. Лицевая расщелина (стрел�
ки) в 13 нед 4 дня [19].
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у плода с множественными врожденными пороками
(рис. 7.36). По�видимому, пренатальная диагностика
лицевых расщелин в ранние сроки беременности в на�
стоящее время подвластна только очень опытным
специалистам при целенаправленном обследовании
лицевых структур плода. Тому свидетельством могут
быть результаты израильских специалистов, которым
при трансвагинальном ультразвуковом обследовании
14 988 пациентов в интервале от 13 до 16 нед бере�
менности удалось обнаружить 11 (91,7%) из 12 рас�
щелин верхней губы и неба [12]. Однако следует под�
черкнуть, что в широкой клинической практике диаг�

ностировать расщелины лица у плода удается только
во II триместре беременности.

В некоторых случаях в ранние сроки беремен�
ности на верхней губе плода может визуализиро�
ваться структура, схожая с изображением «усов» и
создающая видимость расщелины (рис. 7.37). По
данным M. Bronshtein и соавт. [20], при трансваги�
нальном ультразвуковом исследовании 3000 пло�
дов в 14–16 нед беременности этот акустический
феномен был зарегистрирован в 7 наблюдениях.
При повторном исследовании в 20–22 нед отмече�
но его полное исчезновение во всех случаях. По
мнению авторов, структура, напоминающая «усы»,
является нормальным вариантом развития верхней
губы и не должна расцениваться как признак рас�
щелины.

Среди врожденных пороков шейной области в
ранние сроки наиболее часто встречается кистоз�
ная гигрома. Кистозная гигрома является аномали�
ей лимфатической системы и обычно представлена
одиночными или множественными кистозными обра�
зованиями мягких тканей шейной области. Кистоз�
ные гигромы обнаруживаются у 1 из 200 спонтанных
абортусов, копчико�теменной размер которых со�
ставляет более 3 см [21].

Кистозная гигрома чаще всего бывает многока�
мерной, двусторонней и локализуется кзади и сбоку
от шеи (рис. 7.38). Нередко в кистозной гигроме об�
наруживаются множественные тонкие перегородки.
Размеры гипоэхогенных и анэхогенных полостей ва�
рьируют от 0,5 до 5 см. Отличительной чертой обра�
зования является наличие выраженного наружного
контура [22]. В сообщениях, посвященных пренаталь�
ной диагностике кистозной гигромы шеи, подчерки�

Рис. 7.38. Эхограммы плодов с кистозной гигромой в 13–15 нед (А, Б, В) беременности.

ВБА

Рис. 7.39. Кистозная гигрома. А – поперечное сечение головы плода (1). 2 – кистозная гигрома. Б – поперечное сечение
грудной клетки плода. Двусторонний гидроторакс. В – поперечное сечение брюшной полости плода. Отчетливо виден асцит.

ВБА

2

1

Рис. 7.37. Беременность 15 нед. Сечение головы плода в
поперечно�косой плоскости. 1 – верхняя губа; 2 и 3 – «усы»;
4 – верхняя челюсть [20].
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Рис. 7.40.  Кистозная гигрома. А – продольное сечение плода. Б – трехмерная реконструкция. В – объемная рекон�
струкция.
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вается ее частое сочетание с водянкой плода и врож�
денными пороками сердца [23, 24] (рис. 7.39).

Новые возможности в пренатальной диагности�
ке кистозной гигромы шеи открывает трехмерная
эхография (рис. 7.40), которая позволяет четко иден�
тифицировать все нюансы этого порока.

При кистозной гигроме часто обнаруживают�
ся хромосомные аномалии и некоторые синдро�
мы. Кроме этого, в литературе сообщалось о вы�
явлении кистозной гигромы при ахондрогенезе II
типа и тератогенных воздействиях, таких как ал�
коголь, аминоптерин и триметадон. По данным
Е.В. Юдиной [25] и О.Л. Галкиной [26], хромосом�

ные нарушения были обнаружены у 75% плодов с
кистозной гигромой. При этом в подавляющем
большинстве случаев был диагностирован синд�
ром Тернера. Поэтому при выявлении кистозной
гигромы следует осуществлять тщательное изуче�
ние всей ультразвуковой анатомии плода для ис�
ключения сочетанных аномалий. У всех плодов по�
казано эхокардиографическое исследование вви�
ду высокой частоты врожденных пороков сердца.
Обязательным является пренатальное кариотипи�
рование, так как даже при изолированной кистоз�
ной гигроме шеи отмечается высокая частота хро�
мосомных дефектов.
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Среди врожденных пороков органов грудной
клетки, за исключением сердца и главных артерий,
которым посвящена специальная глава, в ранние
сроки в отдельных случаях удалось диагностировать
врожденную диафрагмальную грыжу (ВДГ), кистоз�
ный аденоматозный порок развития легких и дефек�
ты грудины с эктопией сердца.

ВДГ является результатом замедления процес�
са закрытия плевроперитонеального канала и обыч�
но развивается при недостаточности развития зад�
нелатерального участка левой половины диафраг�

мы. Ввиду отсутствия полного разделения брюшной
полости и грудной клетки, желудок, селезенка, ки�
шечник и даже печень могут перемещаться в груд�
ную полость. Дефект центрального сегмента диаф�
рагмы в сочетании с грыжей в перикардиальную
полость является наиболее ранней формой ВДГ. Эта
аномалия выражается в наличии сообщения между
перикардиальной и перитонеальной полостями в
результате дефекта поперечной перегородки.

В подавляющем большинстве случаев прена�
тальная ультразвуковая диагностика ВДГ удается
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Рис. 7.41. ВДГ в 12 нед (А – продольное сканирование. Б – поперечное сканирование) [2] и 14 нед (В – продольное скани�
рование. Г – поперечное сканирование) беременности [3]. 1 – сердце; 2 – желудок.
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после 22 нед, хотя возможна и в бо�
лее ранние сроки беременности
(рис. 7.41). Впервые о ранней ульт�
развуковой диагностике ВДГ сооб�
щили M. Bocian и соавт. [1]. Ими ди�
агноз был установлен в 14 нед бере�
менности у пациентки, родившей
ранее ребенка с ВДГ. Y. Lam и соавт.
[2] приводят описание случая пре�
натальной диагностики диафраг�
мальной грыжи в сочетании с врож�
денным пороком сердца (атрезия
легочной артерии в сочетании с де�
фектом межжелудочковой перего�
родки) в 12 нед беременности. При�
ятно отметить, что нашим коллегам из Екатеринбур�
га недавно удалось диагностировать третий из опи�
санных в мировой практике случаев ВДГ в ранние
сроки беременности [3]. В представленном ими на�
блюдении ВДГ была диагностирована в 13–14 нед бе�
ременности. Беременность прервана в 20–21 нед. В
ходе патологоанатомического исследования прена�
тальный диагноз был подтвержден.

Кистозный аденоматозный порок развития
легких обычно пренатально диагностируется во
второй половине беременности. К настоящему
времени опубликован только один случай его ди�
агностики в ранние сроки беременности. Швейцар�
ские специалисты N. Jastrow и соавт. [4] при скри�
нинговом ультразвуковом исследовании в 12 нед
беременности в ходе оценки анатомии плода об�
наружили смещение органов средостения за счет
кистозных изменений левого легкого. При динами�
ческом наблюдении в 20 нед беременности было
отмечено присоединение неиммунной водянки, в
связи с чем двукратно проводилась установка
плевроамниального шунта. В 38 нед произведена
операция кесарева сечения. На третий день жизни
ребенку была проведена лобэктомия левого легко�
го, при гистологическом исследовании подтверж�
ден пренатальный диагноз. Ребенок выписан до�
мой в удовлетворительном состоянии, развивает�
ся нормально.

Наряду с пороками развития в ранние сроки
беременности могут обнаруживаться выраженные
изменения, которые затем спонтанно исчезают.

Таблица 7.12. Пренатальная ультразвуковая диагностика
эктопии сердца и пентады Кантрелла в ранние сроки бере�
менности, осуществленная отечественными специалистами

Авторы Срок
беременности

И.И. Рябов, 1999 [7] 12–13 нед
О.Л. Варламова и соавт., 2001 [8] 14 нед
А.Г. Лукин, 2003 [9] 12–13 нед
Л.Т. Николаев и соавт., 2003 [10] 12–13 нед
И.В. Комарова и соавт., 2004 [11] 12–13 нед
Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [12] 13 нед
Е.А. Шевченко, 2004 [13] 11–12 нед

12–13 нед
М.А. Эсетов и соавт., 2004 [14] 13 нед

Рис. 7.42. Беременность 12 нед 3 дня. А – продольное сканирование плода. Б –
поперечно�косое сечение грудной клетки. В грудной клетке плода отчетливо вид�
но анэхогенное образование (*); ж – желудок [5].

БА

Так, E. Jauniaux и соавт. [5] приводят описание на�
блюдения, в котором у плода из двойни в 12 нед
беременности наряду с увеличением толщины во�
ротникового пространства до 5 мм в грудной клет�
ке было обнаружено кистозное образование раз�
мером 10х9х9 мм (рис. 7.42). Было проведено пре�
натальное кариотипирование обоих плодов, в ходе
которого хромосомных дефектов не было обнару�
жено. При динамическом эхографическом наблю�
дении в 20 нед беременности констатировано пол�
ное исчезновение кистозного образования. В до�
ношенном сроке родились здоровые новорожден�
ные. При рентгенографии грудной клетки и эхокар�
диографии изменений не выявлено. Дети на 5�е
сутки жизни выписаны домой.

Эктопия сердца является следствием дефекта
грудины. При этом сердце располагается вне грудной
полости, выходя наружу через дефект грудины. Кро�
ме дефекта грудины при этой форме эктопии отсут�
ствуют париетальная часть перикарда и отмечается
цефалическая ориентация верхушки сердца и малень�
кие размеры грудной клетки. Учитывая выраженные
изменения, этот порок легко диагностируется уже в
ранние сроки беременности.

Впервые о ранней ультразвуковой диагности�
ке эктопии сердца в 12 нед беременности сообщи�
ли T. Bennett и соавт. [6] в 1991 году. В последующие

Рис. 7.43. Беременность 12–13 нед. Пентада Кантрелла.
1 – поперечное сечение туловища плода; 2 – кишечник; 3 –
печень; 4 – сердце.
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Оценка передней брюшной стенки плода в конце I
триместра беременности проводится преимуществен�
но для исключения омфалоцеле и гастрошизиса. Сле�
дует подчеркнуть, что дефекты передней брюшной
стенки в ранние сроки необходимо дифференцировать
с физиологической кишечной грыжей, которая обычно
исчезает к 12 нед беременности (рис. 7.45).

Омфалоцеле

Омфалоцеле возникает в результате невозвра�
щения органов брюшной полости из амниотической
полости через пупочное кольцо и встречается с час�
тотой 1 случай на 3000–6000 новорожденных. В со�
став омфалоцеле могут входить любые висцераль�
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Рис. 7.44. Эктопия сердца (стрелка) в 12 (А) и 14 нед 2 дня (Б) беременности.

А Б

годы было опубликовано более 50 случаев прена�
тальной диагностики этого порока в 10–15 нед бе�
ременности, из них 9 – отечественными специа�
листами (табл. 7.12). В случаях, когда помимо эк�
топии сердца присутствует омфалоцеле или гас�

трошизис, то чаще всего эти пороки входят в пен�
таду Кантрелла, для которой также характерны ди�
афрагмальная грыжа, неполноценность диафраг�
мальной части перикарда и сочетанные пороки
сердца (рис. 7.43, 7.44).
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ные органы. Размер грыжевого
образования определяется со�
держимым грыжевого мешка. По�
чти в 70% случаев омфалоцеле
сочетается с другими структур�
ными аномалиями, хромосомны�
ми дефектами и наследственны�
ми синдромами.

Пренатальная ультразвуковая
диагностика омфалоцеле основана
на обнаружении образования округ�
лой или овальной формы, заполнен�
ного органами брюшной полости и
примыкающего непосредственно к
передней брюшной стенке. Наибо�
лее часто в состав грыжевого содер�
жимого входят петли кишечника и печень (рис. 7.46). Пу�
повина прикрепляется непосредственно к грыжевому
мешку, что отчетливо регистрируется в режиме цвето�
вого допплеровского картирования (рис. 7.47).

Диагноз омфалоцеле может быть установлен
уже в конце I триместра беременности, в некоторых
случаях даже до 12 нед беременности при условии
больших размеров грыжевого мешка, содержащего
не только петли кишечника, но и печень.

Впервые о ранней ультразвуковой диагности�
ке омфалоцеле в 13 нед беременности сообщили
W. Schmidt и F. Kubli [1] в 1982 году. При последую�
щем кариотипировании плода была обнаружена три�
сомия 18. M. Pagliano и соавт. [2] удалось обнаружить
омфалоцеле, содержащее печень и петли кишечни�
ка уже в 10 нед беременности. R. van Zalen�Sprock и
соавт. [3] диагностировали 14 случаев омфалоцеле
при скрининговом ультразвуковом исследовании в
11–14 нед беременности. Авторами было установле�
но, что при наличии в грыжевом содержимом только
петель кишечника в 100% случаев отмечены хромо�
сомные аномалии, преимущественно трисомия 18,
тогда как при вхождении в омфалоцеле печени у всех
плодов обнаружен нормальный кариотип.

R. Snijders и соавт. [4] при скрининговом ультра�
звуковом обследовании 15 726 беременных в 10–14 нед
выявили 18 случаев омфалоцеле, из которых в 11 на�
блюдениях были диагностированы трисомии 18 и 13.
В трех других скрининговых ультразвуковых исследо�
ваниях в 12–14 нед (1632 пациентки), в 10–14 нед (1473)
и в 11–14 нед (5498) все 6 случаев омфалоцеле (по 2

наблюдения в каждом) были обнаружены в обследуе�
мые сроки беременности [5–7].

В последние годы отечественными специалис�
тами были опубликованы 25 случаев ранней прена�
тальной ультразвуковой диагностики омфалоцеле
(табл. 7.13). В большинстве этих наблюдений было
произведено прерывание беременности ввиду не�
благоприятного прогноза из�за сочетанных пороков
и/или хромосомных аномалий. Поэтому при обнару�

Таблица 7.13. Пренатальная ультразвуковая диагностика
омфалоцеле в ранние сроки беременности

Авторы Срок беременности

М.В. Медведев и соавт., 1989 [8] 12 нед
Е.В. Сыпченко и соавт., 1997 [9] 11 нед 3 дня
С.В. Никитин, 2000 [10] 12 нед
С.Г. Ионова и соавт., 2001 [11] 12–13 нед
М.А. Эсетов, 2001 [12] 12 нед
И.И. Рябов и соавт., 2002 [13] 13 нед 5 дней
А.А. Рязанцев, 2002 [14] 9 нед,11 нед
Л.Е. Терегулова и соавт., 2002 [15] 12 нед
В.Н. Демидов, 2003 [16] 11 нед 2 дня

11 нед 3 дня
12 нед 1 день
12 нед 4 дня

К.Ф. Юсупов, 2003 [17] 14 нед
О.Л. Галкина, Л.К. Побединская, 2004 [18] 13 нед 4 дня
Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [19] 10–14 нед
Е.С. Некрасова и соавт., 2004 [20] 14 нед
Е.А. Шевченко, 2004 [21] 11 нед 2 дня

13 нед 3 дня

БА

Рис. 7.47. Беременность 12 нед. Омфалоцеле (стрелка). А – В�метод. Б – режим
цветового допплеровского картирования. Отчетливо видно прикрепление пупо�
вины к грыжевому мешку.

Рис. 7.45. Физиологическая кишеч�
ная грыжа (стрелка).

Рис. 7.46. Омфалоцеле в 13–14 (А) и 14–15 (Б) нед беременности. Отчетли�
во видно грыжевое образование (стрелка).
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Рис. 7.48. Беременность 12 нед 2 дня. Видны петли кишеч�
ника вне брюшной полости. При этом отсутствует грыже�
вой мешок. У нижнего края виден ход пуповины.

Таблица 7.14. Пренатальная ультразвуковая диагностика
гастрошизиса в ранние сроки беременности

Авторы Срок беременности

М.А. Эсетов, 2001 [12] 12 нед 2 дня
А.В. Поморцев и соавт., 2003 [24] 12–13 нед
В.Н. Демидов, 2004 [25] 13 нед 4 дня

14 нед 1 день
14 нед 4 дня

Н.В. Косовцова, Е.И. Копытова, 2004 [19] 10 нед
Е.А. Шевченко, 2004 [21] 12 нед 2 дня

жении омфалоцеле в ранние сроки беременности
показано проведение пренатального кариотипирова�
ния и исключение сочетанных аномалий.

Гастрошизис

Гастрошизис представляет собой эвентрацию
органов брюшной полости (чаще кишечника) через
параумбиликальный дефект передней брюшной
стенки. Дефект обычно располагается справа от пуп�
ка, грыжевые органы не имеют мембраны. Гастро�
шизис встречается с частотой 0,94 случая на 10 000
новорожденных [22]. Частота порока у беременных
моложе 20 лет выше и составляет 7 случаев на 10 000
новорожденных.

Пренатальная ультразвуковая диагностика гас�
трошизиса обычно основывается на визуализации
петель кишечника в амниотической жидкости вбли�
зи передней брюшной стенки плода. В некоторых
случаях помимо петель кишечника за пределами
брюшной полости могут находиться и другие орга�
ны. E. Guzman [23] одним из первых в 1990 г. сооб�
щил о ранней пренатальной диагностике гастроши�
зиса с помощью трансвагинальной эхографии в 12
нед 4 дня. Выявление гастрошизиса до 12 нед бере�
менности должно осуществляться с осторожностью,
так как возможна ложноположительная диагностика
в связи с наличием у плода физиологической кишеч�

ной грыжи. В эти сроки беременности убедительным
доказательством гастрошизиса является четкая ви�
зуализация эвентрированных петель кишечника при
условии интактного прикрепления пуповины к пере�
дней брюшной стенке плода.

В отечественной периодике, несмотря на ме�
нее частую встречаемость гастрошизиса по сравне�
нию с омфалоцеле, к настоящему времени уже опуб�
ликовано несколько случаев пренатальной диагно�
стики этого порока в ранние сроки беременности
(табл. 7.14, рис. 7.48). По мнению М.А. Эсетова [12],
основанием для постановки пренатального диагно�
за гастрошизиса в ранние сроки беременности яв�
ляются: 1) обнаружение объемного образования,
примыкающего к передней брюшной стенке; 2) от�
сутствие ограничивающей мембраны у грыжевых
органов; 3) отдельный ход сосудов пуповины, не свя�
занной с грыжевыми органами; 4) неизмененная об�
ласть соединения пуповины с передней брюшной
стенкой.

Согласно результатам, полученным В.Н. Деми�
довым [25], к основным эхографическим признакам,
позволяющим отличить гастрошизис от омфалоце�
ле в ранние сроки беременности, следует отнести
неправильную форму и неровный контур образова�
ния при первом из них и круглую форму, четкий и
ровный контур при втором.

Аномалия развития стебля тела

Этот порок является летальным и характеризу�
ется обширным дефектом передней брюшной стен�
ки, выраженным кифосколиозом и рудиментарной
пуповиной. Частота встречаемости аномалии состав�
ляет в среднем 1 случай на 14 000 новорожденных.
Выраженные анатомические изменения при анома�
лии развития стебля тела позволяют диагностиро�
вать ее в конце I триместра беременности. Особо
показательны в этом отношении результаты мульти�
центрового скринингового ультразвукового обследо�
вания 106 727 плодов в 10–14 нед беременности,
проведенного в Великобритании [26]. В ходе этого
исследования было установлено, что все 14 случаев

Рис. 7.49. Беременность 12–13 нед. Аномалия развития
стебля тела. Отчетливо видна рудиментарная пуповина [27].
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аномалии развития стебля тела были выявлены в ран�
ние сроки беременности. Во всех диагностирован�
ных случаях верхняя половина туловища располага�
лась в амниотической полости, тогда как нижняя
часть – в целомической полости.

Среди отечественных специалистов свои наблю�
дения ранней пренатальной ультразвуковой диагно�
стики аномалии развития стебля тела опубликовали
М.В. Ситарская и соавт. [27] и Ю.Ф. Лузянин и соавт.
[28]. В наблюдении М.В. Ситарской и соавт. [27] при
ультразвуковом исследовании в 12–13 нед беремен�
ности у плода отмечены следующие изменения: по�
звоночник просматривался только в шейном и груд�
ном отделах; печень, сердце и легкие находились за
пределами туловища. Печеночная поверхность гры�
жевого образования прикреплялась к краю плацен�
ты, вследствие чего при активных движениях плода
его местоположение не изменялось (рис. 7.49).

В нашем наблюдении в ходе скринингового уль�
тразвукового исследования в 12 нед 3 дня при
трансабдоминальном доступе был выявлен обшир�
ный дефект передней брюшной стенки плода с эвен�
трацией большинства органов брюшной полости
(рис. 7.50). При трансвагинальном ультразвуковом
исследовании была достигнута более четкая визуа�
лизация структур плода и обнаружено, что позвоноч�
ник деформирован (выраженный кифосколиоз) и
сформирован только в шейном и грудном отделах.
Положение туловища плода оставалось фиксирован�
ным на протяжении всего исследования, что позво�
лило предположить наличие короткой пуповины. До�
полнительное применение цветового допплеровско�
го картирования дало возможность идентифициро�
вать рудиментарную пуповину.

В другом нашем наблюдении у плода с аномали�
ей развития стебля тела был обнаружен мегацистис
(рис. 7.51). В этом наблюдении дополнительно нами
были использованы различные режимы трехмерной
эхографии с целью изучения ее реальных возможно�
стей при этом врожденном пороке. Первоначально
была осуществлена объемная реконструкция, при ко�
торой статическая картина практически «ожила» и ста�
ли объективно видны все нюансы выявленных изме�
нений при двухмерной эхографии (рис. 7.52). Особый
интерес у нас вызывало применение режима макси�
мальной интенсивности оценки скелета плода для

объективизации выявленных изменений позвоночни�
ка плода. Построенное объемное изображение ске�
лета не просто позволило четко оценить позвоночник
плода, но и точно оценить уровень нарушения его ос�
сификации. Но самым впечатляющим для нас оказа�
лось изображение, полученное в режиме «прозрачное
тело» с применением энергетического допплеровско�
го картирования, когда фактически на экране возник�
ла картина сосудистой системы плаценты, плода и ру�
диментарной пуповины.

Оценка желудка плода в ранние сроки беремен�
ности необходима для исключения редких форм ма�
нифестации диафрагмальной грыжи (аномальное рас�
положение) и обструктивных поражений верхних от�
делов желудочно�кишечного тракта (дилатация), сре�
ди которых нам удалось найти только два описания их
пренатальной диагностики в ранние сроки беремен�
ности. G. Tsukerman и соавт. [29] приводят описание
случая пренатальной диагностики атрезии пищевода
и двенадцатиперстной кишки у плода в 12 нед бере�
менности. В ходе ультразвукового исследования пло�
да была обнаружена выраженная дилатация желудка
и двенадцатиперстной кишки. В аналогичном наблю�
дении H. Blaas [30] выявил выраженную дилатацию

ВБА

Рис. 7.50. Беременность 12 нед 3 дня. Аномалия развития стебля тела. А – трансабдоминальное сканирование. Б – транс�
вагинальное сканирование. Эвентрация органов брюшной полости. В – режим цветового допплеровского картирования.
Стрелкой указана рудиментарная пуповина.

Рис. 7.51. Беременность 12 нед 4 дня. Аномалия развития
стебля тела. Отчетливо видны эвентрация увеличенного
мочевого пузыря (1) и кишечника (2), нарушение оссифи�
кации поясничного отдела позвоночника (3).
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желудка и кишки в 10 нед 6 дней. После исчезновения
физиологической кишечной грыжи отмечено спонтан�
ное исчезновение дилатации кишки, желудок стал пу�
стым, что сохранялось на протяжении всей беремен�
ности. Высказанное подозрение на атрезию пищево�
да подтвердилось после рождения ребенка.

Кроме этого, визуализация интактного желудка
важна при проведении дифференциального диагно�
за в случаях обнаружения анэхогенных образований
брюшной полости плода в ранние сроки беременно�
сти. Впервые об этом сообщили L. Guerrero и соавт.
[31] в 2001 г., которые представили результаты двух
наблюдений преходящих образований брюшной по�
лости в ранние сроки беременности. В первом на�
блюдении у первобеременной 23 лет в 13 нед бере�
менности было обнаружено однокамерное анэхоген�
ное аваскулярное образование, которое занимало
более 2/3 брюшной полости плода. Желудок плода
был интактным. Поэтому выявленное образование
больших размеров ошибочно было расценено как
мегацистис и для комплексного обследования пло�
да проведено пренатальное кариотипирование. Ка�
риотип плода – 46,ХХ. Учитывая нормальный карио�
тип плода и отсутствие сочетанных аномалий, паци�
ентке было рекомендовано динамическое эхографи�
ческое наблюдение. В 18 нед осуществлена полная
аспирация образования, в содержимом которого от�
мечены единичные эпителиальные клетки и лимфо�

циты. В 26 нед беременности на месте образования
выявлены кальцинаты небольших размеров. В 38 нед
и после родов отмечено сохранение кальцинатов. На
протяжении наблюдения после родов отклонений в
развитии ребенка не было зарегистрировано.

Во втором наблюдении первоначально в 11 нед
5 дней у плода было выявлено расширение воротни�
кового пространства до 4,3 мм, в связи с чем прове�
дено пренатальное кариотипирование. Учитывая
нормальный кариотип, за плодом осуществлялось
динамическое наблюдение. В 14 нед 2 дня вблизи
желудка плода выявлено однокамерное анэхогенное
образование, которое спонтанно исчезло в 20 нед
беременности. После родов за ребенком в течение
двух лет осуществлялось тщательное наблюдение,
отклонений в развитии не зарегистрировано.

В отечественной периодике впервые о преходя�
щем образовании брюшной полости плода в ранние
сроки беременности сообщила Е.А. Шевченко [32]. В
ее наблюдении первое ультразвуковое исследование
было проведено в 15 нед, в ходе которого было обна�
ружено аваскулярное анэхогенное образование в
проекции печени плода размером 19,6х8,1х3,7 мм
(рис. 7.53). В 21 нед эхографическая картина обра�
зования изменилась: размеры его уменьшились, вок�
руг образования визуализировался венчик сниженной
эхогенности, структура имела солидное строение с
кальцинатами. При динамическом наблюдении в 26 нед

А ВБ

Рис. 7.52. Беременность 12 нед 4 дня. Аномалия развития стебля тела. А – объемная реконструкция.Отчетливо видны
детали выявленных изменений при двухмерной эхографии. Б – объемная реконструкция с применением режима мак�
симальной интенсивности. Видно нарушение оссификации поясничного отдела позвоночника (стрелка). В – объем�
ная реконструкция с применением режимов «прозрачного тела» и энергетического допплера. Рудиментарная пупови�
на указана стрелкой.

Рис. 7.53. А – беременность 15 нед. Трансвагинальное сканирование. Стрелкой указано кистозное образование в печени пло�
да. Б – беременность 31 нед. Трансабдоминальное сканирование. Стрелкой указан гиперэхогенный фокус в печени плода [32].
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размер образования уменьшился
до 8,3х6,7х6,5 мм, структура стала
более однородной и приобрела
повышенную эхогенность. В 31
нед на месте образования визуа�
лизировались кальцинаты. После
родов каких�либо отклонений у
ребенка не отмечено. В 3,5 меся�
ца жизни ребенку проведено уль�
тразвуковое исследование брюш�
ной полости, в ходе которого об�
наружен кальцинат размером
4,3х3,6х1,9 мм. В 9 месяцев жиз�
ни какие�либо клинические про�
явления отсутствовали, психомо�
торное развитие соответствовало
возрасту.

Мы также встретились с по�
добным феноменом. При транс�
абдоминальном ультразвуковом
исследовании в 14 нед беременно�
сти в левой половине брюшной по�
лости плода было обнаружено ок�
руглое анэхогенное образование
размером 25х20х24 мм (рис. 7.54).
При использовании цветового доп�
плеровского картирования был ис�
ключен сосудистый генез образо�
вания. В плане дифференциальной диагностики
были четко идентифицированы интактные моче�
вой пузырь и почки, а при применении трансваги�
нальной эхографии – желудок плода. Генез обра�
зования остался неустановленным. С целью ком�
плексной пренатальной диагностики проведена
трансабдоминальная аспирация ворсин хориона.
Кариотип плода – 46,XY. Учитывая нормальный ка�
риотип плода было решено осуществлять динами�
ческое наблюдение, при котором в 20 и 25 нед бе�
ременности констатировано полное спонтанное
исчезновение образования [33].

Представленные клинические наблюдения убе�
дительно доказывают необходимость и абсолютную
обоснованность выжидательной тактики в случаях
обнаружения анэхогенных образований брюшной
полости плода неустановленного генеза в ранние
сроки беременности.
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Наряду с этим в некоторых случаях уже в 13–14 нед
беременности подобными, но не преходящего харак�
тера образованиями могут быть представлены кисты
печени [34, 35]. Так, C. Berg и соавт. [34] приводят на�
блюдение пренатальной диагностики кисты печени в
13 нед. Киста визуализировалась в виде изолирован�
ного анэхогенного однокамерного образования в пра�
вом верхнем квадранте брюшной полости, ее размер
составил 11х7х7 мм. В 22 нед были проведены прена�
тальное кариотипирование и аспирация кисты. Было
удалено 18 мл темно�зеленой жидкости. Высокая кон�
центрация желчных кислот в аспирированной жидко�
сти и визуализация интактного желчного пузыря позво�
лили сделать заключение о кисте печени. К моменту
родов размер кисты составил 75х44х46 мм. Ребенок ус�
пешно прооперирован на 14�е сутки жизни. При гисто�
логическом исследовании был подтвержден прена�
тальный диагноз кисты печени.
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Рис. 7.55. Беременность 14 нед. Поперечное сечение ту�
ловища плода. Отчетливо видны «большие белые почки», за�
нимающие большую часть брюшной полости [3].

Аутосомно#рецессивная поликистозная
болезнь почек

При аутосомно�рецессивной поликистозной бо�
лезни почек (АРПБП) отмечается симметричное по�
ражение, при этом кистозные повреждения пред�
ставлены образованиями размерами 1–2 мм, визуа�
лизация которых при ультразвуковом исследовании
плода не представляется возможной. Эхографичес�
кими критериями заболевания являются: выражен�
ная двусторонняя нефромегалия («большие белые
почки»), отсутствие эхотени мочевого пузыря и ма�
ловодие. Увеличение размеров почек иногда бывает
настолько значительным, что они занимают большую
часть поперечного сечения живота плода.

Хотя обнаружение АРПБП обычно возможно с
середины II триместра беременности, некоторые
исследователи приводят данные о более ранней
пренатальной диагностике этого порока. В литера�
туре сообщалось о нескольких случаях, когда АРПБП
была заподозрена в конце I, начале II триместров,
но окончательный диагноз был установлен только во
второй половине беременности. В одном наблюде�
нии диагноз был заподозрен в 15 нед 4 дня бере�
менности в связи с повышенной эхогенностью по�
чек [1]. При этом почки плода были нормальных раз�

меров. Только в 19 нед 4 дня после появления всех
патогномоничных эхографических признаков был
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Рис. 7.56. Беременность 13 нед 5 дней. Поперечное сече�
ние живота. Видны почки плода с множественными киста�
ми разного диаметра [6].

установлен окончательный диагноз. В другом на�
блюдении в 12 нед беременности почки плода име�
ли высокую эхогенность и были несколько увеличе�
ны в размерах, но полная эхографическая картина
АРПБП появилась только в 28 нед [2].

А.Е. Волкову [3] удалось диагностировать АРПБП
в 14 нед беременности. При ультразвуковом исследо�
вании на фоне умеренно сниженного количества око�
лоплодных вод в брюшной полости плода «доминиро�
вали» его почки, которые имели вид крупнопористой
гиперэхогенной губки (рис. 7.55). Размеры почек со�
ставили: правая – 21х19х20 мм, левая – 23х20х22 мм.
Мочевой пузырь плода не визуализировался.

Мультикистозная дисплазия почек

Мультикистозная дисплазия почек является
врожденной патологией, которая заключается в заме�
щении почечной ткани несообщающимися кистами.
Кисты обычно представляют собой терминальные от�
делы собирательных трубочек и могут быть окружены
зонами соединительной и миксоматозной ткани. В
большинстве случаев мультикистозной дисплазии
почек патологический процесс носит односторонний
характер и поэтому часто протекает латентно, что зат�
рудняет оценку истинной частоты порока.

При мультикистозной дисплазии почка, как прави�
ло, значительно увеличена в разме�
рах; привычная форма и нормальная
ткань отсутствуют. Почка представле�
на множественными кистами с анэхо�
генным содержимым. Размеры кист
варьируют в достаточно широком ди�
апазоне и зависят от срока беремен�
ности. При двустороннем процессе,
как правило, отмечается маловодие.

Пренатальная ультразвуковая
диагностика мультикистозной дисп�
лазии почек обычно осуществляется
со второй половины беременности.
Так, L. Hernadi и M. Torocsik [4] при
проведении двукратного скрининго�
вого обследования 3991 пациентки
в 11–14 нед и 18–20 нед беременно�
сти отметили 3 наблюдения мульти�
кистозной дисплазии почек, из кото�
рых ни один случай не был диагнос�
тирован в ранние сроки беременно�
сти: у двух плодов диагноз был уста�
новлен в 18–20 нед, а у третьего –
только в 31 нед беременности.

Однако в некоторых случаях
мультикистозную дисплазию почек
удается обнаружить в более ранние
сроки беременности. M. Bronshtein
и соавт. [5] одними из первых выя�
вили мультикистозную дисплазию
почек у плода в 12 нед беремен�
ности с помощью трансвагиналь�
ной эхографии. В наблюдении
И.И. Рябова и соавт. [6] мультики�
стозная дисплазия почек была ди�
агностирована в 13 нед 5 дней

(рис. 7.56),  в наблюдении В.П. Миченко и соавт. [7] – в
13 нед (рис. 7.57), а в случае, представленном Н.В. Ко�
совцовой и Е.И. Копытовой [8], мультикистоз единствен�
ной почки был установлен в 12 нед беременности. По
данным Л.М. Лиштван и соавт. [9], обнаружившим 3
случая синдрома Меккеля в ранние сроки беременно�
сти, только с 13 нед удавалось четко визуализировать
отдельные почечные кисты.

Рис. 7.57. Беременность 13 нед (А). Трансвагинальное сканирование. Мульти�
кистозная дисплазия почек. Стрелкой указана правая почка плода с анэхогенны�
ми образованиями. Б – 22 нед. Стрелкой указана правая почка плода с больши�
ми кистами. В – макропрепарат почек при мультикистозной дисплазии [7].
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Агенезия почек

Возникновение этого порока обусловлено нару�
шением в последовательной цепи процессов нор�
мального эмбриогенеза от пронефроса к метанеф�
росу. Частота двусторонней агенезии почек состав�
ляет в среднем 1 случай на 4500 новорожденных [10].

Патогномоничная триада эхографических при�
знаков агенезии почек у плода представлена отсут�
ствием их эхотени и мочевого пузыря, а также выра�
женным маловодием. Маловодие относится к поздним
проявлениям и может обнаруживаться только после
16–18 нед беременности. Визуализация мочевого пу�
зыря плода позволяет исключить диагноз двусторон�
ней агенезии почек в любом сроке беременности. При
нормальном развитии плода его мочевой пузырь ви�
зуализируется после 12–13 нед. Обычно двусторон�
няя агенезия почек сопровождается симметричной
формой задержки внутриутробного развития.

Пренатальный диагноз агенезии почек вызывает
большие трудности в ранние сроки беременности. Для
дифференциальной диагностики в ранние сроки бере�
менности целесообразно использовать при трансваги�
нальном сканировании цветовое допплеровское кар�
тирование для идентификации почечных артерий, ко�
торые отсутствуют при агенезии почек (рис. 7.58).

В литературе сообщалось, что агенезию почек у
плода возможно диагностировать с помощью эхогра�
фии в 13–17 нед беременности. Так, M. Bronshtein и
соавт. [11] приводят описание пренатальной диагнос�
тики двусторонней агенезии почек в 14 нед у 5 плодов.
При этом авторы отметили во всех случаях нормаль�
ное количество амниотической жидкости в 14 нед бе�
ременности. У 2 плодов в месте обычной локализации
мочевого пузыря визуализировалось кистозное обра�
зование, которое исчезло к 16–17 нед беременности.
M. Valenzano и соавт. [12] приводят описание наблю�
дения пренатальной диагностики сиреномелии в 16 нед
беременности, при которой в ходе трансвагинальной
эхографии помимо агенезии почек и выраженного ма�
ловодия была обнаружена одна общая деформирован�
ная нижняя конечность. Из отечественных специалис�
тов только Н.В. Косовцовой и Е.И. Копытовой [8] из Ека�
теринбурга удалось диагностировать агенезию почек
у 3 плодов в 12–13 нед беременности.

Мегацистис

Дилатация мочевого пузыря в ранние сроки бе�
ременности встречается у 0,06% плодов (рис. 7.59).
При этом мегацистис констатируют при увеличе�

БА

Рис. 7.58. Двусторонняя агенезия почек в 16 нед беременности. А – В�режим. Отмечается выраженное маловодие.
Б – режим энергетического допплеровского картирования. Отчетливо видно отсутствие почечных артерий.

Рис. 7.59. Беременность 12–13 нед. Продольное сканиро�
вание. Стрелкой указан мегацистис.

Рис. 7.60. Беременность 12 нед. Мегацистис. Продольный
размер мочевого пузыря плода 15 мм.
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Рис. 7.61. Беременность 15 нед. А – эхограмма продольного сканирования
плода. Б – фенотип абортуса.

нии продольного размера мочевого пузыря свыше
8 мм [13] (рис. 7.60).

Мегацистис в ранние сроки беременности чаще
всего является признаком обструктивного пораже�
ния мочевыводящих путей, хотя может иметь прехо�
дящий характер. Согласно исследованиям, прове�
денным N. Sebire и соавт. [13], в 7 из 15 случаев мега�
цистиса, обнаруженного в 10–14 нед беременности,
отмечена спонтанная нормализация размеров моче�
вого пузыря с благоприятным перинатальным исхо�
дом. В 5 случаях беременность по желанию пациен�
ток была прервана: хромосомные аномалии – 3, про�
грессивное увеличение размеров мочевого пузыря
плода – 2 случая. В 3�х оставшихся наблюдениях отме�
чено самопроизвольное прерывание беременности.

В другой серии наблюдений, представленной
нашими белорусскими коллегами [14], из 11 случа�
ев мегацистиса в 9 наблюдениях беременность была
прервана в ранние сроки. При патологоанатомичес�
ком исследовании этих плодов были обнаружены
множественные пороки развития. При этом постоян�
ной морфологической находкой была кистозная дис�
плазия почек, что служило доказательством необра�
тимости процесса и обоснованности прерывания
беременности. В одном наблюдении у плода в 32 нед
была диагностирована агенезия почек, в связи с чем
беременность также была прервана. Спонтанное раз�
решение мегацистиса отмечено только в одном на�
блюдении. Таким образом, потеря плодов при мега�

цистисе в ранние сроки беремен�
ности в этом исследовании соста�
вила 90,9% (10/11).

Не следует также забывать о
том, что большой атоничный моче�
вой пузырь является основным
пренатальным признаком синдро�
ма prune�belly, прогноз при кото�
ром в большинстве случаев небла�
гоприятный (рис. 7.61). Обычно ди�
агностировать синдром prune�belly
возможно с начала II триместра бе�
ременности, хотя в некоторых слу�

чаях это удается уже в 11–14 нед. Так, И.В. Романовс�
кая и С.В. Шелковникова [15] представили описание
одного из наиболее ранних случаев пренатальной ди�
агностики синдрома prune�belly. При ультразвуковом
исследовании в 11 нед 6 дней у плода было обнару�
жено расширение мочевого пузыря до 18 мм и ас�
цит. Беременность прервана по медицинским пока�
заниям.

Но так ли все безнадежно в случаях ранней пре�
натальной диагностики мегацистиса? Проведеный
нами анализ перинатальных исходов 82 опубликован�
ных случаев ранней пренатальной диагностики ме�
гацистиса показал, что потери плодов были отмече�
ны в 57 из 82 наблюдений, что составило 69,5% [16].
Представленные результаты означают, что далеко не
во всех опубликованных случаях обнаружение мега�
цистиса в ранние сроки беременности следует рас�
ценивать как прогностически крайне неблагоприят�
ный признак.

Наибольший интерес вызывают результаты про�
ведения везикоцентеза при мегацистисе в ранние
сроки беременности. В случаях осуществления ран�
него везикоцентеза потери плодов были зарегистри�
рованы только в 10 (47,6%) из 21 наблюдения, тогда
как в группе без везикоцентеза – в 47 (77,0%) из 61.
Поэтому этот вопрос представляет большой практи�
ческий интерес и требует дальнейшего изучения.

Сама процедура везикоцентеза в ранние сроки
беременности не вызывает больших технических

БА

Рис. 7.62. Беременность 13 нед. Стрелкой указан мегацистис до везикоцентеза (А). Б – эхограмма плода после везикоцентеза.
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Рис. 7.63. Беременность 13 нед 2 дня. Трансвагинальное сканирование. А – экстрофированный мочевой пузырь, распо�
лагающийся в промежности плода. Продольное (Б) и поперечное (В) сканирование плода. Отчетливо видны трубчатые
структуры в брюшной полости.

проблем у опытных специалистов (рис. 7.62). Поми�
мо возможной, но пока малообъяснимой лечебной
направленности этой манипуляции, она несет важ�
ную дополнительную информацию о функциональ�
ном состоянии почек на основании результатов био�
химического анализа мочи плода. Конечно, этот воп�
рос требует дальнейшего всестороннего изучения
и только после накопления большого фактическо�
го материала возможны конкретные практические
рекомендации.

Наряду с увеличением размеров мочевого пузы�
ря в ранние сроки возможна также диагностика его
экстрофии. К настоящему времени нам удалось най�
ти только одно описание ранней пренатальной диаг�
ностики экстрофии, которое принадлежит отече�
ственным специалистам из Красноярска [17]. При
трансвагинальном ультразвуковом исследовании в
12 нед 2 дня в ходе оценки анатомии плода в его
брюшной полости были обнаружены необычные
трубчатые структуры диаметром до 2,5 мм. Мочевой
пузырь плода в типичном месте не визуализировал�
ся. При контрольном обследовании через неделю в
области промежности плода было выявлено округ�
лое анэхогенное однокамерное образование диамет�
ром 3,6 мм, мочевой пузырь не визуализировался
(рис. 7.63). Диаметр трубчатых структур в брюшной
полости увеличился до 3,4 мм. Через 2 недели отме�
чено увеличение диаметра (предположительно) эк�
строфированного мочевого пузыря до 7 мм и диамет�
ра (предположительно) кишечника до 7,1 мм в связи
с его низкой непроходимостью. Окончательный пре�
натальный диагноз экстрофии клоаки и мочевого пу�

зыря был установлен в 20 нед беременности и под�
твержден при патологоанатомическом исследова�
нии.

В наших исследованиях также был зарегистри�
рован один случай пренатальной диагностики экст�
рофии мочевого пузыря в сочетании с мегацистисом
в 13–14 нед беременности у плода с множественны�
ми врожденными пороками (рис. 7.64).

Визуализация мочевого пузыря может быть ис�
пользована также для дифференциальной прена�
тальной диагностики атрезий дистальных отделов ки�
шечника. К настоящему времени было представле�
но только одно наблюдение ранней пренатальной
ультразвуковой диагностики атрезии прямой кишки,
проявившейся расширением сигмовидной кишки.
Y. Lam и соавт. [18] в ходе скринингового ультразву�
кового исследования в 12 нед беременности обна�
ружили кистозное анэхогенное однокамерное обра�
зование в нижней части брюшной полости размером
11х6х6 мм (рис. 7.65). Образование было интактным
по отношению к мочевому пузырю плода. При дина�
мическом наблюдении размеры образования не ме�
нялись, но было зарегистрировано значительное
снижение количества амниотической жидкости к 16
нед гестации. Пациентка приняла решение в пользу
прерывания беременности. На аутопсии был под�
твержден диагноз анальной атрезии. Обнаруженное
пренатально образование представляло собой дила�
тированную сигмовидную кишку. Правда, остался не
совсем понятным генез ее дилатации, так как перис�
тальтика кишечника начинается только после 15 нед
беременности.

Рис. 7.64. Беременность 13–14 нед.
Экстрофия мочевого пузыря в сочета�
нии с мегацистисом.

Рис. 7.65. Беременность 12 нед. А – эхограмма. Стрелкой указана дилати�
рованная сигмовидная кишка. Б – фенотип абортуса. Отчетливо видна атре�
зия ануса [18].
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Таблица 7.15. Пренатальная ультразвуковая диагностика скелетных дисплазий в 11–14 нед беременности (дополненные
данные [1])

Авторы Срок Скелетная дисплазия Данные эхографии
беремен�
ности, нед

N. Fisk и соавт., 1991 [2] 11 Ахондрогенез II типа Укорочение конечностей
M. Bronshtein, Z. Weiner, 1992 [3] 14 Несовершенный остеогенез Укорочение и искривление  конеч�

II типа ностей, гипоминерализация черепа
M. Dimaio и соавт., 1993 [4] 13 Несовершенный остеогенез Укорочение и искривление конеч�

II типа ностей, гипоминерализация черепа
L. Otano и соавт., 1993 [5] 13 Синдром Робертса Тетрафокомелия

10 Синдром Робертса Укорочение конечностей
Р. Soothill и соавт., 1993 [6] 12 Ахондрогенез II типа Укорочение конечностей
R. Ajayi и соавт., 1995 [7] 12 Деформационная акинезия Множественные контрактуры
K. Leung и соавт., 1995 [8] 14 Cиндром ЭЭДРН Олигодактилия
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ОПОРНО�ДВИГАТЕЛЬНЫЙ АППАРАТ

При использовании трансвагинальной эхогра�
фии уже с 10–11 нед беременности удается оценить
длинные трубчатые кости конечностей, а с 12–13 нед
даже кисти (рис. 7.66) и стопы, но пренатальная уль�
тразвуковая диагностика скелетных дисплазий в кон�
це I, начале II триместра вызывает большие трудно�
сти и удается только в единичных случаях.

Ранняя пренатальная диагностика скелетных
дисплазий в первую очередь основана на изучении
костей конечностей с оценкой их длины, формы и
эхогенности. Используя эти основные критерии за�
рубежные и отечественные специалисты к настояще�
му времени диагностировали широкий спектр ске�
летных дисплазий в 11–14 нед беременности (табл.
7.15). Следует отметить, что в части наблюдений ран�
ней пренатальной ультразвуковой диагностики ске�
летных дисплазий окончательное заключение о но� Рис. 7.66. Беременность 13 нед. Кисть плода.
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Продолжение табл. 7.15

Авторы Срок Скелетная дисплазия Данные эхографии
беремен�
ности, нед

I. Meissner, Y. Barnhard, 1995 [9] 13 Ахондрогенез I типа Укорочение и искривление
костей конечностей

М. Ben�Ami и соавт., 1997 [10] 14 Синдром Жена Длина бедренной кости
на уровне 5�го процентиля

S. Eliyahu и соавт., 1997 [11] 12 Cиндром Ярхо – Левина Дезорганизация позвоночника
J. Hyett и соавт., 1997 [12] 12 Деформационная акинезия Множественные контрактуры
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [13] 13 Ахондроплазия Укорочение конечностей
N. den Hollander и соавт., 1997 [14] 12 Остеохондродисплазия Укорочение конечностей,

аномальная грудная клетка
G. D'Ottavio и соавт., 1997 [15] 13 Гипофосфатазия Укорочение и снижение

эхогенности костей
B. Petrikovsky и соавт., 1997 [16] 11 Cиндром Робертса Тетрафокомелия
L. Hill, J. Leary, 1998 [17] 13 Синдром «короткие Аномальная грудная клетка, укоро�

ребра – полидактилия» I типа чение конечностей, полидактилия
S. Gabrielli и соавт., 1999 [18] 13 Несовершенный остеогенез Укорочение костей конечностей,

гипоминерализация костей
13 Ахондрогенез Укорочение и искривление костей,

выраженная гипоминерализация
позвоночника

T. Tongsong, S. Pongsatha, 2000 [19] 14 Гипофосфатазия Укорочение костей конечностей,
снижение эхогенности костей

N. den Hollander и соавт., 2001 [20] 14 Синдром Жена Длина бедренной кости ниже
5�го процентиля, узкая грудная клетка

с короткими ребрами
L. Dugoff и соавт., 2001 [21] 12 Синдром Эллиса – Ван�Кревельда Мезомелическая дисплазия,

полидактилия, атриовентри�
кулярный септальный дефект

M. Haak и соавт., 2001 [22] 12 Расщепление кистей и Тетраолигодактилия
стоп с расщеплением кистей и стоп,

аплазия лучевых костей
D. Paladini и соавт., 2001 [23] 12 Синдром Пена – Шокейра Полное отсутствие движений

конечностей, распрямленные и
перекрещенные ноги, анкилоз

локтевых суставов, камподактилия
R. Becker и соавт., 2002 [24] 13 Синдром Адамса – Оливера Выраженная гипоплазия и фиксиро�

ванная деформация конечностей
O. Lapaire и соавт., 2002 [25] 12 Расщепление кистей и стоп Эктродактилия всех конечностей
P. Megier и соавт., 2002 [26] 10 Амелия Амелия левой руки и выраженное

укорочение правой руки
A. Souka и соавт., 2002 [27] 12 Гипофосфатазия Укорочение костей конечностей,

аномальная форма грудной клетки,
снижение эхогенности костей
свода черепа и позвоночника

А.А. Рязанцев, 2002 [28] 13 Дефект лучевой кости Укорочение верхних конечностей
по мезомелическому типу с аплазией
лучевой кости и деформацией кистей

Н.А. Венчикова и соавт., 2003 [29] 12 Несовершенный остеогенез Укорочение плеча, предплечья,
II типа искривление и укорочение нижних

конечностей, колоколообразная
грудная клетка, аномальный профиль

М.В. Медведев, 2003 [1] 12 Дефект лучевой кости Фиксированное флексорное
положение локтевых суставов

обеих рук с выраженным укорочением
костей предплечья и аномальным

строением кистей с олигодактилией
Е.А. Шевченко, 2003 [30] 12 Дефект лучевой кости Укорочение костей правого предплечья,

олигодактилия, фиксированное положе�
ние кисти и правого локтевого сустава

E. Kauffmann и соавт., 2003 [31] 13 Cиндром Ярхо – Левина Дезорганизация позвоночника
А.В. Рабочих, 2004 [32] 12 Дефект лучевой кости Укорочение костей предплечья,

фиксированное положение аномальной
кисти и локтевого сустава

Примечание. Синдром ЭЭДРН – синдром эктродактилии – эктодермальной дисплазии – расщелины неба.
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БА

Рис. 7.67. Беременность 13 нед. Укорочение верхних конечностей по мезомелическому типу, аплазия лучевой кости, де�
формация кистей (А, Б) [28].

ВБА

Рис. 7.68. Беременность 12 нед 5 дней. Эхограммы левой руки плода в разных плоскостях. Отчетливо видны аплазия
левой лучевой кости с аномальной фиксированной кистью [32].

зологической форме порока было сделано либо че�
рез несколько недель при динамическом эхографи�
ческом наблюдении, либо после прерывания бере�
менности.

Следует отметить, что во многих случаях скелет�
ных дисплазий в ранние сроки беременности было
отмечено расширение воротникового пространства
и только затем выявлялись характерные эхографи�
ческие признаки аномалий опорно�двигательного
аппарата.

В качестве примера целесообразно привести
наблюдение М. Ben�Ami и соавт. [10]. При скринин�
говом ультразвуковом исследовании в 14 нед было
обнаружено значительное расширение воротниково�
го пространства до 5,8 мм, длина бедренных костей
соответствовала 5�му процентилю фетометрических
показателей, кариотип плода был нормальным. Только
при повторном ультразвуковом исследовании в 22 нед
были обнаружены специфические изменения груд�
ной клетки и укорочение длины костей конечностей
ниже 5�го процентиля, что соответствовало асфик�
сической дистрофии грудной клетки (синдром Жена).

Наряду с измерением длинных трубчатых костей
конечностей плода для более точной диагностики
формы поражения необходимо осуществлять оцен�
ку эхогенности костей и их формы. Благодаря комп�
лексному подходу в ранние сроки беременности уда�
ется обнаружить сложные поражения. Так,
T. Tongsong и S. Pongsatha [19] при обследовании
плода в 14 нед выявили укорочение длины бедрен�
ных костей до 10 мм, больших берцовых – до 9 мм,

плечевых – до 8 мм со снижением их эхогенности, а
также уменьшение оссификации ребер, позвоночни�
ка и черепа. Деформаций костей не отмечено. В свя�
зи с обнаруженными изменениями была заподозре�
на скелетная дисплазия, предположительно гипо�
фосфатазия и проведен кордоцентез. При анализе
крови плода щелочной фосфатазы не выявлено, на
основании чего выставлен окончательный диагноз
гипофосфатазии. По желанию пациентки беремен�
ность была прервана, пренатальный диагноз полно�
стью подтвержден.

В последние годы отечественными исследова�
телями также были опубликованы несколько случа�
ев пренатальной ультразвуковой диагностики скелет�
ных дисплазий. Так, А.А. Рязанцев [28] у плода с ом�
фалоцеле обнаружил укорочение верхних конечнос�
тей по мезомелическому типу с аплазией лучевой
кости и деформацией кистей в 13 нед беременности
(рис. 7.67). А.В. Рабочих [32] у плода с синдромом
Эдвардса диагностировала аплазию левой лучевой
кости с аномальной кистью в 12 нед 5 дней (рис. 7.68).

В наблюдении, представленном Е.А. Шевченко
[30], в ходе скринингового ультразвукового исследо�
вания в 11 нед 6 дней при изучении конечностей пло�
да выявлено выраженное укорочение костей право�
го предплечья (в большей степени лучевой кости),
первый палец отсутствовал, а кисть была фиксиро�
вана под углом 90° к предплечью (рис. 7.69). Также
было обнаружено фиксированное положение право�
го локтевого сустава. Левая рука была сформирова�
на правильно. Учитывая выявленные выраженные
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Рис. 7.70. Беременность 13 нед. Эхограммы правого (А) и левого (Б) предплечья. В – кисти и стопы абортуса.

ВБА

Рис. 7.69. Беременность 11 нед 6 дней. А – правое предплечье плода. Отсутствие I пальца и фиксированное под углом 90°
к предплечью положение кисти. Б – левое предплечье. В – кисти абортуса [30].

ВБА

Рис. 7.71. Эхограммы правой плечевой кости (А) и правой локтевой кости с аномальной кистью плода (Б) в 12 нед 6 дней
беременности. В, Г – эхограммы правой руки в 20 нед 5 дней. Отмечается фиксированное сгибательное положение локте�
вого сустава, локтевая кость гипоплазирована, лучевая кость аплазирована, эктродактилия (стрелка).

В Г

БА
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анатомические изменения правой руки, семья при�
няла решение в пользу прерывания беременности.
При осмотре рук абортуса пренатальный диагноз был
полностью подтвержден.

В другом случае при скрининговом ультразвуко�
вом исследовании в 13 нед беременности у плода
было обнаружено укорочение и деформация костей
предплечий, деформация и контрактура лучезапяст�
ного сустава, олигодактилия, а при осмотре стоп –
сандалевидная щель (рис. 7.70). Беременность пре�
рвана по решению семьи.

Еще в одном нашем наблюдении также был ди�
агностирован случай скелетной дисплазии в ранние
сроки беременности. В 12 нед 6 дней при оценке уль�
тразвуковой анатомии плода было обнаружено фик�
сированное флексорное положение локтевых суста�
вов обеих рук с выраженным укорочением костей
предплечья и аномальным строением кистей (рис.
7.71). Выявленные изменения сохранялись при дина�
мическом эхографическом наблюдении, в связи с чем
была проведена трансабдоминальная аспирация вор�
син хориона. Результат кариотипирования – 46,XY.
Учитывая нормальный кариотип плода, а также невоз�
можность установления окончательного точного диаг�
ноза было решено провести контрольное ультразву�
ковое исследование во II триместре беременности. В
20 нед 5 дней отмечено сохранение фиксированного
флексорного положения локтевых суставов обеих рук.
Длина локтевых костей не соответствовала сроку бе�

ременности – 22 мм (5�й процентиль), лучевые кости
не визуализировались. Кроме этого, было выявлено
аномальное строение обеих кистей. В ходе пренаталь�
ного консультирования семья приняла решение в
пользу прерывания беременности.

* * *
В заключение этой главы следует подчеркнуть,

что использование предложенной схемы оценки
структур и органов плода в 12–14 нед беременности
подготовленными специалистами и на соответству�
ющем классе ультразвуковой аппаратуры позволяет
осуществлять раннюю пренатальную диагностику
различных врожденных пороков. Однако в случаях,
когда не удается установить нозологическую форму
порока или полученные данные носят спорный харак�
тер, необходимо проводить:

1) тщательное изучение всей ультразвуковой
анатомии плода для исключения сочетанных пороков
развития в условиях региональных центров прена�
тальной диагностики;

2) пренатальное кариотипирование для исклю�
чения хромосомных аномалий.

При отсутствии сочетанных пороков и/или хро�
мосомных аномалий необходимо осуществлять ди�
намическое эхографическое наблюдение для уста�
новления окончательного диагноза, на основании
которого решаются вопросы дальнейшей тактики
ведения беременности.
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Глава 8

ВОРОТНИКОВОЕ  ПРОСТРАНСТВО  ПЛОДА

В последние годы при ультразвуковых скринин#
говых исследованиях в ранние сроки беременнос#
ти особое внимание уделяется оценке толщины во#
ротникового пространства (ТВП) плода. Подавляю#
щим большинством авторов были опубликованы
сведения о том, что оценка ТВП плода в ранние сро#
ки беременности является чувствительным и эф#
фективным скрининговым методом пренатальной
диагностики хромосомных аномалий (ХА) и в пер#
вую очередь синдрома Дауна. Вместе с тем расши#
рение ТВП может отмечаться не только при ХА у пло#
да, но и при различных врожденных пороках разви#
тия (ВПР), многие из которых потенциально могут
быть диагностированы только в более поздние сро#
ки беременности.

Первые сообщения об этом эхографическом
маркере ХА, характерном только для I триместра бе#
ременности, стали мелькать на страницах зарубеж#
ных журналов еще в начале 90#х годов. Расширенная
гипоэхогенная зона в области шеи плода привлекла
внимание врачей ультразвуковой диагностики пото#
му, что была отмечена тесная связь между этим эхо#
графическим феноменом и хромосомной патологи#

ей плода. В первых публикациях необычное явление
авторы описывали как nuchal oedema (воротниковый
отек), nuchal fluid (жидкость в области шеи), nuchal
fluid accumulation (скопление жидкости в области
шеи), nuchal fold (воротниковая складка), simple
hygroma (простая гигрома), nuchal thickening (шей#
ное утолщение) и т.д. IV Всемирный конгресс по уль#
тразвуковой диагностике в акушерстве и гинеколо#
гии, состоявшийся в октябре 1994 г. в Будапеште, по#
ложил конец неразберихе в терминах. Большинством
голосов участники Конгресса приняли предложение
K. Nicolaides из Великобритании утвердить единое
название этого признака – nuchal translucency (ворот#
никовая прозрачность, просвет), которое с тех пор
прочно вошло в лексикон врачей ультразвуковой ди#
агностики разных стран.

В 1996 г. нами был предложен русский термин
этого ультразвукового маркера – «воротниковое про#
странство» [1], который широко используется отече#
ственными специалистами. Сегодня оценка ТВП у
плода используется при скрининговом ультразвуко#
вом исследовании в 11–14 нед беременности уже
более чем в 40 странах мира [2].

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

ТВП – это область между внутренней поверх#
ностью кожи плода и наружной поверхностью мяг#
ких тканей, покрывающих шейный отдел позвоноч#
ника (рис. 8.1). Для того, чтобы повысить точность
оценки ТВП и, соответственно, эффективность скри#
нингового обследования, следует строго соблюдать
два правила [3]:

1) оценка ТВП проводится в 11–14 нед беремен#
ности при численных значениях копчико#теменного
размера плода от 45 до 84 мм;

2) измерение ТВП осуществляется строго в са#
гиттальной плоскости сканирования.

Шейная область плода хорошо визуализирует#
ся при трансабдоминальном исследовании. По дан#
ным большинства диагностических центров, ТВП до#
ступна для измерения в 95–100% наблюдений
(табл. 8.1). Трансвагинальный доступ следует ис#
пользовать только в тех случаях, когда оценка струк#
тур плода затруднена.

Наиболее низкие показатели возможности оцен#
ки ТВП (58 и 66%), полученные L. Kornman и соавт.
[9] и S. Bewley и соавт. [6], вероятно, объясняются

тем, что обследование проводилось не в 11–14, а в
8–13 нед беременности. В наших исследованиях

Рис. 8.1. Беременность 10 нед 3 дня. ТВП – 2,2 мм.
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оценка ТВП оказалась возможной в 94% случаев [19].
Неудачи измерения (6%), на наш взгляд, можно
объяснить в первую очередь неудобным положени#
ем плода.

Чтобы избежать ошибок и достичь хороших ре#
зультатов в оценке ТВП наряду с основными прави#
лами необходимо придерживаться следующих поло#
жений [3].

1. Правильный выбор величины изобра�
жения плода

Для повышения точности измерения ТВП изоб#
ражение плода на экране монитора должно занимать
не менее 2/3 от общей площади эхографической кар#
тины (рис. 8.2). По данным A. Herman и соавт. [25],
величина изображения плода достоверно влияет на
результат измерения ТВП (p < 0,02).

2. Оценка положения плода

Численные значения ТВП увеличиваются при
запрокинутой голове плода и уменьшаются в тех
случаях, когда подбородок плода прижат к груди
(рис. 8.3). I. Chatzipapas и соавт. [26] доказали, что
при разгибании головы величина ТВП оказывается
в среднем больше на 0,62 мм (индивидуальные ко#
лебания – 0,53–0,70 мм) по сравнению с «нейтраль#
ным» положением, а при ее сгибании – меньше на
0,40 мм (0,34–0,47 мм).

3. Положение каллиперов

Каллиперы необходимо устанавливать на линии
внутреннего контура воротникового пространства,
что является общепринятым стандартом (рис. 8.4).
Согласно исследованиям A. Herman и соавт. [27],

Таблица 8.1. Возможность оценки воротникового простран#
ства плода в ранние сроки беременности при скрининговом
ультразвуковом исследовании (дополненные данные [3])

Авторы Успешность
измерения

воротникового
пространства, %

P. Pandya и соавт., 1995 [4] 100
J. Szabo и соавт., 1995 [5] 100
S. Bewley и соавт., 1995 [6] 66
S. Bower и соавт., 1995 [7] 100
J. Braithwaite и соавт., 1996 [8] 100
L. Kornman и соавт., 1996 [9] 58
R. Zimmerman и соавт., 1996 [10] 100
R. Kadir, D. Economides, 1997 [11] 100
P. Taipale и соавт., 1997 [12] 99
B. Thilaganathan и соавт., 1997 [13] 91
E. Hafner и соавт., 1998 [14] 100
E. Pajkrt и соавт., 1998 [15] 96
P. Theodoropoulos и соавт., 1998 [16] 100
R. Maymon и соавт., 1999 [17] 100
M. Muller и соавт., 2000 [18] 96
Н.А. Алтынник, M.В. Медведев, 2001 [19] 94
G. Clementschitsch и соавт., 2001 [20] 97
H. Munoz и соавт., 2003 [21] 100
A. Shalmi и соавт., 2003 [22] 98
S. Chasen и соавт., 2004 [23] 99
F. McAuliffe и соавт., 2004 [24] 100

Рис. 8.2. Беременность 11 нед 1 день. А – недостаточное
увеличение изображения для точного измерения ТВП. Б –
корректное изображение воротникового пространства у
того же плода. ТВП – 1,4 мм.

А

Б

Рис. 8.3. Схема изображения ТВП в зависимости от поло#
жения головы плода. А – нейтральное положение. Б – при
запрокинутой голове. В – подбородок прижат к груди.
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различия абсолютных значений ТВП в зависимости
от расположения каллиперов составляли в среднем
0,95±0,14 мм, что является весьма существенным
при оценке структуры, толщина которой в норме ва#
рьирует в пределах 2–3 мм.

4. Визуализация амниотической обо�
лочки и пуповины

В тех случаях, когда эмбрион прилежит спиной
к амниотической оболочке, расстояние между стен#
кой амниотической полости и шеей плода может быть
ошибочно принято за расширенное воротниковое
пространство. Это является основной причиной лож#
ноположительных заключений об увеличении ТВП. Во
избежание погрешностей в измерении необходимо
дождаться эпизода двигательной активности плода
или использовать трансвагинальную эхографию.

Объективные трудности оценки ТВП возникают в
случаях положения плода, при котором не удается по#
лучить сагиттальную плоскость сканирования. Чаще
всего они возникают, когда поперечный срез позвоноч#
ника плода устойчиво располагается на 3 или 9 часах.
В этих случаях целесообразно использование трехмер#
ной эхографии, которая позволяет получить практичес#
ки любую плоскость сканирования (рис. 8.5). Кроме
этого, трехмерная реконструкция дает возможность
объективно оценить все основные структуры плода с
расширенным воротниковым пространством (рис. 8.6).

Строгое соблюдение правил оценки ТВП и тща#
тельный учет факторов, влияющих на конечный ре#
зультат измерения, не могут полностью исключить
элемент субъективности, присущий любому врачу,
проводящему ультразвуковые исследования. Метод,
с помощью которого каждый специалист может про#
верить надежность своих измерений, получил назва#
ние воспроизводимости исследования. Воспроизво#
димость результатов – это разница между численны#
ми значениями ТВП, полученными в ходе исследо#
вания одного и того же плода одним специалистом и
несколькими врачами. Очевидно, что ошибка в 1 мм
при оценке параметра, численные значения которо#
го обычно не превышают 2–3 мм, может привести к
серьезным последствиям, поэтому проблеме вос#
производимости измерений было посвящено не#
сколько больших исследований.

P. Pandya и соавт. [28] одними из первых прове#
ли изучение воспроизводимости измерения ТВП. В их

исследовании приняли участие 4 опытных специали#
ста, которые произвели 1200 измерений. В ходе ана#
лиза полученных результатов было установлено, что
расхождение между измерениями ТВП, осуществлен#
ными одним врачом, составило в среднем 0,27 мм, а
между измерениями, выполненными двумя специали#
стами у одного плода, – 0,31 мм. В тех случаях, когда
измерения проводились дважды и за окончательный
результат принималось максимальное значение ТВП,
расхождение было меньше и составляло в среднем
0,22 мм. Данные, полученные в ходе этой работы, по#
зволили авторам сделать вывод о том, что опытные
специалисты легко достигают высокой воспроизводи#
мости результатов измерения ТВП.

Исследование, проведенное другой группой
специалистов из Великобритании, было посвящено
изучению воспроизводимости измерения ТВП опыт#
ным специалистом и двумя врачами, проходящими
обучение ультразвуковому скрининговому обсле#
дованию в ранние сроки беременности [8]. В ходе

Рис. 8.5. Трехмерная реконструкция плода с расширени#
ем воротникового пространства. Отчетливо видно располо#
жение позвоночника плода на 3 часах (А, Б). Путем разво#
рота забранного объема выведена сагиттальная плоскость
плода (В) и произведено измерение ТВП (5,66 мм).

Рис. 8.6. Поверхностная реконструкция плода с расшире#
нием воротникового пространства. Отчетливо видны основ#
ные структуры плода.

А

В

Б

Рис. 8.4. Схема правильного (А) и неправильного (Б–Д) рас#
положения каллиперов при измерении ТВП.
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работы было установлено, что опытному специалис#
ту удалось измерить ТВП у плода при использовании
трансабдоминального сканирования в 94% случаев,
при трансвагинальной эхографии – в 93%, а при ком#
бинированном применении обоих доступов – в 100%
наблюдений. Коэффициент воспроизводимости со#
ставлял в среднем 0,40 мм при трансабдоминальном
сканировании и 0,24 мм – при использовании транс#
вагинальной эхографии. Показатели врачей, прохо#
дящих обучение, были значительно хуже в начале
исследования, но в последней серии (80 трансабдо#
минальных и 100 трансвагинальных ультразвуковых
исследований) была достигнута высокая воспроиз#
водимость между измерениями опытного перинато#
лога и обучающихся специалистов. По мнению авто#
ров статьи, врачи, осуществляющие скрининговые
ультразвуковые исследования в ранние сроки бере#
менности, должны проходить обязательную подго#
товку в центрах пренатальной диагностики и выпол#
нить под контролем опытного специалиста не менее
100 измерений ТВП. Высокая воспроизводимость
результатов является непременным условием допус#
ка к работе врача, проводящего скрининговые иссле#
дования в ранние сроки беременности.

В наших исследованиях было установлено, что
расхождение между двумя измерениями ТВП у одного
плода, осуществленными двумя врачами#экспертами,
было минимальным и составило в среднем 0,27 мм у
специалиста I и 0,29 мм – у специалиста II [29]. Нами
также был проведен анализ воспроизводимости ме#
тода в зависимости от использованного доступа ска#
нирования (трансвагинальный, трансабдоминальный)
и в зависимости от величины копчико#теменного раз#
мера плода (от 45 до 64 мм и от 65 до 84 мм). Прове#
денные исследования позволили установить, что при
трансвагинальном сканировании как у специалиста I,
так и у специалиста II была установлена более высо#
кая воспроизводимость измерения ТВП плода в срав#
нении с трансабдоминальным сканированием – 0,26
и 0,30 мм и 0,28 и 0,31 мм соответственно. При оцен#
ке воспроизводимости измерения ТВП в зависимос#
ти от численных значений копчико#теменного разме#
ра плода установлена прямо пропорциональная зави#
симость между величиной ошибки измерения и коп#
чико#теменным размером плода – 0,25 и 0,29 мм и 0,28
и 0,29 мм соответственно. Однако эти различия так#
же были не достоверными.

Улучшение показателя воспроизводимости ре#
зультатов измерения ТВП не является основной целью
скринингового ультразвукового исследования, а име#
ет принципиальное значение для клинической практи#
ки. Повышение точности оценки ТВП позволяет более
корректно сформировать среди пациенток группу рис#
ка и своевременно провести соответствующее обсле#
дование. По данным E. Pajkrt и соавт. [30], повышение
надежности определения ТВП и, соответственно, вос#
производимости измерения в течение трех лет позво#
лило увеличить выявляемость синдрома Дауна в ран#
ние сроки беременности с 50 до 86% (!). Полагаем, что
дальнейшие комментарии будут лишними.

По мнению подавляющего большинства специ#
алистов, расширение воротникового пространства

является одним из самых значимых пренатальных
эхографических маркеров ХА. Данные о частоте
встречаемости этого признака важны для определе#
ния объема инвазивных диагностических процедур
с целью изучения кариотипа плода. Частота выявле#
ния расширенного воротникового пространства у
плода в ранние сроки беременности, по данным, по#
лученным разными группами исследователей в кон#
це прошлого столетия, варьировала в достаточно
широком диапазоне – от 0,41 до 6,4% (табл. 8.2).

Цифры, полученные в нашей стране, также ха#
рактеризовались достаточно высокой вариабельно#
стью – 1,95–6,4% [39, 40]. Значительный разброс в
показателях свидетельствует о существовании инди#
видуальных особенностей проведения ультразвуко#
вого скрининга, например, в количестве беременных
старшей возрастной группы. Однако основной при#
чиной, на наш взгляд, является отсутствие единого
критерия оценки ТВП.

В последние годы большинством зарубежных
исследователей для оценки ТВП используются либо
процентильные значения этого показателя, либо ком#
пьютерная программа, разработанная под эгидой
Fetal Medicine Foundation. Эта программа создана на
основе процентильных показателей ТВП и поэтому
учитывает срок обследования, а также возраст паци#
ентки. В последней версии программы также могут
быть использованы результаты биохимического
скрининга в ранние сроки беременности. Результа#
том анализа является заключение о степени риска
рождения ребенка с ХА. Большинством исследова#
телей в качестве порогового уровня, что служит ос#
нованием для рекомендации пренатального карио#
типирования, выбираются значения ниже 1:250 или
1:300. Поэтому в настоящее время частота регист#
рации увеличения ТВП в разных странах перестала
характеризоваться столь выраженными колебания#

Таблица 8.2. Частота обнаружения расширенного ворот#
никового пространства у плода в ранние сроки беремен#
ности [3]

Авторы Частота, %

K. Nicolaides и соавт., 1992 [31] 6,0
M. Schutle#Valentin, 1992 [32] 1,4
B. Brambati и соавт., 1994 [33] 3,8
С. Comas и соавт., 1994 [34] 1,5
L. Ovari и соавт., 1994 [35] 0,5
E. Pajkrt и соавт., 1994 [36] 2,2
J. Duyos, 1994 [37] 1,1
S. Bewley и соавт., 1995 [6] 6
S. Bower и соавт., 1995 [7] 2,0
P. Pandya и соавт., 1995 [4] 3,6
J. Szabo и соавт., 1995 [5] 2,4
R. Zimmerman и соавт., 1996 [10] 2,1
P. Taipale и соавт., 1997 [12] 0,8
A. Josefsson и соавт., 1998 [38] 0,41
E. Hafner и соавт., 1998 [14] 1,7
А.В. Михайлов и соавт., 2000 [39] 1,95
О.К. Русанова и соавт., 2000 [40] 6,4
R. Maymon и соавт., 2000 [41] 4,6
M. Muller и соавт., 2000 [18] 1,4
E. Pajkrt и соавт., 2000 [42] 6,1
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ми. Так, по данным, представленным на XIV Всемир#
ном конгрессе по ультразвуковой диагностике в аку#
шерстве и гинекологии, состоявшемся в Стокгольме в
сентябре 2004 года, частота обнаружения расширен#
ного воротникового пространства у плода в ранние сро#
ки беременности варьировала от 2 до 4,6% (табл. 8.3).

Отечественными специалистами из Оренбурга
[52], Астрахани [53] и Санкт#Петербурга [54] недав#
но были представлены аналогичные результаты. Со#
гласно проведенным ими исследованиям частота об#
наружения расширенного воротникового простран#
ства составила 2,4, 2,8 и 4,2% соответственно.

Использование разных диагностических критери#
ев существенно влияет на частоту обнаружения расши#
ренного воротникового пространства у плода в ранние
сроки беременности. В начале 90#х годов с самых пер#
вых шагов в изучении взаимосвязи ТВП и ХА плода в ка#
честве критерия отбора в группу риска в большинстве
работ использовались показатели 2,5 или 3 мм и более,
которые не потеряли актуальность и в наши дни. Одна#
ко, согласно рекомендациям Fetal Medicine Foundation –
международной организации, координирующей, в том
числе, проведение скрининговых ультразвуковых иссле#
дований в I триместре беременности, – лучшие резуль#
таты достигаются при использовании процентильных
кривых. Хорошо известно, что в одном и том же сроке
беременности у разных плодов значения фетометричес#
ких показателей отличаются. Колебания в пределах нор#
мативных значений составляют основу для построения
процентильных кривых. При измерении ТВП за крите#
рий его оценки было предложено принять численные
значения 95#го процентиля [3].

В соответстви с этими рекомендациями S. Yagel
и соавт. [55] провели сравнение прогностической
ценности двух методов оценки ТВП: по 95#му процен#
тилю и по традиционному критерию ≥ 3,0 мм. Было
установлено, что методы обладают одинаковой чув#
ствительностью в диагностике хромосомных анома#
лий (85,7%), но специфичность процентильных кри#
вых выше – 87,9 и 94,6% соответственно.

По мнению разных авторов, применение про#
центильных кривых может уменьшить число инвазив#
ных процедур в ранние сроки беременности без сни#
жения уровня выявляемости ХА. Основанием для та#
кого вывода послужил факт увеличения ТВП в интер#
вале 10–14 нед беременности. Аналогичная законо#
мерность была отмечена и в наших исследованиях,
посвященных разработке первых отечественных про#
центильных кривых ТВП (табл. 8.4) [19].

Сравнительный анализ разработанных нами
процентильных значений ТВП с зарубежными ана#
логами показал, что они практически совпадают с
нормативными кривыми, разработанными Fetal
Medicine Foundation под руководством K.
Nicolaides, и результатами, полученными во Фран#
ции (рис. 8.7). В то же время отмечаются некото#
рые различия с нормативами центров пренаталь#
ной диагностики Испании и Тайваня. Кроме этого,
анализ данных, полученных в разных регионах на#
шей страны, также демонстрирует некоторые раз#
личия верхней границы нормативных значений ТВП
(табл. 8.5). И хотя они не носят достоверных раз#
личий, их необходимо учитывать при проведении
ультразвуковых скрининговых исследований в ран#
ние сроки беременности. Например, если в Крас#
ноярске или Санкт#Петербурге у плода при ультра#
звуковом исследовании в 13 нед 3 дня будет обна#
ружено, что ТВП составляет 2,6 мм, то пациентке
следует рекомендовать пренатальное кариотипи#
рование для исключения ХА у плода, а при исполь#
зовании наших нормативов это значение ТВП бу#
дет находиться в пределах нормативных значений.

Рис. 8.7. Сравнительные данные 95#го процентиля ТВП
плода в ранние сроки беременности.
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Таблица 8.3. Сроки и частота обнаружения расширенного
воротникового пространства у плода (XIV Всемирный конг#
ресс по ультразвуковой диагностике в акушерстве и гине#
кологии. Стокгольм, сентябрь 2004 г.)

Авторы Срок Частота,
обследо#  %

вания, нед

J. Bernard и соавт., 2004 (Франция) [43] 11–14 2,6
V. Frisova и соавт., 2004 (Чехия) [44] 12–14 4,4
R. Has и соавт., 2004 (Турция) [45] 11–14 4,6
L. Lopes и соавт., 2004 (Бразилия) [46] 11–14 4,6
I. Marsis, 2004 (Индонезия) [47] 11–14 4
A. Pigni и соавт., 2004 (Италия, США) [48] 11–14 4
S. Saltvedt и соавт., 2004 (Швеция) [49] 12–14 3,5
K. Schiott и соавт., 2004 (Дания) [50] 11–14 3,9
B. Vijayalakshmi и соавт., 2004 11–14 2
(Великобритания) [51]

Таблица 8.4. Нормативные показатели (5#й, 50#й и 95#й
процентили) ТВП плода в зависимости от срока беремен#
ности (Н.А. Алтынник, М.В. Медведев, 2001 [19])

Срок беременности ТВП, мм

процентиль

5#й 50#й 95#й

10 нед 0 дней – 10 нед 6 дней 0,8 1,5 2,2
11 нед 0 дней – 11 нед 6 дней 0,8 1,6 2,4
12 нед 0 дней – 12 нед 6 дней 0,7 1,6 2,5
13 нед 0 дней – 13 нед 6 дней 0,7 1,7 2,7
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Таблица 8.5. Численные значения 95#го процентиля ТВП плода в 11–14 нед беременности, по данным отечественных
исследователей

Срок беременности 95#й процентиль, мм

Н.А. Алтынник,  Е.А. Шевченко Е.С. Некрасова и соавт.
М.В. Медведев (Москва),  (Красноярск), (Санкт#Петербург),

2001 [19] 2004 [56] 2005 [54]

11 нед 0 дней – 11 нед 6 дней 2,4 2,2 2,1
12 нед 0 дней – 12 нед 6 дней 2,5 2,5 2,4
13 нед 0 дней – 13 нед 6 дней 2,7 2,4 2,5
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ХРОМОСОМНЫЕ АНОМАЛИИ

В начале 90#х годов прошлого столетия были
опубликованы первые клинические наблюдения, в
которых сообщалось о выявлении хромосомных ано#
малий (ХА) у плодов с расширением воротникового
пространства в ранние сроки беременности. К 2000
году нам удалось обобщить опыт разных зарубежных
клиник и отечественного мультицентрового исследо#
вания о 1983 случаях расширенного воротникового
пространства. Цитогенетические исследования до#
казали наличие тесной связи этого эхографического
признака с аномалиями кариотипа: у каждого третье#
го плода (29,6%) была диагностирована патология
хромосом [1]. В структуре цитогенетических находок
самой частой был синдром Дауна (50,7%). На синд#
ром Эдвардса приходилось 23,7% всех ХА, на синд#
ром Тернера – 9,9% и синдром Патау – 4,9%. Другие
виды патологии кариотипа были диагностированы у
10,8% плодов (табл. 8.6).

Еще в середине 90#х годов английские исследо#
ватели отметили интересную закономерность: часто#
та ХА находится в прямо пропорциональной зависи#
мости от величины ТВП. По данным P. Pandya и соавт.
[16], при ТВП 3 мм ХА были обнаружены у 7% плодов,
при 4 мм – у 27%, при 5 мм – у 53%, при 6 мм – у 49%,
при 7 мм – у 83%, при 8 мм – у 70 %, при 9 мм – у 78%.
Аналогичные данные получили испанские специали#
сты: при ТВП от 3 до 4 мм частота хромосомных абер#
раций составляла 18%, от 4 до 5 мм – 19%, от 5 до
6 мм – 29%, от 6 до 7 мм – 82%, от 7 до 8 мм – 100%, от
8 до 9 мм – 67%, 9 мм и более – 100% [20].

В конце 2000 г. были подведены итоги первого
Российского мультицентрового исследования, по#
священного изучению феномена воротникового
пространства [1]. В нем приняли участие 4 диагно#
стических центра из Астрахани, Казани, Москвы и
Йошкар#Олы. Участниками Российского мультицен#
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Российское мультицентровое исследование в
очередной раз доказало, что расширенное воротни#
ковое пространство является надежным эхографичес#
ким маркером ХА, в том числе и в нашей популяции, и
этот признак можно эффективно использовать в фор#
мировании группы риска в ранние сроки беременно#
сти (рис. 8.8, 8.9).

В 2000–2004 гг. исследования, проведенные в дру#
гих регионах нашей страны, также продемонстрирова#
ли высокую эффективность использования оценки ТВП
в ранней диагностике ХА [21]. Так, в исследованиях на#
ших оренбургских коллег среди 26 случаев расширения
воротникового пространства плода в ранние сроки бе#
ременности ХА были диагностированы в 7 (26,9%)

Таблица 8.6. Частота обнаружения ХА у плодов с расширенным воротниковым пространством в ранние сроки
беременноcти

Авторы n Хромосомные аномалии

Всего ТР21 ТР18 ТР13 45,Х Другие

J. Szabo, J. Gellen, 1990 [2] 8 7 (88%) 7 – – – –
M. Schutle#Vallentin, H. Schindler, 1992 [3] 8 7 (88%) 7 – – – –
L. Shulman и соавт., 1992 [4] 32 15 (47%) 4 4 3 4 –
Y. Ville и соавт., 1992 [5] 29 8 (28%) 4 3 1 – –
R. Wilson и соавт., 1992 [6] 14 3 (21%) – – – 1 2
R. van Zalen#Sprock и соавт., 1992 [7] 18 6 (28%) 3 1 – 1 1
M. Johnson и соавт., 1993 [8] 68 41 (60%) 16 9 2 9 5
B. Hewitt, 1993 [9] 29 12 (41%) 5 3 1 2 1
A. Nadel и соавт., 1993 [10] 63 43 (68%) 15 15 1 10 2
G. Savoldelli и соавт., 1993 [11] 24 19 (79%) 15 2 1 1 –
K. Nicolaides и соавт., 1992 [12] 88 33 (38%) 21 8 2 – 2
P. Trauffer и соавт., 1994 [13] 43 21 (49%) 9 4 1 4 3
C. Comas и соавт., 1995 [14] 51 9 (18%) 4 4 – – 1
E. Hafner и соавт., 1995 [15] 26 8 (30%) 2 1 1 1 3
P. Pandya и соавт., 1995 [16] 1015 194 (19%) 101 51 13 14 15
J. Szabo и соавт., 1995 [17] 96 43 (45%) 28 10 – 2 3
G. D’Ottavio и соавт., 1997 [18] 34 13 (38%) 7 1 – 3 2
J. Martinez и соавт., 1998 [19] 142 35 (24%) 17 7 1 1 9
A. Graneras и соавт., 2000 [20] 115 44 (38%) 23 14 2 2 3
Российское мультицентровое исследование, 2000 80 26 (32,5%) 8 3 – 3 12
Всего 1983 587 (29,6%) 296 140 29 58 64

Примечание. ТР21 – трисомия 21; ТР18 – трисомия 18; ТР13 – трисомия 13; 45,Х – синдром Тернера.

трового исследования было выявлено 80 случаев
расширенного воротникового пространства (от 3 до
10 мм). Частота ХА варьировала в пределах 23,8–
42,9% и в среднем составляла 32,5%, что полнос#
тью согласуется с суммарными результатами иссле#
дований в других странах (29,6%). Спектр ХА не#
сколько отличался от данных зарубежных авторов:
на долю синдрома Дауна пришлось 34,6%, на синд#
ром Эдвардса – 7,7%, на синдром Тернера – 11,5%.
Синдром Патау (один из самых редких хромосом#
ных синдромов) не выявлен в связи с небольшим
количеством наблюдений. В 46,2% были диагнос#
тированы другие ХА (делеции, несбалансированные
транслокации, триплоидия и др.).

Рис. 8.8. Беременность 13 нед. Расширение воротниково#
го пространства (7,1 мм) у плода с синдромом Дауна.

Рис. 8.9. Беременность 12 нед 5 дней. Расширение воротни#
кового пространства (4,07 мм) у плода с синдромом Дауна.
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наблюдениях: трисомия 21 – 4, трисомия 18 – 2,
трисомия 13 – 1.

Специалистами из Екатеринбурга [22] ХА были об#
наружены в 18 (25,4%) из 71 наблюдения увеличенной
ТВП: трисомия 21 – 4, трисомия 18 – 3, трисомия 13 – 4,
синдром Тернера – 3, другие ХА – 4. Наибольшее коли#
чество (34) диагностированных ХА у плодов с увели#
ченной ТВП приводят специалисты из Астрахани [23].

Особый интерес представляют результаты ис#
следований, проведенных в Краснодаре, Минске и
Санкт#Петербурге, поскольку в них была осуществле#
на оценка эффективности изучения ТВП в ранней ди#
агностике ХА [24–26]. В исследованиях специалистов
из НИИАГ им. Д.О. Отта было установлено, что увели#
чение ТВП было зарегистрировано у 15 (78,9%) из 19
плодов с ХА [24]. При этом частота ложноположитель#
ных результатов составила только 2,4%. При синдро#
ме Дауна увеличение ТВП было обнаружено у 6 (85,7%)
из 7 плодов. Аналогичные данные приводят наши кол#
леги из Минска [26]. В их исследованиях увеличение
ТВП было выявлено у 25 (73,5%) из 34 плодов с трисо#
мией 21. Схожие результаты были получены в Кубан#
ской межрегиональной медико#генетической консуль#
тации [25]: у 8 (66,7%) из 12 плодов с синдромом Да#
уна, диагностированном в I триместре, было обнару#
жено увеличение ТВП. Наиболее высокие результа#
ты были получены специалистами из Астрахани, ко#
торые зарегистрировали увеличение ТВП у 24 (96%!)
из 25 плодов с трисомией 21 [23].

Представленные результаты полностью согласуют#
ся с данными исследований, проведенных в клиниках
разных стран во второй половине 90#х годов (табл. 8.7).

Выявляемость синдрома Дауна в ранние сроки
беременности может возрасти при формировании
группы риска не только по ТВП, но и возрасту паци#
ентки. Большой интерес представляют данные ис#
следований Fetal Medicine Foundation First Trimester
Screening Group, в которых приняли участие 306
опытных специалистов из 22 центров пренатальной
диагностики. В ходе этих исследований ТВП оцени#
валась в режиме скрининга у 100 311 плодов [38].
Всем беременным проводился комбинированный

расчет риска на основании возраста и ТВП ≥ 95#го
процентиля. Показанием к пренатальному кариоти#
пированию являлся риск 1:300. В ходе комплексного
учета данных оценки ТВП и возраста пациентки уда#
лось обнаружить 268 (82,2%) из 326 случаев синдро#
ма Дауна, при этом у 234 (71,8%) плодов ТВП превы#
шала нормативные значения.

По данным другого мультицентрового исследо#
вания, в котором приняли участие 17 центров прена#
тальной диагностики США, Италии, Испании, Брази#
лии и Украины, расчет риска по возрасту пациентки
и величине ТВП позволил диагностировать 81,8%
случаев синдрома Дауна [39].

Комбинированная оценка возраста и ТВП позволя#
ет не только улучшить диагностику трисомии 21, но и
сократить количество инвазивных вмешательств.
В большинстве стран мира возраст пациентки более
35 лет является одним из основных показаний к прена#
тальному кариотипированию. Количество беременных
старшей возрастной группы в популяции зависит от со#
циальных, экономических, религиозных и многих дру#
гих факторов. В развитых странах, где доля беремен#
ных старше 35 лет, как правило, велика, проблема умень#
шения количества инвазивных вмешательств является
очень актуальной. Например, по данным E. Pajkrt и со#
авт. [37], в Нидерландах пренатальное кариотипирова#
ние по возрасту могло бы быть предложено 24% паци#
енток, проходящих скрининговые исследования в ран#
них сроках. В этих условиях реальная выявляемость син#
дрома Дауна составила бы только 79%. Оценка ворот#
никового пространства у 1473 пациенток в скрининго#
вом режиме позволила авторам пренатально диагнос#
тировать 67% случаев синдрома Дауна при частоте ин#
вазивных процедур только 2,2%. Комбинированный рас#
чет риска по возрасту и величине ТВП при границе рис#
ка 1:100 увеличил выявляемость синдрома Дауна до 78%
при частоте инвазивных процедур 8,1%. При смещении
границы риска до уровня 1:300 потенциальная выявля#
емость трисомии 21 могла бы увеличиться до 100%, но
частота инвазивных процедур составила бы уже 19,8%.

При внедрении комбинированного скрининга по
ТВП и возрасту в клиническую практику следует по#

мнить, что эти факторы успешно
дополняют, но не заменяют друг
друга. По данным Российского
мультицентрового исследования,
только 22,2% беременных с синд#
ромом Дауна у плода относились
к старшей возрастной группе, то
есть у 77,8% увеличение ТВП было
единственным фактором риска и,
соответственно, поводом для пре#
натального кариотипирования.

Некоторого улучшения ре#
зультатов скринингового обследо#
вания в I триместре беременнос#
ти можно добиться путем внедре#
ния определения уровней биохи#
мических маркеров и комбиниро#
ванного расчета риска по данным
ТВП в сочетании с биохимическим
скринингом. В качестве биохими#

Таблица 8.7. Частота обнаружения синдрома Дауна при скрининговом ультра#
звуковом исследовании в ранние сроки беременности

Авторы Воротниковое Выявляемость
пространство, мм синдрома Дауна

S. Bewley и соавт., 1995 [27] ≥ 3,0 1/3 (33%)
S. Bower и соавт., 1995 [28] ≥ 3,0 4/8 (50%)
C. Comas и соавт., 1995 [29] ≥ 4,0 4/7 (57%)
P. Pandya и соавт., 1995 [16] ≥ 2,5 3/4 (75%)
J. Szabo и соавт., 1995 [17] ≥ 3,0 28/31 (90%)
L. Kornman и соавт., 1996 [30] ≥ 3,0 2/4 (50%)
R. Zimmerman и соавт., 1996 [31] ≥ 3,0 2/3 (57%)
G. D’Ottavio и соавт., 1997 [18] ≥ 4,0 7/10 (70%)
F. Orlandi и соавт., 1997 [32] ≥ 95#го процентиля 4/7 (57%)
P. Taipale и соавт., 1997 [33] ≥ 3,0 7/13 (54%)
B. Thilaganathan и соавт., 1997 [34] ≥ 3,0 5/7 (71%)
D. Economides и соавт., 1998 [35] ≥ 95#го процентиля 6/8 (75%)
E. Hafner и соавт., 1998 [36] ≥ 2,5 4/7 (57%)
E. Pajkrt и соавт., 1998 [37] ≥ 3,0 6/9 (67%)
Всего 83/121 (68,6%)
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ческих маркеров I триместра чаще других использу#
ются β#ХГЧ и РАРР#А. Чувствительность биохимичес#
кого скрининга на синдром Дауна при использовании
одного из этих маркеров не превышает 45–50%, что
ниже, чем при скрининге по ТВП. Сочетание β#ХГЧ и
РАРР#А увеличивает выявляемость трисомии 21 в
среднем до 65%, а при комбинированном использо#
вании биохимического скрининга, возраста пациент#
ки и ТВП плода возможно определение до 90% всех
случаев синдрома Дауна уже в конце I триместра бе#
ременности (табл. 8.8).

Увеличение ТВП плода в ранние сроки беремен#
ности регистрируется не только при синдроме Дау#
на, но и при других различных ХА (рис. 8.10, 8.11).
Согласно результатам исследований, проведенных
под эгидой Fetal Medicine Foundation First Trimester
Screening Group, ТПВ более 95#го процентиля была
отмечена в 74,8% случаев синдрома Эдвардса и в
71,7% случаев синдрома Патау [51]. Группе, воз#
главляемой C. Comas [14], при использовании ди#
агностического критерия ≥ 3 мм, удалось выявить
66,7% случаев синдрома Эдвардса, а F. Orlandi и
соавт. [32] – 82%.

Особый интерес представляют данные N. Tul и
соавт. [52] и K. Spencer и соавт. [53], которые приво#
дят наибольшее количество наблюдений трисомии
18 и 13. По данным K. Spencer и соавт. [53], из 42 пло#
дов с трисомией 13 расширение воротникового про#
странства (≥ 95#го процентиля) было отмечено в 62%
наблюдений. N. Tul и соавт. [52] при обследовании
50 плодов с трисомией 18 увеличение ТВП более
95#го процентиля зарегистрировали в 78% случаев.

Более впечатляющие результаты были получе#
ны нашими коллегами из Минска [26]. В их исследо#
ваниях было выявлено увеличение ТВП у 14 (93,3%)
из 15 плодов с трисомией 13 и у 20 (86,9%) из 23 пло#
дов с трисомией 18.

Абсолютные размеры воротникового простран#
ства при синдромах Эдвардса и Патау обычно больше,
чем при синдроме Дауна, и в среднем составляют 7 мм,
в отличие от трисомии 21 (5,9 мм) [20]. Как и при синд#
роме Дауна, при трисомии 18 и 13 отмечается зависи#
мость увеличения частоты выявляемости от размеров
воротникового пространства. По данным Р. Pandya и
соавт. [16] при ТВП 3 мм в 10–14 нед беременности из
64 наблюдений синдрома Эдвардса и Патау было ди#
агностировано 15,6% случаев, при 4 мм – 12,5%, при
5 мм – 15,6%, а при величине более 5 мм – 56,3%.

Помимо увеличения ТВП при трисомиях 18 и 13
нередко определяются дополнительные ультразву#
ковые признаки, которые могут помочь в проведении
дифференциального диагноза. Для синдрома Эдвар#
дса характерны брадикардия, омфалоцеле и несоот#
ветствие копчико#теменного размера плода сроку
беременности. По данным K. Nicolaides и соавт. [51],
при трисомии 18 численные значения копчико#те#
менного размера плода существенно отставали от
нормативных значений. В среднем разница в разме#
рах составляла 5,9 дня от средних показателей для
данного срока беременности. В этой же работе было
отмечено, что у каждого пятого плода (18,8%) с син#
дромом Эдвардса отмечалась брадикардия.

Дополнительными эхографическими маркерами
трисомии 13 является тахикардия, голопрозэнцефа#
лия и омфалоцеле. Дефицит численных значений

Таблица 8.8. Выявляемость трисомии 21 при комбиниро#
ванном определении ТВП плода и β#ХГЧ, РАРР#А в сыворот#
ке крови беременной

Авторы Выявляемость, %

M. Brizot и соавт., 1995 [40] 89
F. Orlandi и соавт., 1997 [32] 87
P. De Biasio и соавт., 1999 [41] 85
I. De Graaf и соавт., 1999 [42] 85
K. Spencer и соавт., 1999 [43] 89
C. Bach и соавт., 2000 [44] 90
E. Casals и соавт., 2000 [45] 86
J. Macri, 2000 [39] 91
P. Rozenberg и соавт., 2003 [46] 83
K. Spencer и соавт., 2003 [47] 92
V. Frisova и соавт., 2004 [48] 80
A. Marsk и соавт., 2004 [49] 93
A. Pigni и соавт., 2004 [50] 85

Рис. 8.10. Беременность 12–13 нед. Расширение воротни#
кового пространства (7,5 мм) у плода с синдромом Эдвардса.

Рис. 8.11. Беременность 12 нед 6 дней. Расширение воротни#
кового пространства (7,8 мм) у плода с синдромом Эдвардса.
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копчико#теменного размера, по данным K. Nicolaides
и соавт. [51], несколько меньше, чем при трисомии
18 и составляет 3,1 дня от средних показателей для
данного срока беременности. Реакция сердечно#со#
судистой системы более выражена: тахикардия была
отмечена в 68,8% случаев.

Улучшение выявляемости синдромов Эдвардса
и Патау в ранние сроки беременности может быть
получено при комбинированном использовании
оценки ТВП у плода и определения β#ХГЧ и РАРР#А в
сыворотке крови беременной. По данным N. Tul и
соавт. [52], чувствительность комбинированного
скрининга при трисомии 18 составила 89%, а по дан#
ным F. Orlandi и соавт. [32] – 100%. При трисомии 13
использование комбинированного теста позволило
диагностировать 90% случаев [53].

Среди других ХА увеличение ТВП в ранние сро#
ки беременности было зарегистрировано при трип#
лоидии, аномалиях половых хромосом, синдроме
CATCH 22 и трисомии 10, а также различных делеци#
ях и транслокациях.

Полиплоидия – это аномалия кариотипа, возни#
кающая при нарушении первого митотического де#
ления или в результате оплодотворения яйцеклетки
несколькими сперматозоидами. Частота зачатий с
триплоидиями составляет около 2%. Большинство
этих беременностей прерывается в ранние сроки,
поэтому среди новорожденных триплоидия встреча#
ется крайне редко (рис. 8.12). По данным Fetal
Medicine Foundation First Trimester Screening Group,
более чем у половины (59,4%) плодов с триплоидия#
ми в ранние сроки беременности отмечается увели#
чение ТВП более 95#го процентиля [51].

Кроме расширенной воротниковой зоны, при
этой хромосомной патологии описаны такие эхогра#
фические изменения, как голопрозэнцефалия, кис#
тозные образования задней черепной ямки, омфа#
лоцеле и утолщение плаценты с изменением ее эхо#
структуры («молярная» плацента). Дефицит числен#
ных значений копчико#теменного размера при трип#
лоидии велик и составляет 8,5 дня от средних пока#
зателей для данного срока беременности. Реакции
сердечно#сосудистой системы чаще характеризуют#
ся брадикардией (35,7%).

По расчетам К. Spencer и соавт. [54], при исполь#
зовании сочетания измерения ТВП и определения
биохимических маркеров (β#ХГЧ, РАРР#А) в сыворот#
ке крови беременной более 90% случаев триплоидии
могут быть диагностированы в ранние сроки.

К настоящему времени накоплены убедительные
данные об увеличении ТВП при патологии половых
хромосом, самой частой из которых является синд#
ром Тернера. По данным Fetal Medicine Foundation
First Trimester Screening Group, расширение ТВП при
синдроме Тернера встречается в 87% случаев [51].
Оценка ТВП в режиме скрининга является эффектив#
ным методом ранней диагностики синдрома Терне#
ра. В исследованиях N. Sebire и соавт. [55] чувстви#
тельность эхографии в выявлении этого синдрома
составила 87,9%, а по результатам специалистов из
Минска – 92,6% [26].

В отличие от других ХА, синдром Тернера не со#
провождается выраженным уменьшением размеров
эмбриона. Отставание копчико#теменного размера
от нормативных значений не превышает 1,8 дня [51].
В I триместре беременности тахикардия сопровож#
дает синдром Тернера более чем в половине наблю#
дений – 53,1%.

Помимо синдрома Тернера к аномалиям поло#
вых хромосом относятся синдром Клайнфельтера
(47, XXY) и синдромы 47, ХХХ, 47, XYY, которые сре#
ди живорожденных встречаются с частотой 0,17%. По
данным N. Sebire и соавт. [55], в 40% случаев при этой
патологии регистрируется увеличение ТВП плода
более 95#го процентиля. Также в последние годы
были опубликованы случаи пренатальной диагности#
ки различных редких ХА, включая транслокации, де#
леции и трисомии 10 и 8 [56–58].

Открытие феномена ТВП вооружило врачей
новым эффективным маркером врожденной и на#
следственной патологии плода. Главное значение
этого открытия состоит в том, что специалисты уль#
тразвуковой диагностики получили возможность
перенести обследование пациенток на ранние сро#
ки беременности. Высокая чувствительность и спе#
цифичность скрининга по ТВП позволяет эффек#
тивно сформировать среди беременных новую
группу риска и расширить рамки клинического об#
следования. Своевременная и методически пра#
вильная оценка ТВП позволяет обосновать приме#
нение инвазивных методов исследования уже в I
триместре и исключить грубую патологию плода,
требующую прерывания беременности по меди#
цинским показаниям. Несомненным преимуще#
ством метода является не только ранняя диагнос#
тика аномалий, приводящих в большинстве случа#
ев к неблагоприятным перинатальным исходам или
глубокой инвалидности детей, но и своевременное
предоставление родителям информации о харак#
тере патологии. Во всех случаях основной груз при#
нятия решения о судьбе будущего ребенка ложит#
ся на плечи родителей, поэтому ранняя диагности#
ка патологии предоставляет им больше времени
для обдумывания сложившейся ситуации и выхода
из нее с учетом социальных, психологических и
материальных ресурсов семьи.

Рис. 8.12. Беременность 13 нед. Расширение воротнико#
вого пространства (9,19 мм) у плода при триплоидии.
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ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ

В последние годы многими авторами были опуб#
ликованы сведения о том, что расширение воротнико#
вого пространства может отмечаться не только при ХА
у плода, но и при различных врожденных пороках раз#
вития (ВПР). Многие из этих поро#
ков потенциально могут быть диаг#
ностированы только в более по#
здние сроки беременности. Поэто#
му увеличение ТВП у плода рас#
сматривается в настоящее время
не только как маркер ХА, но и как
признак, позволяющий формиро#
вать группу высокого риска по ВПР,
подлежащую динамическому эхо#
графическому наблюдению.

Проведенный нами суммар#
ный анализ опубликованных дан#
ных по этому вопросу свидетель#
ствует, что у плодов с увеличен#
ной ТВП и нормальным кариоти#
пом в 10,2% случаев были отме#
чены различные ВПР (табл. 8.9).
При этом частота регистрации
ВПР варьировала в достаточно
большом диапазоне – от 3,1 до
50%. Только в одной работе на#
ших коллег из Нижнего Новгоро#
да [28] из 55 случаев расширения
воротникового пространства у
плодов с нормальным кариоти#
пом не было отмечено ни одного
случая ВПР, что не согласуется с
результатами всех проведенных
исследований. Согласно данным
Российского мультицентрового
исследования [25], в котором
приняли участие 4 диагностичес#
ких центра из Москвы, Оренбур#
га, Красноярска и Иркутска, ВПР
были зарегистрированы у 14,9%
плодов с увеличенной ТВП и нор#

мальным кариотипом, что соответствует «золотой
середине».

Следует отметить, что частота ВПР возрастает с
увеличением ТВП. По данным A. Souka и соавт. [32], при

Таблица 8.9. Частота ВПР у плодов с расширенным воротниковым пространством
и нормальным кариотипом.

Авторы Количество ВПР
плодов с уве#
личением ТВП n %

Y. Ville и соавт., 1992 [1] 61 10 16,4
R. van Zalen#Sprock и соавт., 1992 [2] 13 3 23,1
B. Hewitt, 1993 [3] 10 1 10
M. Johnson и соавт., 1993 [4] 32 5 15,6
A. Nadel и соавт., 1993 [5] 16 5 31,3
P. Pandya и соавт., 1994 [6] 177 22 12,4
L. Shulman и соавт., 1994 [7] 32 1 3,1
D. Salvesen, O. Goble, 1995 [8] 5 2 40
B. Hewitt и соавт., 1996 [9] 44 3 6,8
M. Moselhi, B. Thilaganathan, 1996 [10] 8 3 37,5
F. Sha’Ban и соавт., 1996 [11] 28 9 32,1
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [12] 17 2 11,8
G. D’Ottavio и соавт., 1997 [13] 21 4 19
C. Reynders и соавт., 1997 [14] 35 3 8,6
B. Thilaganathan и соавт., 1997 [15] 30 10 33,3
C. Bilardo и соавт., 1998 [16] 47 11 23,4
Y. Fukada и соавт., 1998 [17] 4 2 50
E. Hafner и соавт., 1998 [18] 72 7 9,7
E. Pajkrt и соавт., 1998 [19] 21 1 4,8
J. Van Vugt и соавт., 1998 [20] 63 8 12,7
R. Maymon и соавт., 2000 [21] 46 5 10,9
E. Pajkrt и соавт., 2000 [22] 270 25 9,3
A. Hiippala и соавт., 2001 [23] 50 9 18
A. Souka и соавт., 2001 [24] 1080 60 5,6
Н.А. Алтынник и соавт., 2003 [25] 67 10 14,9
С. Bilardo и соавт., 2003 [26] 354 42 11,9
A. Shalmi и соавт., 2003 [27] 89 6 6,7
С.В. Воскресенская, И.А. Вайцехович, 2003 [28] 55 0 0
A. Gonce и соавт., 2004 [29] 52 14 26,9
J. Nizard и соавт., 2004 [30] 169 18 10,7
Н.В. Косовцова и соавт., 2004 [31] 27 3 11,1
Всего 2995 304 10,2
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При неблагоприятных перинатальных исходах
наиболее часто отмечались самопроизвольные вы#
кидыши, внутриутробная гибель плода либо произ#
водилось прерывание беременности по медицинс#
ким показаниям в связи с обнаружением ВПР. Про#
веденные нами исследования показали, что даже
после исключения ХА расширение воротникового
пространства в каждом третьем случае сопровожда#
лось неблагоприятным перинатальным исходом [25].
При этом наиболее часто были зарегистрированы
ВПР, которые удалось диагностировать в более по#
здние сроки либо только после родов.

Спектр врожденных аномалий и синдромов, об#
наруживаемых у плодов с увеличенной ТВП, попол#
няется каждый год. В таблице 8.11 нами обобщены
данные, опубликованные за последние 10 лет.

Среди ВПР, сочетающихся с расширением во#
ротникового пространства наиболее часто регистри#
руются врожденные пороки сердца (ВПС) (рис. 8.13,
8.14). Впервые о взаимосвязи расширенного ворот#
никового пространства с ВПС сообщила в 1995 г.
группа специалистов из Лондона [42]. Для оценки
структур сердца плода ими была использована спе#
циальная методика после прерывания беременнос#
ти в 112 случаях аномального кариотипа, установлен#
ного на основании расширенного воротникового про#
странства. В ходе проведенных исследований выяв#
лено, что при трисомии 21 наиболее часто отмеча#
лись атриовентрикулярные и септальные дефекты,
при трисомии 18 – дефекты межжелудочковой пере#
городки и/или разнообразные аномалии клапанного
аппарата, при трисомии 13 – атриовентрикулярные
и септальные дефекты, разнообразные аномалии
клапанов, сужение перешейка аорты или общий ар#
териальный ствол, при синдроме Тернера – выражен#

ТВП до 3,4 мм ВПР отмечены у 2,4%
плодов, 3,5–4,4 мм – 7,1%, 4,5–5,4
мм – 12,3%, 5,5–6,4 мм – 16,7%, а
при ≥ 6,5 мм – в 35,6% наблюдений.
Представленные данные могут
быть использованы в ходе прена#
тального консультирования и для
определения тактики динамичес#
кого эхографического наблюдения
в случаях обнаружения расширен#
ного воротникового пространства у
плодов с нормальным кариотипом.

Особого обсуждения заслу#
живает вопрос сроков обнаруже#
ния ВПР при увеличении ТВП. Со#
гласно ранее проведенному нами
анализу опубликованных данных
[33], в 35,5% случаев пороки были
обнаружены до 14 нед, в 50,9% –
в более поздние сроки беремен#
ности и в 13,6% – в постнатальном
периоде или при патологоанато#
мическом исследовании. Таким
образом, почти в 2/3 наблюдений
ВПР были диагностированы пос#
ле обнаружения увеличения ТВП
в ранние сроки беременности.

При ВПР, сопровождавшихся увеличением ТВП
в ранние сроки беременности, во многих случаях от#
мечены неблагоприятные перинатальные исходы. По
данным мультицентрового исследования [32] (ре#
зультаты работы 306 специалистов, прошедших спе#
циальное обучение по особенностям проведения
ультразвуковых исследований в 11–14 нед, из 22 цен#
тров пренатальной диагностики), при обнаружении
ВПР у плодов с увеличенной ТВП в 47,8% случаев
было произведено прерывание беременности,
в 6,2% наблюдений наступила внутриутробная ги#
бель, 7,5% детей умерли в неонатальном периоде,
в живых осталось только 38,5% детей.

Более высокая частота неблагоприятных пери#
натальных исходов отмечается не только в случаях
сочетания увеличения ТВП и ВПР, но и в общей груп#
пе плодов с нормальным кариотипом и расширен#
ным воротниковым пространством. Проведенный
нами анализ многочисленных публикаций показал,
что из 3054 случаев увеличения ТВП у плодов с нор#
мальным кариотипом неблагоприятные перинаталь#
ные исходы отмечены в 604 (19,8%) наблюдениях
(табл. 8.10). Только нашими коллегами из Нижнего
Новгорода [28] из 55 случаев расширения воротни#
кового пространства у плодов с нормальным кари#
отипом не было отмечено ни одного случая небла#
гоприятных исходов, что вызывает соответствую#
щий вопрос – «нижегородский стандарт»: регио#
нальная особенность или исключение из общего
правила? [41]. Учитывая данные литературы, по#ви#
димому, в этом исследовании имели место дефек#
ты в работе «обратной связи». Согласно результа#
там всех других исследователей, частота неблагоп#
риятных исходов варьировала от 8 до 41,7% и в
среднем составила 19,3%.

Таблица 8.10. Перинатальные исходы при расширении воротникового простран#
ства у плодов с нормальным кариотипом

Авторы Неблагоприятные Благоприятные
перинатальные перинатальные

исходы исходы

M. Johnson и соавт., 1993 [34] 3 (11,5%) 23 (88,5%)
P. Trauffer и соавт., 1994 [35] 6 (31,6%) 13 (68,4%)
P. Pandya и соавт., 1995 [36] 44 (8%) 520 (92%)
J. Szabo и соавт., 1995 [37] 5 (41,7%) 7 (58,3%)
N. Sebire и соавт., 1996 [38] 1 (25%) 3 (75%)
L. Hernadi, M. Torocsik, 1997 [12] 5 (35,7%) 9 (64,3%)
C. Reynders и соавт., 1997 [14] 7 (20,6%) 27 (79,4%)
С. Bilardo и соавт., 1998 [16] 15 (31,9%) 32 (68,1%)
J. Van Vugt и соавт., 1998 [20] 11 (17,5%) 52 (82,5%)
A. Souka и соавт., 2001 [24] 300 (22,7%) 1020 (77,2%)
M. Senat и соавт., 2002 [39] 25 (29,4%) 60 (70,6%)
Н.А. Алтынник и соавт., 2003 [25] 21 (31,3%) 46 (68,7%)
C. Bilardo и соавт., 2003 [26] 64 (18,1%) 290 (81,9)
S. Loizeau и соавт., 2003 [40] 18 (31%) 40 (69%)
A. Shalmi и соавт., 2003 [27] 27 (30,3%) 62 (69,7%)
С.В. Воскресенская, 0 (0%) 55 (100%)
И.А. Вайцехович, 2003 [28]
A. Gonce и соавт., 2004 [29] 18 (34,6%) 34 (65,4)
J. Nizard и соавт., 2004 [30] 25 (15,2%) 139 (84,8%)
Н.В. Косовцова и соавт., 2004 [31] 9 (33,3%) 18 (66,7%)
Всего 604 (19,8%) 2450 (80,2%)
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ные нарушения дуги аорты. При этом частота встре#
чаемости ВПС в среднем составляла 10% при ТВП
3 мм и 75% – при ТВП более 4 мм.

Морфометрические исследования крупных со#
судов выявили меньший диаметр перешейка аорты
и более широкий аортальный клапан по сравнению
с группой плодов при нормальной ТВП. Объяснением
этой зависимости, по#видимому, является тот факт,
что закладка лимфатической системы яремной и под#
мышечной области происходит вдоль дуги аорты. По#
этому аномалии дуги аорты часто сопровождаются
аномалиями грудного лимфатического протока и со#
ответственно расширением воротниковой зоны.

В аналогичных исследованиях специалистов из
Минска в ходе патологоанатомических исследований
сердца и главных артерий у 89 плодов с ХА и расши#
рением воротникового пространства ВПС были об#
наружены в 74,1% случаев [43]. Наиболее частым
ВПС при синдроме Патау и Эдвардса были дефекты
межжелудочковой перегородки в сочетании с дефек#
тами клапанов главных сосудов, а при синдроме Да#
уна – атриовентрикулярная коммуникация. Частота
ВПС в группе плодов с ТВП более 3 мм при трисомии
13 составила 90,0%, при трисомии 18 – 94,4%, при
трисомии 21 – 44,4%, при моносомии Х – 100,0%.
Наибольшие значения ТВП, кистозная гигрома или
генерализованная водянка регистрировались у пло#
дов с синдромом Тернера. При патологоанатомичес#
ком исследовании во всех случаях этого синдрома
была выявлена тубулярная гипоплазия аорты с харак#
терным сужением ее дуги на отрезке между левой
сонной и левой подключичной артериями.

По данным J. Hyett и соавт. [44], использование
в качестве диагностического критерия расширенно#
го воротникового пространства (> 95#го процентиля)
позволяет выявить крупные ВПС у плода с чувстви#
тельностью 56,0%, специфичностью 93,8%, при про#
гностической ценности положительного теста 1,5%,
отрицательного теста – 99,9%. Аналогичные данные
приводят H. Orvos и соавт. [45], согласно которым
чувствительность увеличения ТВП в обнаружении
ВПС у плода составила 51,4%.

Таким образом, представленные данные позво#
ляют рассматривать расширение воротникового про#
странства в качестве эхографического маркера ВПС.
Учитывая, что в ходе пренатального скринингового
обследования на I уровне обычно обнаруживается не

более 30% выраженных ВПС, проведение целенап#
равленного эхокардиографического исследования в
22–24 нед у плодов с увеличением ТВП в ранние сро#
ки позволит значительно повысить дородовую выяв#
ляемость сердечных аномалий.

Рис. 8.13. ВПС у плода с расширенным воротниковым про#
странством. А – 11 нед беременности. Воротниковое про#
странство расширено до 4 мм. Б – 22 нед беременности.
Отчетливо видна гипоплазия левого желудочка с атрезией
митрального клапана, что при допплерографии выражалось
в отсутствии потока крови через митральный клапан. Кро#
ме этого, были выявлены дефект межжелудочковой пере#
городки и гипоплазия восходящей аорты.

А

Б

Рис. 8.14. Беременность 12 нед 4 дня. Гипоплазия левых отделов сердца с атрезией аорты. А – ТВП увеличена до 5,2 мм
(А). Б – в режиме ЦДК видно превалирование потока крови через правые отделы сердца плода (стрелка). В – в режиме STIC
отчетливо виден антеградный поток в легочной артерии (синий цвет), ретроградный поток в восходящей аорте (красный
цвет) и дефект межжелудочковой перегородки (стрелка).

А ВБ
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Представленные в этом разделе данные убеди#
тельно свидетельствуют, что расширенное воротни#
ковое пространство у плода в ранние сроки беремен#
ности является не только ультразвуковым маркером
ХА, но и своеобразным признаком возможного не#
благоприятного перинатального исхода даже в слу#
чаях нормального кариотипа. Ситуация аналогична
старому анекдоту: «Здравствуйте, дорогие сотрудни#
ки! Есть две новости: одна хорошая и одна плохая. С
какой начнем?…». Нормальный результат цитогене#
тического анализа при расширении воротникового
пространства у плода нельзя однозначно расцени#
вать только как хорошую новость.

В этом случае проблемы начинаются именно с
нормального кариотипа. С одной стороны, помимо
повышения частоты неблагоприятных перинатальных

Центральная нервная система
анэнцефалия
краниосиностоз
синдром Денди – Уокера
диастематомиелия
энцефалоцеле
голопрозэнцефалия
гидролетальный синдром
Joubert синдром
микроцефалия
spina bifida
иниэнцефалия
тригоноцефалия C
вентрикуломегалия

Лицо
агнатия/микрогнатия
расщелины лица
микрофтальмия
синдром Тречера – Коллинза
синдром Корнелии де Ланге

Шея
кистозная гигрома
липома шеи

Врожденные пороки сердца
Легкие

кистозно#аденоматозный порок
диафрагмальная грыжа
Fryn синдром

Брюшная стенка
экстрофия клоаки
омфалоцеле
гастрошизис

Желудочно#кишечный тракт
болезнь Крона
дуоденальная атрезия
атрезия пищевода
обструкция тонкой кишки

Мочеполовая система
врожденный нефротический синдром
гидронефроз
гипоспадия
инфантильная поликистозная болезнь почек
синдром Меккеля
мегацистис
мультикистозная дисплазия почек
агенезия почек
врожденная надпочечниковая гиперплазия

Скелетные дисплазии
ахондрогенез
ахондроплазия
асфиксическая дистрофия грудной клетки
точечная остеохондродисплазия
кампомелическая дисплазия
синдром Ярхо – Левина
кифосколиоз
синдром эктродактилии#эктодермальной
дисплазии#расщелины неба
редукционные поражения конечностей
Nance – Sweeney синдром
несовершенный остеогенез
контрактурная арахнодактилия
синдром Робертса
синдром коротких ребер – полидактилии
сиреномелия
танатоформная дисплазия
VACTER ассоциация

Анемии плода
анемия Blackfan – Diamond
анемия Фанкони
парвовирус B19
β#талассемия

Нейромышечные дефекты
деформационная акинезия
миотоническая дистрофия
спинальная мышечная атрофия (тип I)

Метаболические дефекты
Синдром Беквита – Видеманна
ганглиозидоз GM1
дефицит ацил#КоА дегидрогеназы
мукополисахаридоз (тип VII)
синдром Смита – Лемли – Опитца
синдром Зельвегера

Другие дефекты
аномалия развития стебля тела
фето#фетальный трансфузионный синдром
синдром Брахмана – де Ланге
Charge ассоциация
дефицит иммунной системы
EEC синдром
неонатальная миоклоническая энцефалопатия
синдром Нунан
синдром Перлмана
синдром Стиклера
выраженная задержка психомоторного развития

Таблица 8.11. Спектр ВПР и синдромов, сочетающихся с расширенным воротниковым пространством у плода

исходов и возможных ВПР у плодов с расширенной
воротниковой зоной, увеличивается вероятность
выявления различных заболеваний у новорожден#
ных. Проведенный нами анализ опубликованных ре#
зультатов, посвященных этому вопросу, показал, что
в среднем у 3,5% детей (0–14,7%), родившихся без
ХА и ВПР, при динамическом наблюдении были об#
наружены различные нарушения, в основном задер#
жка психомоторного развития, нарушения речи и раз#
личные редкие синдромы (табл. 8.12).

С другой стороны, несмотря на наличие прямо
пропорциональной зависимости между частотой ХА,
ВПР, неблагоприятных перинатальных исходов и рас#
ширением воротникового пространства у плода в ран#
ние сроки беременности, этот эхографический мар#
кер нельзя полностью отождествлять с понятием «не#
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Глава 8. Воротниковое пространство плода

Таблица 8.12. Постнатальные исходы в случаях расширения воротникового пространства, нормального кариотипа и от#
сутствия аномалий у новорожденных

Авторы n Среднее Продолжительность Отсутствие  Неблаго#
значение ТВП наблюдения  данных приятные
в 11–14 нед, после родов, динамического исходы

мм мес наблюдения, %

F. Cha’ban и соавт., 1996 [11] 19 4,6 18 (4–32) 0 0/19 (0%)
J. Van Vugt и соавт., 1998 [20] 50 3,6 33,5 (7–75) 32 5/34 (14,7%)
O. Adekunle и соавт., 1999 [46] 31 Не приведено 23 (12–38) 26 3/23 (13,0%)
A. Hippala и соавт., 2001 [47] 59 4 56 (29–85) 15 5/50 (10,0%)
A. Souka и соавт., 2001 [24] 980 4,5 Не приведена 0 22/980 (2,24%)
M. Senat и соавт., 2002 [39] 58 4,6 39 (12–72) 7 6/54 (11,1%)
Всего 1197 41/1160 (3,5%)
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перспективная беременность» и рекомендовать ее
прерывание, так как в большинстве случаев рождают#
ся здоровые дети. Расширенное воротниковое про#
странство является только показанием к комплексно#
му пренатальному динамическому обследованию.
Особое внимание следует уделять ультразвуковому
исследованию для своевременной диагностики ВПР,
которые могут проявиться позже обнаружения и ис#
чезновения этого эхографического признака.

Таким образом, после получения нормального
цитогенетического заключения перед врачом вста#
ют две нелегкие задачи. Во#первых, необходимо
сконцентрировать усилия на поиске вероятных ана#
томических изменений, которые могут появиться

(а могут и не появиться!) в любом (даже позднем!) сро#
ке беременности. Очевидно, что нормальная ультра#
звуковая картина при динамическом наблюдении за
такой пациенткой будет вызывать у врача, проводяще#
го исследование, неудовлетворение и даже страх за
возможность пропустить патологию у плода.

Во#вторых, врач обязан в доступной форме дать
семье информацию о возможных вариантах развития
событий. В такой ситуации это куда более сложная за#
дача, чем проведение самих исследований. Тем не ме#
нее, пациентке необходимо рассказать о существую#
щей вероятности перинатальных осложнений и необ#
ходимости дальнейшего тщательного обследования,
как во время беременности, так и после родов.
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Последние годы характеризуются широким вне�
дрением в клиническую практику скринингового ульт�
развукового исследования в 11–14 нед беременности
в первую очередь для осуществления ранней прена�
тальной диагностики хромосомных аномалий (ХА). На�
ряду с общепринятой оценкой эхографического мар�
кера ХА – толщины воротникового пространства – мно�
гие специалисты в настоящее время дополнительно
стали проводить оценку длины костей носа плода.

Впервые об этом эхографическом маркере ХА
сообщили английские исследователи в ноябре 2001 г.
[1]. Группа специалистов под руководством неутоми�
мого изобретателя новых пренатальных ультразвуко�
вых маркеров K. Nicolaides провела анализ случаев, в
которых при скрининговом ультразвуковом исследо�
вании в 11–14 нед беременности отсутствовало изоб�
ражение костей носа плода. Согласно их данным, чув�
ствительность этого критерия в диагностике синдро�
ма Дауна составила 73%. Особо следует подчеркнуть,
что частота ложноположительных результатов не пре�
вышала 0,5%! Кроме этого, проведенные дополни�
тельные расчеты показали, что комбинированное ис�
пользование оценки возраста беременной, толщины
воротникового пространства плода и костей его носа
позволит обнаруживать до 85% случаев синдрома Да�
уна в ранние сроки беременности при частоте ложно�
положительных результатов 1%.

Эти данные, а также тот факт, что в некоторых
случаях отсутствие изображения костей носа у пло�
дов с синдромом Дауна было зарегистрировано при
нормальных значениях толщины воротникового про�

странства (рис. 9.1), послужили мощным стимулом к
проведению дополнительных исследований в разных
странах [2–23].

Правила оценки костей носа плода в ранние сро�
ки беременности практически идентичны таковым
при изучении воротникового пространства плода
(рис. 9.2):

1) оценка костей носа проводится в 11–14 нед
беременности при численных значениях копчико�те�
менного размера плода от 45 до 84 мм;

2) изучение костей носа плода осуществляется
строго в сагиттальной плоскости сканирования. При
этом необходимо хорошо визуализировать верхнюю
и нижнюю челюсти, подбородок и губы, так как при па�
расагиттальном сканировании за носовую кость мож�
но принять фронтальный выступ верхней челюсти, что
приведет к искажению результатов измерений.

Визуализация костей носа плода в ранние сроки
абсолютно оправдана с морфологической позиции,
так как парные носовые кости возникают на 10�й нед
эмбрионального развития в результате оссификации
мембраны, покрывающей хрящевую назальную кап�
сулу [20]. Поэтому при эхографическом исследова�
нии эта структура визуализируется как изолирован�
ный срединный гиперэхогенный фокус, расположен�
ный между фронтальными костями.

По данным опубликованных исследований,
оценка костей носа в ранние сроки беременности
возможна у подавляющего большинства плодов уже
при трансабдоминальном ультразвуковом исследо�
вании (табл. 9.1). Трансвагинальный доступ сканиро�

Рис. 9.1. Беременность 13 нед. Отчет�
ливо видно отсутствие костей носа  при
нормальных значениях ТВП (1,08 мм) у
плода с синдромом Дауна.

Рис. 9.2. Беременность 13 нед 3 дня. Трансвагинальное сагиттальное сканиро�
вание. А – отчетливо видна носовая кость плода (стрелка). Б – длина костей носа
плода составляет 3,62 мм.
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рьезным последствиям, поэтому проблеме воспро�
изводимости измерений длины костей носа было по�
священо несколько исследований.

По данным французских исследователей P. Massoc
и соавт. [6], расхождение между измерениями кос�
тей носа плода в 12–14 нед беременности, осуще�
ствленными одним врачом, составило только 3%, а
между измерениями, выполненными двумя специ�
алистами у одного плода, – 5%. В исследованиях
V. Kanellopoulos и соавт. [14] было установлено, что
в руках экспертов расхождение между измерениями
костей носа плода в 10–14 нед беременности, осу�
ществленными одним врачом, составило только 0,08
мм, а между измерениями, выполненными двумя
специалистами у одного плода, – 0,083 мм. P. Hui и
соавт. [3] также установили полное соответствие ре�
зультатов двух специалистов при использовании кри�
терия: «есть/нет» костей носа плода.

Наряду с этим результаты нескольких исследо�
вательских групп убедительно продемонстрировали,
что на воспроизводимость оценки костей носа пло�
да существенное влияние оказывает опыт специали�
стов. Так, M. Senat и соавт. [24] установили, что рас�
хождения между тремя специалистами при оценке
костей носа плода в 11–14 нед беременности были
отмечены в 19,5–27,8% случаев. В исследованиях
W. Henrich и соавт. [26] был отмечен факт, что в 5 из
6 случаев при ретроспективном анализе эхограмм
была идентифицирована носовая кость у плодов с
синдромом Дауна, хотя первоначально при ультра�
звуковом исследовании в 11–14 нед беременности
было зарегистрировано ее отсутствие. По мнению
израильских исследователей M. Bronshtein и
E. Zimmer [27], отсутствие изображения костей носа
у нормальных плодов в 14–16 нед беременности яв�
ляется достаточно частой находкой при использова�
нии только срединного сагиттального сечения.

По нашему мнению, приведенные спорные дан�
ные абсолютно идентичны результатам, полученным
в начале внедрения в клиническую практику оценки
толщины воротникового пространства в ранние сро�
ки беременности. В настоящее время этот ультразву�
ковой маркер стал уже рутинным тестом в ранние сро�
ки беременности для выделения плодов группы рис�
ка по ХА, а в середине 90�х гг. многие специалисты
утверждали, что его оценить в скрининговом режиме
невозможно даже руками опытных специалистов.

На наш взгляд, для быстрого овладения оценкой
костей носа плода в ранние сроки беременности не�
обходим краткосрочный тренинг. В исследованиях
английских специалистов было установлено, что до�
статочная воспроизводимость оценки костей носа
плода в ранние сроки беременности достигается в
среднем после 80 исследований, проведенных под
патронажем опытного эксперта [28].

Таким образом, первый опыт проведенных ис�
следований позволяет считать оценку костей носа
плода методикой, обладающей высокой воспроизво�
димостью в руках опытных врачей, прошедших спе�
циальное обучение.

По мнению специалистов, которые первыми про�
вели исследования в своих странах, оценка костей

Таблица 9.1. Возможность оценки костей носа плода в ранние
сроки беременности (дополненные данные [23])

Авторы Сроки об� Успешность
следова� изучения
ния, нед костей носа

плода, %

S. Cicero и соавт., 2001 [1] 11–14 100
P. Hui и соавт., 2002 [3] 10–14 100
P. Massoc и соавт., 2002 [6] 11–14 94
G. Monni и соавт., 2002 [7] 11–14 99,2
L. Otano и соавт., 2002 [2] 11–14 94,3
F. Prefumo и соавт., 2002 [4] 11–14 92,9
М.В. Медведев и соавт., 2003 [9] 12–14 95,9
J. Bernard и соавт., 2003 [10] 11–14 91,2
G. Centini и соавт., 2003 [11] 11–16 92,9
S. Cicero и соавт., 2003 [12] 11–14 98,9
B. Csapo и соавт., 2003 [13] 11–14 86,4
V. Kanellopoulos и соавт., 10–14 100
2003 [14]
F. Orlandi и соавт., 2003 [15] 11–14 94,3
C. Sacchini и соавт., 2003 [16] 11–14 100
M. Senat и соавт., 2003 [24] 11–14 92
E. Viora и соавт., 2003 [17] 11–14 91,9
M. Zoppi и соавт., 2003 [18] 11–14 99
S. Cicero и соавт., 2004 [25] 11–14 98,9

вания следует использовать в тех случаях, когда
оценка структур лица плода затруднена. По данным
английских специалистов V. Kanellopoulos и соавт.
[14], трансвагинальная эхография для оценки костей
носа плода потребовалась только в 8,2% случаях. В
исследованиях B. Csapo и соавт. [13] был зарегист�
рирован наименьший процент (86,4%) успешной ви�
зуализации костей носа плода в ранние сроки бере�
менности. Причинами этого в 8,5% наблюдений была
высокая двигательная активность плода и в 5,1% слу�
чаев – малые размеры плода (копчико�теменной раз�
мер < 50 мм).

По данным P. Hui и соавт. [3], во всех наблюде�
ниях исследование костей носа плода в ранние сро�
ки беременности продолжалось менее 10 минут и в
среднем составляло менее 3 минут. В наших иссле�
дованиях время, необходимое для оценки костей
носа плода в ранние сроки беременности, редко пре�
вышало 2 минуты. Результаты исследований, прове�
денных V. Kanellopoulos и соавт. [14], свидетельству�
ют, что ультразвуковая оценка анатомии плода в ран�
ние сроки беременности, включая изучение костей
его носа, занимала в среднем 8,3 мин.

Оценка костей носа плода в ранние сроки бере�
менности не может полностью исключить элемент
субъективности, присущий любому врачу, проводя�
щему ультразвуковые исследования. Метод, с помо�
щью которого каждый специалист может проверить
надежность своих измерений, получил название вос�
производимости исследования. Воспроизводимость
результатов – это разница между численными зна�
чениями, полученными в ходе исследования одного
и того же плода одним специалистом или несколь�
кими врачами. Очевидно, что ошибка в 1 мм при
оценке параметра, численные значения которого
обычно не превышают 2–3 мм, может привести к се�
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носа является достаточно информативным критери�
ем в ранней пренатальной диагностике синдрома Да�
уна. При этом следует отметить отсутствие значитель�
ного разброса показателей – 52–80% (табл. 9.2). Не�
обходимо подчеркнуть, что большинство специалис�
тов в качестве диагностического критерия использо�
вали отсутствие визуализации костей носа плода.

Таким образом, первый опыт проведенных ис�
следований позволяет считать отсутствие изображе�
ния костей носа плода не менее значимым ранним
пренатальным эхографическим маркером синдрома
Дауна, чем расширение воротникового простран�
ства, оценка толщины которого прочно вошла в кли�
ническую практику.

Эхографические находки при синдроме Дауна
находят свое подтверждение при последующем мор�
фологическом исследовании. Так, S. Wong и соавт.
[30] приводят описание двух случаев выраженной ги�
поплазии костей носа в 14 нед и
отсутствия их изображения в
12 нед у плодов с синдромом Дауна.
При гистологическом исследова�
нии абортусов было подтверждено
отсутствие нормальной закладки
костей носа (рис. 9.3).

Некоторые авторы сообщают
о пренатальной диагностике синд�
рома Дауна в случаях отсутствия
изображения костей носа у плодов
с нормальными значениями тол�
щины воротникового пространства
[2, 13, 17, 18, 25, 30]. Поэтому дан�
ные о частоте встречаемости этого
признака у плодов с нормальным
кариотипом важны для определения
объема инвазивных диагностичес�
ких процедур. Согласно опублико�
ванным результатам, полученным
к настоящему времени, частота от�
сутствия изображения костей носа
у плодов с нормальным кариотипом

в ранние сроки беременности в большинстве прове�
денных исследований не превышала 1%, что делает
этот маркер весьма привлекательным для отбора па�
циенток, которым следует рекомендовать пренаталь�
ное кариотипирование (табл. 9.3). Правда, в иссле�
дованиях пионеров, впервые предложивших этот
маркер, S. Cicero и соавт. [1, 12] было отмечено уве�
личение частоты отсутствия изображения костей
носа у плодов с нормальным кариотипом с 0,5 до
2,8% при переходе от ретроспективного к проспек�
тивному анализу. При этом наиболее часто отсут�
ствие костей носа у плодов с нормальным кариоти�
пом регистрировалось в азиатской и афро�карибс�
кой этнических группах. В наших исследованиях от�
сутствие/гипоплазия костей носа у плодов с нор�
мальным кариотипом в 12–14 нед беременности об�
наружены в 0,6% случаев (рис. 9.4).

Группой исследователей из Лондона были уста�
новлены различия частоты отсутствия изображения
костей носа у плодов с нормальным кариотипом в ран�
ние сроки беременности в зависимости от этничес�
кой принадлежности обследованных пациенток [4].
Ими при анализе результатов обследования 2151 пло�
да с нормальным кариотипом зарегистрировано отсут�
ствие костей носа в 1,9% случаев. При последующей
оценке установлено, что частота отсутствия костей носа
в группе плодов с нормальным кариотипом у европей�
цев составила 1,7%, у афро�карибской этнической
группы – 1,9%, у азиатской – 3,4%. В других этничес�
ких группах отсутствие изображения носа у плодов с
нормальным кариотипом не было обнаружено. Хотя
наибольшая частота отсутствия изображения кос�
тей носа плода в ранние сроки беременности была
зарегистрирована в азиатской группе, эти различия
не носили достоверного характера.

Большинство специалистов в качестве диагнос�
тического критерия использовали отсутствие изобра�
жения костей носа плода. При всей притягательности
выбранного критерия, так как его легко использовать

Таблица 9.2. Частота отсутствия изображения/гипоплазии
костей носа у плодов с синдромом Дауна (дополненные дан�
ные [23])

Авторы Срок обсле� Частота,
дования, %

нед

S. Cicero и соавт., 2001 [1] 11–14 73
P. Massoc и соавт., 2002 [6] 11–14 75
G. Monni и соавт., 2002 [7] 11–14 64
F. Orlandi и соавт., 2002 [5] 11–14 66
L. Otano и соавт., 2002 [2] 11–14 60
J. Bernard и соавт., 2003 [10] 11–14 75
S. Cicero и соавт., 2003 [12] 11–14 67
C. Larose и соавт., 2003 [22] 11–14 52
C. Sacchini и соавт., 2003 [16] 11–14 68
M. Senat и соавт., 2003 [24] 11–14 75
E. Viora и соавт., 2003 [17] 11–14 80
S. Wong и соавт., 2003 [29] 11–14 67
M. Zoppi и соавт., 2003 [18] 11–14 70
S. Cicero и соавт., 2004 [25] 11–14 69

Рис. 9.3. Срединный сагиттальный срез носа у абортуса с нормальным карио�
типом (А) и с синдромом Дауна (Б) [30]. N – кончик носа; NB – кости носа; E –
этмоидальная кость; NC – носовой хрящ.
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Однако следует отметить, что повышение чувстви�
тельности сопровождалось в этом исследовании уве�
личением частоты ложноположительного результа�
та с 1,4 до 3,7%. Учитывая, что «золотым» стандар�
том ложноположительных результатов, принятым в
пренатальной диагностике, является уровень 5%, то
3,7% является абсолютно приемлемым.

К настоящему времени только в нескольких стра�
нах были разработаны нормативные показатели дли�
ны костей носа плода в ранние сроки беременности.
По данным мультицентрового исследования [5], про�
веденного в центрах пренатальной диагностики Ту�
рина, Палермо и Амстердама, длина костей носа пло�
да составила в среднем 2,48 мм при копчико�темен�
ном размере плода 45 мм (около 11 нед 3 дней бере�
менности) и 3,12 мм – при копчико�теменном разме�
ре 84 мм (около 14 нед 3 дней). Согласно данным
французских исследователей, нижняя граница нор�
мативных значений длины костей носа плода в 14–
15 нед беременности составляет 3,3 мм [31]. Нами
также были разработаны нормативные значения это�
го показателя в сроки от 12 до 15 нед (табл. 9.4) [9].
Хотя большинство исследователей оценивают дли�
ну костей носа плода в 11–14 нед беременности, со�
гласно нашим результатам, достаточно в большом
проценте случаев в 11–12 нед это труднорешаемая
задача ввиду маленьких численных значений этого
показателя. Правда, в эти сроки можно использовать
в качестве диагностического критерия отсутствие
изображения костей носа плода.

Подтверждением нашего мнения являются дан�
ные, полученные английскими специалистами S. Cicero

Таблица 9.3. Частота отсутствия изображения костей носа
у плодов с нормальным кариотипом в ранние сроки бере�
менности (дополненные данные [23])

Авторы Сроки об� Частота,
следова� %
ния, нед

S. Cicero и соавт., 2001 [1] 11–14 0,5
P. Hui и соавт., 2002 [3] 10–14 0
P. Massoc и соавт., 2002 [6] 11–14 0,51
G. Monni и соавт., 2002 [7] 11–14 0,3
L. Otano и соавт., 2002 [2] 11–14 0,57
F. Prefumo и соавт., 2002 [4] 11–14 1,9
М.В. Медведев и соавт., 2003 [9] 12–14 0,6
S. Cicero и соавт., 2003 [12] 11–14 2,8
V. Kanellopoulos и соавт.,
2003 [14] 10–14 0,2
F. Orlandi и соавт., 2003 [15] 11–14 1,0
C. Sacchini и соавт., 2003 [16] 11–14 1,95
M. Senat и соавт., 2003 [24] 11–14 0,4
E. Viora и соавт., 2003 [17] 11–14 1,4
S. Wong и соавт., 2003 [29] 11–14 0,9
M. Zoppi и соавт., 2003 [18] 11–14 0,2

при скрининговом ультразвуковом исследовании, он
не совсем оптимален с точки зрения охвата всех слу�
чаев синдрома Дауна. Так, по данным испанских кол�
лег, отсутствие изображения костей носа было за�
регистрировано только у 50% плодов с синдромом
Дауна в 12–13 нед беременности. Если в качестве ди�
агностического критерия использовать процентиль�
ные значения длины костей носа, то во всех случаях
отмечено изменение этого эхографического марке�
ра [8]. Согласно результатам F. Orlandi и соавт. [15],
у 10 (66,7%) из 15 плодов с синдромом Дауна кости
носа не визуализировались в 11–14 нед беременно�
сти. Правда, у других 5 плодов с синдромом Дауна
длина костей носа была менее 50�го процентиля. По
данным E. Viora и соавт. [17], отсутствие изображе�
ния костей носа было зарегистрировано у 6 из 10
плодов с синдромом Дауна в 11–14 нед беременно�
сти. Дополнительно в 2 случаях синдрома Дауна была
диагностирована гипоплазия костей носа. Таким об�
разом, при использовании комплексного критерия
(отсутствие изображения/гипоплазия костей носа)
чувствительность метода возрастает с 60 до 80%.

Таблица 9.4. Процентильные значения (5�й, 50�й, 95�й про�
центили) длины костей носа плода в ранние сроки беремен�
ности [9]

Срок беременности Длина костей носа
плода, мм

5�й 50�й 95�й

12 нед 0 дней – 12 нед 6 дней 2,0 3,1 4,2
13 нед 0 дней – 13 нед 6 дней 2,4 3,4 4,4
14 нед 0 дней – 15 нед 0 дней 2,9 3,8 4,7

Рис. 9.4. Беременность 12 нед 2 дня.
Отсутствие изображения костей носа у
плода с нормальным кариотипом
(46,ХХ).

Рис. 9.5. Беременность 12 нед 3 дня.
Трансвагинальное сканирование. Ги�
поплазия костей носа (1,5 мм) у плода
с синдромом Дауна.

Рис. 9.6. Беременность 12 нед 4 дня.
Трансвагинальное сканирование. Ги�
поплазия костей носа (1,8 мм) у плода
с синдромом Дауна.
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и соавт. [25]. В их исследованиях было установлен�
но, что частота отсутствия изображения костей носа
у плодов с нормальным кариотипом наибольшая в
11–12 нед (4,7%) при численных значениях копчико�
теменного размера от 45 до 54 мм. В последующие
сроки беременности она существенно снижается,
составляя 3,4% при численных значениях копчико�те�
менного размера 55–64 мм, 1,4% – при 65–74 мм и
1% – при 75–84 мм.

После 12 нед беременности оценка длины кос�
тей носа плода становится вполне реальным мето�
дом для выделения группы риска по синдрому Дауна
(рис. 9.5, 9.6).

Проведенный нами сравнительный анализ
опубликованных нормативных показателей длины ко�
стей носа плода в ранние сроки беременности на
примере 50�го процентиля показал отсутствие дос�
товерных различий, что делает этот эхографический
маркер еще более привлекательным для клиничес�
кой практики (рис. 9.7).

Изменение длины костей носа плода было отмече�
но не только при синдроме Дауна, но и при других ХА.
Так, итальянские исследователи G. Monni и соавт. [7] об�
наружили отсутствие изображения костей носа плода в
75% случаев синдрома Эдвардса, в 66% – синдрома
Тернера, а также у плода с трисомией 9. Английские спе�
циалисты S. Cicero и соавт. [12] зарегистрировали от�
сутствие изображения костей носа плода в 57,1% слу�
чаев синдрома Эдвардса и в 31,8% наблюдений синд�
рома Патау, а также при других хромосомных аномали�
ях. L. Otano и соавт. [2] сообщили об отсуствии изобра�
жения костей носа в ранние сроки
беременности у плода с синдромом
Эдвардса. По данным итальянских
исследователей M. Zoppi и соавт.
[18], отсутствие изображения костей
носа было отмечено в 66% случаев
синдрома Тернера и в 80% наблюде�
ний синдрома Эдвардса. Согласно
данным мультицентрового исследо�
вания, осуществленного в трех цент�
рах пренатальной диагностики Ита�
лии и Нидерландов, отсутствие изоб�
ражения костей носа зарегистриро�
вано у 50% плодов с синдромом Па�
тау и у 66,7% – с синдромом Эдвард�
са [15]. В наших исследованиях так�
же при ретроспективном анализе от�
мечено отсутствие изображения ко�
стей носа у плодов с синдромом Эд�
вардса (рис. 9.8, 9.9).

В недавно проведенных иссле�
дованиях в Санкт�Петербурге при
использовании в качестве диагнос�
тического критерия отношение дли�
ны носовых костей к толщине ворот�
никового пространства (НК/ТВП)
менее 0,65 ХА были обнаружены у 14
плодов [33]. На ряду с синдромом
Дауна изменение этого показателя
было зарегистрированно при три�
сомиях 18 и 13, моносомии Х и

триплоидии. Частота выявления плодов с хромосом�
ной патологией при использовании в качестве кри�
терия отбора отношения НК/ТВП составила 73,7%
(14 из 19), а частота выявления плодов с болезнью
Дауна – 71% (5 из 7) при частоте ложноположитель�
ных результатов 1,5%. Показатели чуствительности
и специфичности этого метода скрининга состави�
ли 73,7 и 98,4%.

Помимо ХА гипоплазия/отсутствие костей носа
плода в ранние сроки беременности была зарегистри�
рована при различных синдромах. Так, канадские

Рис. 9.7. Сравнительные данные длины костей носа пло�
да (50�й процентиль) в ранние сроки беременности.

Рис. 9.11. Беременность 11 нед
6 дней. Профиль плода. Видна выра�
женная гипоплазия костей носа у пло�
да с дефектом лучевой кости и олиго�
дактилией [36].

Рис. 9.10. Беременность 12 нед. От�
четливо видно отсутствие костей носа
и расширение воротникового про�
странства у плода с контрактурной
арахнодактилией [35].

Рис. 9.9. Беременность 12 нед 3 дня.
Отсутствие костей носа у плода с син�
дромом Эдвардса.

Рис. 9.8. Беременность 13 нед. Вид�
но отсутствие костей носа у плода с
синдромом Эдвардса.
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специалисты J. Johnson и соавт. [21] в 11 нед 2 дня
при скрининговом ультразвуковом исследовании
обнаружили расширение воротникового простран�
ства и гипоплазию костей носа. В ходе пренаталь�
ного кариотипирования хромосомных аномалий не
было выявлено. В 18 нед выявлены множественные
аномалии, включая выраженную гипоплазию носа,
микрогнатию и пороки верхних конечностей. Бере�
менность прервана в 20 нед, на аутопсии установ�
лен синдром де Ланге.

Н.А. Венчикова и соавт. [34] в 12 нед 3 дня при
сканировании профиля лицевого черепа у плода с не�

совершенным остеогенезом II типа выявили микро�
ретрогению и отсутствие изображения носовой кос�
ти. Е.А. Шевченко и соавт. [35, 36] диагностировали
отсутствие костей носа у плода с контрактурной арах�
нодактилией в 12 нед беременности и гипоплазию
костей носа до 1,5 мм у плода с дефектом лучевой ко�
сти и олигодактилией в 11 нед 6 дней (рис. 9.10, 9.11).

Подводя итог приведенным фактам, можно сде�
лать вывод о том, что оценка костей носа плода пред�
ставляет собой перспективный метод для улучшения
ранней пренатальной диагностики врожденных и на�
следственных заболеваний.
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Врожденные пороки сердца (ВПС) относятся к
наиболее частым аномалиям, они встречаются в 8–
12 случаях на 1000 новорожденных. Обычно эхокар�
диографическое исследование плода с целью пре�
натальной диагностики ВПС осуществляют с 20 нед
беременности. В последние годы в связи с началом
осуществления троекратного скринингового ультра�
звукового обследования (12–14, 20–24 и 32–34 нед)
в нашей стране закономерно поднимается вопрос о
реальных возможностях эхографии в ранней диагно�
стике ВПС в конце I – начале II триместра беремен�
ности. В ранние сроки преимущественно использу�
ется высокоразрешающая трансвагинальная эхогра�
фия, так как она позволяет детально оценить боль�
шинство органов плода и имеет существенные пре�
имущества перед трансабдоминальным доступом,
поэтому трансвагинальный способ сканирования
структур сердца плода получил название трансваги�
нальной эхокардиографии [1].

Проведение эхокардиографического исследо�
вания плода при трансвагинальном доступе воз�
можно только с 11 нед беременности, когда начи�
нает визуализироваться межжелудочковая перего�
родка [2]. Исследование включает оценку четырех�
камерного среза сердца плода, а также изучение
главных артерий. Согласно дан�
ным многих исследователей,
изображение четырехкамерного
среза сердца плода в большин�
стве случаев удается получить с
12–13 нед беременности (табл.
10.1). Следует отметить, что ре�
зультаты, полученные многими
специалистами, свидетельству�
ют о практически 100% визуали�
зации четырехкамерного среза
сердца плода после 12 нед бере�
менности. Особого внимания
заслуживают данные, опублико�
ванные в последние годы [12–
16], так как они получены не экс�
пертами, а обычными сотрудни�
ками центров пренатальной ди�
агностики.

Необходимо отметить, что
для объективной оценки четырех�

камерного среза сердца плода в ранние сроки бере�
менности, учитывая его малые размеры, следует до�
биваться его максимального изображения на экра�
не монитора. При соблюдении этого условия доста�
точно четко визуализируются правый и левый желу�
дочки, правое и левое предсердия, межжелудочко�
вая и межпредсердная перегородки, а также движе�
ния створок митрального и трикуспидального клапа�
нов (рис. 10.1).

Визуализация главных артерий сердца плода из�
за их малых размеров представляет некоторые труд�
ности в отличие от четырехкамерного среза, но так�
же возможна у большинства плодов с 13 нед бере�
менности (табл. 10.2, рис. 10.2). Использование в
конце 90�х годов аппаратов с высокой разрешающей
способностью дает возможность практически во всех
случаях визуализировать главные артерии после 12
нед беременности.

В последние годы в клинической практике для
пренатальной диагностики аномалий главных артерий
стал использоваться срез через три сосуда [17, 18].
Для получения изображения этого среза после оцен�
ки четырехкамерного сечения сердца трансдьюсер
необходимо сместить в сторону головы плода, сохра�
няя поперечную плоскость сканирования (рис. 10.3).

Глава 10

ТРАНСВАГИНАЛЬНАЯ
ЭХОКАРДИОГРАФИЯ

Таблица 10.1. Данные (в %) о возможности получения изображения
четырехкамерного среза сердца плода в 10–14 нед беременности с помощью
трансвагинальной эхокардиографии (дополненные данные [3])

Авторы Срок беременности, нед

10 11 12 13 14

M. Cullen и соавт., 1990 [4] 100 100
S. Rottem и соавт., 1990 [5] 100 100
R. Achiron, O. Tadmor, 1991 [6] 100 100
L. Dolkart, F. Reimers, 1991 [7] 0 30 90 100 100
M. Bronshtein и соавт., 1992 [8] 16 36 90 100
P. Johnson и соавт., 1992 [9] 27 58 71 74 72
U. Gembruch и соавт., 1993 [10] 80 93 100 100
М.В. Медведев и соавт., 1994 [1] 45 63 95 100
U. Marton, A. Kurjak, 1994 [11] 96
J. Smrcek и соавт., 1999 [12] 44                    100
С. Comas Gabriel и соавт., 2002 [13]                 94
М. Haak и соавт., 2002 [14] 85 96 98
I. Huggon и соавт., 2002 [15] 87
F. McAuliffe и соавт., 2004 [16] 100
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Основными изучаемыми сосудами при оценке среза
через три сосуда являются основной ствол легочной
артерии, восходящая аорта и верхняя полая вена.
При изучении этого среза особое внимание уделя�
ется оценке взаимного расположения сосудов и их
размеров. Срез через три сосуда стал широко ис�
пользоваться в центрах пренатальной диагностики
при скрининговом ультразвуко�
вом исследовании в 20–24 нед,
так как его оценка реально повы�
шает диагностику ВПС и особен�
но трудно выявляемых пороков
магистральных сосудов. По дан�
ным М. Haak и соавт. [14], срез
через три сосуда удается полу�
чить в 11 нед беременности в 40%
случаев, в 12 нед – в 71,8% и в 13
нед – в 96,5% случаев.

Если 10 лет назад считалось,
что комплексное трансвагиналь�
ное эхокардиографическое ис�
следование плода в 13 нед бере�
менности, включающее оценку
четырехкамерного среза и срезов
через главные артерии, удается
провести в среднем только у каж�

дого второго плода (46%) [9], то в настоящее время
это возможно в большинстве случаев – 87–95% [13–
20]. Безуспешность проведения исследования в ча�
сти наблюдений было связано главным образом с не�
удобным расположением плода.

Таким образом, трансвагинальная эхокардиогра�
фия возможна у большинства плодов после 12 нед бе�

Таблица 10.2. Данные (в %) о возможности получения изображения главных
артерий плода в 11–14 нед беременности с помощью трансвагинальной
эхокардиографии (дополненные данные [3])

Авторы Срок беременности, нед

11 12 13 14

L. Dolkart, F. Reimers, 1991 [7] < 70
U. Gembruch и соавт., 1993 [10] 67 80 100 100
М.В. Медведев и соавт., 1994 [1] > 90
R. Achiron и соавт., 1994 [22] 90
U. Marton, A. Kurjak, 1994 [11] 96
J. Smrcek и соавт., 1999 [12] 100
М. Haak и соавт., 2002 [14]

легочная артерия 75,3 89,4 97,6
аорта 32,9 76,5 95,3
срез через три сосуда 40,0 71,8 96,5

S. Yagel и соавт., 2002 [17] 100
F. McAuliffe и соавт., 2004 [16] 95

Рис. 10.3. Беременность 13 нед 5 дней. Срез через три сосу�
да. Ла – легочная артерия; Ао – аорта; ВПВ – верхняя полая вена.

Рис. 10.2. Беременность 13 нед 4 дня. Срез через аорту пло�
да. ПЖ – правый желудочек; ЛЖ – левый желудочек; Ао – аорта.

ПЖ

ЛЖ

Ао

ВПВ

Ла
Ао

Рис. 10.1. Четырехкамерный срез сердца плода в 12 нед 3 дня (А), 13 нед 3 дня (Б) и 14 нед 2 дня (В) беременности.
ПЖ – правый желудочек; ЛЖ – левый желудочек; ПП – правое предсердие; ЛП – левое предсердие.

ВБА

ПЖ

ЛЖ

ПП

ЛП
ПЖ

ЛЖ

ПП

ЛП

ПЖ

ЛЖ

ПП

ЛП
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ременности. Это исследование следует считать экс�
пертным, так как оно требует, наряду со специальной
подготовкой и соответствующим классом ультразвуко�
вой аппаратуры, значительных временных затрат.

Согласно результатам работы С. Comas Gabriel и
соавт. [13], продолжительность исследования в сред�
нем составляет несколько меньше 30 мин, а ведь в
этом мультицентровом исследовании принимали уча�
стие только сотрудники крупных центров пренаталь�
ной диагностики Испании. По данным ведущего цен�
тра пренатальной диагностики Великобритании [15],
продолжительность эхокардиографического исследо�
вания плода в ранние сроки беременности обычно со�
ставляет в среднем 15–20 мин, хотя нередко оно мо�
жет занимать гораздо больше времени. Аналогичные
результаты приводят специалисты из центра прена�
тальной диагностики Амстердама [14]. В их исследо�
ваниях продолжительность трансвагинальной эхокар�
диографии составляла до 25 мин. Согласно резуль�
татам исследователей из Израиля [21], исследование
сердца плода в 14–16 нед с помощью трансвагиналь�
ной эхокардиографии занимает 20–30 мин.

К настоящему времени во многих странах раз�
работаны нормативные значения эхокардиографи�

ческих показателей плода в ранние сроки беремен�
ности [3, 14, 20–25]. В таблице 10.3 представлены
отечественные нормативы размеров желудочков и
главных артерий плода.

Следует отметить, что оценка размеров желудоч�
ков и главных артерий плода в ранние сроки беремен�
ности необходима не только для пренатальной диаг�
ностики ВПС, но и для формирования группы высоко�
го риска по хромосомным аномалиям (ХА). Согласно
результатам, недавно опубликованным специалиста�
ми из Великобритании [15], у 25 (92%!) из 27 плодов с
расширенным воротниковым пространством и дисп�
ропорцией размеров желудочков и/или главных арте�
рий в 11–14 нед беременности были обнаружены раз�
личные ХА. При этом наиболее часто (13 (52%) из 25)
выявлялся синдром Тернера. В исследованиях отече�
ственных исследователей также была отмечена эта за�
кономерность (рис. 10.4–10.6).

Трансвагинальная эхокардиография немысли�
ма без допплеровского метода (рис. 10.7). Более
того, многие специалисты считают, что допплер�
эхокардиография является обязательным составным
компонентом трансвагинальной эхокардиографии.
Объем трансвагинальной допплерэхокардиографии

Таблица 10.3. Нормативные значения размеров желудочков сердца и главных артерий плода (в мм) с учетом индивиду�
альных колебаний в 13–17 нед беременности [18]

Эхокардиографический Срок беременности, нед
показатель

13 14 15 16 17

Конечный диастолический 1,9 2,4 3,0 3,6 4,3
размер левого желудочка 0,8–3,0 1,1–3,7 1,5–4,5 2,0–5,2 2,6–6,0
Конечный диастолический 2,0 2,5 3,1 3,7 4,4
размер правого желудочка 0,9–3,1 1,2–3,8 1,6–4,6 2,2–5,3 2,7–6,1
Внутренний диаметр аорты 1,4 1,6 2,0 2,2 2,4

0,9–1,9 1,2–2,0 1,5–2,5 1,7–2,7 1,9–2,9
Внутренний диаметр 1,6 1,9 2,2 2,4 2,7
легочной артерии 1,1–2,1 1,4–2,4 1,7–2,7 1,8–3,0 2,1–3,3

Рис. 10.4. Беременность 12–13 нед.
Четырехкамерный срез сердца у плода
с синдромом Эдвардса. Отчетливо вид�
но преобладание правых отделов сер�
дца над левыми.

Рис. 10.6. Беременность 12 нед 5
дней. Срез через три сосуда у плода с
синдромом Эдвардса. Отчетливо вид�
на диспропорция легочной артерии и
аорты (стрелки).

Рис. 10.5. Беременность 14 нед. Че�
тырехкамерный срез сердца у плода с
синдромом Тернера. Отчетливо видно
преобладание правых отделов сердца
над левыми.
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сравним с таковым при проведении аналогичного ис�
следования во второй половине беременности.

В последние годы опубликовано немало работ,
посвященных допплерэхокардиографическому ис�
следованию плода в ранние сроки беременности с
помощью трансвагинального доступа. Этот метод по�
зволяет изучать особенности внутрисердечного кро�
вотока у плода после 11–12 нед. До этого срока изу�
чение кровотока через атриовентрикулярные клапа�
ны и клапаны главных артерий вызывает значитель�

ные затруднения. По данным M. Leiva и соавт. [26], в
7 нед беременности детектировать работу полулун�
ных клапанов удается только в 10% наблюдений, а ат�
риовентрикулярных клапанов – только в 3% случаев.

Согласно данным G. Rizzo и соавт. [27], получе�
ние качественных записей кривых скоростей крово�
тока через митральный и трикуспидальный клапаны
в 11–13 нед оказалось возможным в 76,2% случаев,
через аортальный и легочный клапаны – в 66,6 и
61,9% соответственно. Более оптимистические дан�

Рис. 10.8. Допплерограмма кривых скоростей кровотока через митральный клапан в 12 нед 3 дня (А) и 13 нед 3 дня (Б).
Отмечается выраженное превалирование второго пика.

БА

Рис. 10.9. Допплерограмма кривых скоростей кровотока в восходящей аорте в 12 нед 3 дня (А) и 13 нед 3 дня (Б). Отмеча�
ется однофазный систолический пик.

БА

Рис. 10.7. Беременность 13 нед 3 дня. ЦДК. А – регистрация кровотока через атриовентрикулярные клапаны. Б – срез
через аорту. Синим цветом отображено движение крови из левого желудочка в аорту. В – срез через три сосуда. Синим
цветом отображен кровоток в легочной аорте и артерии, красным цветом – в верхней полой вене.

ВБА
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ные получены I. van Splunder и J. Wladimiroff [28], M. Leiva
и соавт. [26]. Проведенные ими исследования показа�
ли, что допплерэхокардиографическое исследование
в 12–14 нед беременности возможно в 86,6 и 90% слу�
чаев соответственно. Согласно результатам наших ис�
следований [1], допплерэхокардиографическое ис�
следование в 12–14 нед удается проводить более
чем у 90% плодов (рис. 10.8–10.10).

Начиная с 10 нед беременности кривые скорос�
тей кровотока через атриовентрикулярные клапаны ха�
рактеризуются двухфазностью [28]. При этом в 10 нед
дифференциация пиков Е и А была зарегистрирована
у 85% обследованных плодов, в 11 нед – у 86,7%, а в 12
нед – у всех плодов. Следует напомнить, что первый пик
(Е) – ранний диастолический – отражает пассивное на�
полнение желудочков, второй пик (А) – поздний диас�
толический – соответствует активному сокращению
предсердий и завершает фазу наполнения желудочков.

В ранние сроки беременности отмечается чет�
кое различие между фазой пассивного диастоличес�
кого наполнения и предсердного сокращения. По
данным Ю.М. Владимирова и соавт. [29], соотноше�
ние волн Е/А в конце I – начале II триместра состав�
ляет приблизительно 0,5, в то время как в конце бе�
ременности – 0,8–0,9. Преобладание волны А на ат�
риовентрикулярном уровне отражает функциональ�
ные особенности желудочков сердца плода в ранние
сроки беременности. Постепенное возрастание вол�
ны Е с прогрессированием беременности может быть
объяснено увеличением податливости желудочков и/
или возрастанием фазы желудочковой релаксации.
Аналогичная закономерность была установлена
G. Rizzo и соавт. [27] при сравнении результатов, по�
лученных в 11–13 и 20 нед беременности.

Исследования, проведенные специалистами из
Нидерландов [29], показали, что в ранние сроки бере�
менности параметры кровотока через митральный и
трикуспидальный клапаны в среднем составляют: пик
Е – 20,5±3,2 см/с, пик А – 38,6±4,7 см/с. После 12 нед
показатели кровотока через трикуспидальный клапан
становятся больше, чем через митральный клапан [30].
По данным M. Ben�Ami и соавт. [31], в 14–16 нед бере�

менности показатели кровотока через митральный кла�
пан в среднем составляют: пик Е – 23,1±4,1 см/с, пик
А – 39,9±5,1 см/с; через трикуспидальный клапан: пик
Е – 25,3±4,3 см/с, пик А – 42,7±5,7 см/с.

При оценке кровотока через атриовентрикулярные
клапаны следует помнить о необходимости исключе�
ния в первую очередь трикуспидальной регургитации,
которая часто отмечается у плодов с ХА в ранние сроки
беременности. В исследованиях I. Huggon и соавт. [15]
ХА были обнаружены у 18 (94,7%!) из 19 плодов с рас�
ширенным воротниковым пространством и изолиро�
ванной трикуспидальной регургитацией в 11–14 нед бе�
ременности. L. Lopes и соавт. [19] приводят описание
изолированной трикуспидальной регургитации в 12–13
нед беременности у 2 плодов, у которых в ходе прена�
тального кариотипирования была диагностирована
трисомия 21 (рис. 10.11). Согласно результатам немец�
ких специалистов U. Germer  и соавт. [32], атриовент�
рикулярная регургитация в 11–14 нед была зарегист�
рированна у 35,9% плодав с трисомией 21 и у 36,4%
плодов с трисомией 18, тогда, как у плодов с нормаль�
ным кариотипом – только в 0,7% случаев.

В противоположность приведенным данным
израильские специалисты в сентябре 2004 года на

Таблица 10.4. Схема трансвагинальной
эхокардиографии в ранние сроки беременности

Двухмерная эхокардиография:
четырехкамерный срез
срез через три сосуда
срез через аорту
срез через основной ствол легочной артерии

Цветовое допплеровское картирование:
четырехкамерный срез
срез через аорту
срез через основной ствол легочной артерии
срез через три сосуда

Импульсная допплерография:
атриовентрикулярные клапаны
клапаны аорты и легочной артерии

Рис. 10.11. Беременность 12 нед 4 дня. Отчетливо видна
трикуспидальная регургитация (TR) у плода с синдромом
Дауна. RA – правое предсердие; RV – правый желудочек [19].

Рис. 10.10. Допплерограмма кривых скоростей кровотока
в легочной артерии в 13 нед 3 дня. Отмечается однофазный
систолический пик.
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Таблица 10.5. Пренатальная ультразвуковая диагностика ВПС в 10–17 нед беременности (дополненные данные [3])

Авторы Срок беременности, Врожденный порок сердца
нед

М.В. Медведев, А.И. Давыдов, 1989 [34] 12 Полная блокада сердца, ДМЖП
U. Gembruch и соавт., 1990 [35] 11–12 Полная блокада сердца, полная форма АВК
T. Bennett и соавт., 1991 [36] 12 Эктопия сердца
M. Bronshtein и соавт., 1991 [37] 12–16 ДМЖП, ГСЛОС, ДВПЖ, полная форма АВК,

ТФ, ТГА, ЕЖ, единственное предсердие
U. Gembruch и соавт., 1993 [10] 11–14 Полная форма АВК, полная блокада сердца, ЕЖ,

ГСЛОС, ДМЖП, гипоплазия дуги аорты, ФЭ
W. Sepulveda и соавт., 1994 [38] 12 Эктопия сердца
M. Cullen и соавт., 1995 [39] 13 Аномалия Эбштейна
G. D’Ottavio и соавт., 1995 [40] 14 ТФ

14 ДМЖП
14 ДМЖП, стеноз аорты

M. Rustico и соавт., 1995 [41] 14 Дисплазия трикуспидального клапана, АЛА
M. Rustico и соавт., 1995 [42] 14 ФЭ+стеноз аорты
E. Tegnander и соавт., 1995 [43] 16 Декстрокардия, ЕЖ, АЛА

16 ТФ
17 ТФ

R. van Zalen�Sprock и соавт., 1995 [44] 15 ТФ
L. Allan и соавт., 1996 [45] 17 ГСЛОС

17 ГСЛОС
16 АМК, ДВПЖ

U. Gembruch и соавт., 1996 [46] 11 Полная форма АВК, ЕЖ, КА
12 КА, ДМЖП
13 Полная форма АВК
14 Полная форма АВК, ЕЖ, ГСЛОС,

ДМЖП, ДМПП, ТГА, ТГА+АЛА
15 Полная форма АВК, ДВЛЖ+АМК, ДМЖП
16 ГСЛОС, КА

L. Hornberger и соавт., 1996 [47] 16 ГПЖ+стеноз легочной артерии
M. Bronshtein, E. Zimmer, 1997 [48] 14–16 ГСЛОС
R. Chaoui и соавт., 1997 [49] 17 Желудочково�коронарная коммуникация с АЛА
J. Hyett и соавт., 1997 [50] 15 АМК+СЛА

16 ГСЛОС
16 АВК+атрезия аорты

R. Liang и соавт., 1997 [51] 10 Торакоабдоминальная форма эктопии сердца
J. Areias и соавт., 1998 [52] 12 Полная форма АВК

13 То же
M. Bronshtein, E. Zimmer, 1998 [53] 14–16 КА
W. Henrich и соавт., 1998 [54] 14 АВК
Y. Lam и соавт., 1998 [55] 12 ДМЖП+АЛА
A. Matias и соавт., 1998 [56] 12 Полная форма АВК
V. Bognoni и соавт., 1999 [57] 11–12 Торакоабдоминальная форма эктопии сердца
И.И. Рябов, 1999 [58] 12–13 То же
M. Guschmann и соавт., 1999 [59] 13 Полная форма АВК
Y. Lam, M. Tang, 1999 [60] 13 ДМЖП

14 ТФ
13 ДМЖП
14 ДМЖП

С.В. Никитин, 2000 [61] 12 ОАС
J. Martinez и соавт., 2000 [62] 13–16 Аномалия Эбштейна, ТФ, ЕЖ+ТГА, СЛА, ДМЖП+АТК,

ДВПЖ+АМК, ДМЖП+АЛА
B. Puerto и соавт., 2000 [63] 14 АТК+ДМЖП
M. Rustico и соавт., 2000 [64] 13–14 ТФ, ФЭ+стеноз аорты, КА, АМК+ДМЖП
A. Yamasaki и соавт., 2000 [65] 15 Эктопия сердца+ДМЖП
О.Л. Варламова и соавт., 2001 [66] 14 Грудная форма эктопии сердца+ЕЖ+ОАС
M. Bronshtein, E. Zimmer, 2002 [21] 11 ГСЛОС, эктопия сердца

12 ТФ, ТГА, АВК
13 ФЭ
14 ОАС, аномалия Эбштейна, ЕЖ
15 КА, ТГА, ДМЖП, ГПЖ
16 АТК, ДМПП

С. Comas Gabriel и соавт., 2002 [13] 12 ДМЖП+ДВПЖ+АЛА, эктопия сердца, ГСЛОС
13 ТФ, АВК, ДМЖП, ГСЛОС, ДВПЖ+АМК
14 АВК, ТФ, эктопия сердца+АТК, ДМЖП+АТК
15 ДМЖП, ОАС, СЛА, ЕЖ+ТГА
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Продолжение таблицы 10.5

Авторы Срок беременности, Врожденный порок сердца
нед

М. Haak и соавт., 2002 [14] 11–14 АВК, ДМЖП, ГСЛОС
N. Den Hollander и соавт., 2002 [67] 11 ГСЛОС

13 ДВПЖ
I. Huggon и соавт., 2002 [15] 11–14 АВК, ГСЛОС, ДМЖП, ДВПЖ, КА, аномалия Эбштейна,

эктопия сердца, АТК, ЕЖ, ДМЖП+АТК, ОАС+АЛА
E. Surerus и соавт., 2002 [68] 11 Торакоабдоминальная форма эктопии сердца
О.Л. Галкина, 2003 [69] 11–12 АВК

14–15 ДМЖП
А.Г. Лукин, 2003 [70] 12–13 Эктопия сердца
Л.Т. Николаев и соавт., 2003 [71] 12–13 То же
R. Favre и соавт., 2003 [72] 11 Аневризма сердца

12 ГПЖ, ТГА, ДМЖП
13 ГСЛОС, АВК+ОАС
14 ГСЛОС
15 То же

E. Hafner и соавт., 2003 [73] 12 Эктопия сердца
L. Lopes и соавт., 2003 [19] 13–16 ДМЖП, ДВПЖ, ОАС, ТФ, АВК, ГСЛОС,

КА, ДМЖП+АТК, ДМЖП+СЛА, ТГА
J. Martinez и соавт., 2003 [74] 13 ГСЛОС
О.Л. Галкина,  Л.К. Побединская, 2004 [75] 13–14 АВК
Н.В. Косовцова,  Е.И. Копытова, 2004 [76] 11 АВК
А.В. Рабочих, 2004 [77] 12–13 ДМЖП
Е.А. Шевченко, 2004 [78] 11 Торакоабдоминальная форма эктопии, ДМЖП+ОАС

12 То же
13 ДМЖП+ОАС

Примечание. ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; ГСЛОС – гипопластический синдром левых отделов сердца;
ДВПЖ – двойной выход из правого желудочка; ДВЛЖ – двойной выход из левого желудочка; АВК – атриовентрикулярный
канал; ЕЖ – единственный желудочек; ДМПП – дефект межпредсердной перегородки; ТГА – транспозиция главных артерий;
КА – коарктация аорты; АЛА – атрезия легочной артерии; ГПЖ – гипоплазия правого желудочка; АМК – атрезия митрального
клапана; АТК – атрезия трикуспидального клапана; ОАС – общий артериальный ствол; ТФ – тетрада Фалло; СЛА – стеноз
легочной артерии; ФЭ – фиброэластоз эндокарда.

XV Всемирном конгрессе по ультразвуковой диагно�
стике в акушерстве и гинекологии представили ре�
зультаты скрининговой допплеровской оценки кро�
вотока через трикуспидальный клапан в 14–16 нед
беременности [33]. Умеренная трикуспидальная ре�
гургитация в их исследованиях была обнаружена у 91
(87%) из 104 плодов с нормальным криотипом и от�
сутствием структурных изменений сердца. При по�
вторном исследовании в 20–22 нед умеренная регур�
гитация сохранилась у 26 (25%) плодов, а в неона�
тальном периоде только в 5 наблюдениях. По мне�
нию израильских специалистов умеренная трикуспи�
дальная регургитация является «доброкачественной
находкой» в ранние сроки беременности и отражает
особенности внутриутробного развития правых от�
делов сердца. В связи с этим необходимы дополни�
тельные исследования для определения прогности�
ческого значения трукуспидальной регургитации в
ранние сроки беременности.

Кривые скоростей кровотока в аорте и легочной
артерии в ранние сроки беременности аналогичны
полученным во второй половине беременности и ха�
рактеризуются наличием однофазного систоличес�
кого пика с относительно коротким временем акце�
лерации по отношению ко времени изгнания. По дан�
ным A. Sharkey и соавт. [30], скорость кровотока в
восходящей аорте и легочной артерии в 13 нед
достоверно не различается, составляя в среднем

30,2±5,4 см/с. В то же время исследования Ю.М. Вла�
димирова и соавт. [29] показали, что уже в 11–12 нед
пиковая скорость кровотока в восходящей аорте пло�
да несколько преобладает над аналогичным показате�
лем в легочной артерии – 32,1±5,4 и 29,6±5,1 см/с. По
данным M. Ben�Ami и соавт. [31], в 14–16 нед беремен�
ности пиковые скорости кровотока в восходящей аор�
те и легочной артерии достоверно не различались, со�
ставляя в среднем 38,5±4,8 и 38,6±4,9 см/с.

Таким образом, в 12–14 нед беременности воз�
можно проведение комплексного эхокардиографи�
ческого исследования у большинства плодов. По на�
шему мнению, каждое исследование в ранние сроки
должно включать изучение сердца и главных артерий
плода как в В�режиме, так и с использованием цве�
тового допплеровского картирования и импульсной
допплерографии (табл. 10.4).

К настоящему времени практически все основ�
ные формы ВПС были диагностированы в ранние
сроки беременности, что свидетельствует о высокой
информативности трансвагинальной эхокардиогра�
фии (табл. 10.5). Особенно приятны успехи отече�
ственных специалистов в последние годы (рис.
10.12–10.16). Следует отметить, что диагностичес�
кие критерии ВПС в ранние сроки идентичны тако�
вым во второй половине беременности.

Впервые результаты использования трансва�
гинальной эхокардиографии для диагностики ВПС
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Рис. 10.12. Беременность 12 нед 4 дня.
Четырехкамерный срез сердца. Атрио�
вентрикулярный септальный дефект.

Рис. 10.13. Беременность 12 нед 5 дней. Четырехкамерный срез сердца. Де�
фект межжелудочковой перегородки (стрелка) у плода с синдромом Эдвардса.
А – В�режим. Б – цветовое допплеровское картирование [77].

БА

Рис. 10.14. Беременность 12 нед. Общий артериальный ствол (стрелка). Цветовое допплеровское картирование. А – ди�
астола желудочков. Б – фаза систолы [61].

БА

представили израильские специалисты [37]. В выступ�
лении в Лондоне в 1991 г. на I Всемирном конгрессе
Международного общества по ультразвуковой диаг�
ностике в акушерстве и гинекологии M. Bronshtein
поделился первым опытом пренатальной диагнос�
тики различных ВПС у 13 плодов в 12–16 нед бере�
менности. Тогда многие участники конгресса скеп�
тически отнеслись к его выступлению, но оно послу�
жило стимулом к дальнейшим исследованиям.

Через 2 года немецкие исследователи [10] опуб�
ликовали данные о пренатальной диагностике ВПС у
13 из 114 пациенток с высоким риском их возникно�

вения в 11–16 нед беременности. Абсолютное совпа�
дение пренатального диагноза с данными патолого�
анатомического исследования отмечено в 3 наблю�
дениях. У 8 плодов основные структурные изменения
сердца были точно установлены, а дополнительные
сердечные аномалии не были распознаны.

Наряду с этим в те же годы были опубликованы ре�
зультаты, свидетельствующие о невысокой чувстви�
тельности трансвагинальной эхокардиографии в диаг�
ностике ВПС. Так, M. Cullen и соавт. [4] при трансваги�
нальном эхографическом обследовании 622 пациен�
ток с высоким риском врожденных пороков развития

различные аномалии обнаружили у
33 плодов. При этом ни один ВПС не
был выявлен.

В исследованиях R. Achiron и
O. Tadmor [6] ни один ВПС также не
был диагностирован с помощью
трансвагинального доступа в 9–13
нед. В исследовании G. D'Ottavio и
соавт. [40] среди недиагностирован�
ных пороков в 14 нед ВПС составили
более 1/3 (6 из 15), но они были вы�
явлены при повторном ультразвуко�
вом исследовании в 20–22 нед бере�
менности.

В последующие годы происхо�
дили накопление фактического ма�
териала и совершенствование ме�

Рис. 10.15. Беременность 11 нед 2 дня. А – отчетливо видна эктопия сердца и
ОАС (стрелка). Б – макропрепарат сердца с ОАС (стрелка) [76].

БА
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тодики трансвагинальной эхокардиографии, поэтому
публиковались преимущественно отдельные случаи
успешной ранней пренатальной диагностики ВПС.
«Второе дыхание» у трансвагинальной эхокардиогра�
фии открылось в начале нового тысячелетия, когда
практически одновременно несколько групп исследо�
вателей из Нидерландов, Испании, Канады и Великоб�
ритании опубликовали свои результаты (табл. 10.6).
Специалисты из центров пренатальной диагностики
этих стран, независимо друг от друга, убедительно
продемонстрировали, что при консультативном об�
следовании трансвагинальная эхокардиография по�
зволяет выявить 70–97,1% всех крупных ВПС в ран�
ние сроки беременности [13–16, 18, 19, 80, 81].

В исследовании итальянских и бразильских спе�
циалистов хотя и была установлена меньшая чувстви�
тельность трансвагинальной эхокардиографии в диаг�
ностике ВПС – только 33,3 и 39,1%, но в отличие от
представленных выше данных этот показатель был по�
лучен не в группе высокого риска по ВПС, а в ходе скри�
нингового ультразвукового исследования [64, 79].

Для объективной оценки этих показателей необ�
ходимо вспомнить, что в нашей стране на момент

этих публикаций чувствительность ультразвукового
исследования в пренатальной диагностике ВПС на
протяжении всей второй половины беременности,
когда оценку сердца плода проводить существенно
проще, составляла почти в 2 раза меньшую цифру –
всего 18,3% [18]. Думаю, что дальнейшие коммента�
рии излишни. Кроме этого, в ходе соответствующе�
го статистического анализа было установлено дос�
товерное влияние опыта специалистов на частоту вы�
явления ВПС в ранние сроки беременности.

Таким образом, трансвагинальная эхокардио�
графия обладает высокой точностью в пренатальной
диагностике ВПС, но при условии обследования груп�
пы высокого риска опытными специалистами. Имен�
но поэтому при внесении дополнений в Протокол
скринингового ультразвукового исследования в 12–
14 нед беременности мы не включили в него обяза�
тельную оценку сердца и главных артерий [82].

Проведенный нами анализ опубликованных ре�
зультатов позволил выделить следующие основные
показания к трансвагинальной эхокардиографии:

1) отягощенный семейный анамнез (ВПС у ро�
дителей или ранее родившихся детей);

2) аномальное изображение сердца и/или глав�
ных артерий при скрининговом ультразвуковом ис�
следовании;

3) экстракардиальные аномалии;
4) расширение воротникового пространства;
5) патологические кривые скоростей кровотока

в венозном протоке.
Следует подчеркнуть, что вклад этих показаний

в раннюю пренатальную диагностику ВПС неравноз�
начен. Так, по данным I. Huggon и соавт. [15], при об�
следовании 46 беременных, направленных на кон�
сультативное обследование в связи с наличием у
одного из членов семьи ВПС, ни в одном случае по�
рок сердца не был выявлен как при проведении
трансвагинальной эхокардиографии, так и после
рождения ребенка. Из 33 наблюдений, в которых при
скрининговом ультразвуковом исследовании на I
уровне были заподозрены ВПС или другие пороки, в
17 (52%) были диагностированы различные ВПС.
Наибольшее количество ВПС при консультативном
обследовании было обнаружено у плодов с расши�

Таблица 10.6. Результаты пренатальной ультразвуковой диагностики ВПС в ранние сроки беременности

Авторы Срок обследования, нед Вид обследования Чувствительность эхографии, %

M. Cullen и соавт., 1990 [4] 8–13 Безвыборочное 0
R. Achiron, O. Tadmor, 1991 [6] 9–13 Безвыборочное 0
U. Gembruch и соавт., 1993 [10] 11–16 Консультативное 84,6
G. D'Ottavio и соавт., 1995 [40] 13–15 Безвыборочное 0
M. Rustico и соавт., 2000 [64] 12–13/6 Безвыборочное 33,3
M. Carvalho и соавт., 2002 [79] 11–14 Безвыборочное 39,1
С. Comas Gabriel и соавт., 2002 [13] 12–16 Консультативное 79,2
M. Haak и соавт., 2002 [14] 11–14 Консультативное 88
I. Huggon и соавт., 2002 [15] 11–14 Консультативное 97,1
M. Entezami и соавт., 2003 [80] 11–13/6 Консультативное 87,9
A. Galindo и соавт., 2003 [81] 12–16 Консультативное 86
L. Lopes и соавт., 2003 [19] 12–16 Консультативное 82,2
J. Martinez и соавт., 2003 [20] 13–16 Консультативное 89,5
F. McAuliffe и соавт., 2004 [16] 11–16 Консультативное 70

Рис. 10.16. Беременность 13 нед 4 дня. Четырехкамерный
срез сердца. Дефект межжелудочковой перегородки
(стрелка) у плода с кистозной гигромой.
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ренным воротниковым пространством – у 110 (28%)
из 393. При этом у 106 из 110 плодов толщина ворот�
никового пространства превышала 4 мм.

Впервые о взаимосвязи расширенного воротнико�
вого пространства и ВПС сообщила в 1995 г. группа спе�
циалистов из Лондона [83]. Для оценки структур серд�
ца плода ими была использована специальная методи�
ка после прерывания беременности в 112 случаях ано�
мального кариотипа, установленного на основании рас�
ширенного воротникового пространства в 10–14 нед бе�
ременности. При этом частота выявления ВПС в сред�
нем составила 10% при толщине воротникового про�
странства 3 мм и 75% при его толщине более 4 мм.

Особый интерес представляют данные J. Hyett и
соавт. [84], полученные при исследовании 1389 пло�
дов с нормальным кариотипом и расширением ворот�
никового пространства в 10–14 нед беременности.
Так, если частота ВПС в популяции составляет в сред�
нем 8 случаев на 1000 новорожденных, то при толщи�
не воротникового пространства 3,5–4,4 мм –26,6, при
толщине 4,5–5,4 мм – 53,6, а при расширении более
5,5 мм – 232,6 (!).

Группы исследователей из Германии и Израиля
также сообщали о высокой частоте обнаружения рас�
ширенного воротникового пространства при ВПС в ран�
ние сроки беременности. Согласно суммарным резуль�
татам, полученным U. Gembruch и соавт. [10], R. Achiron
и соавт. [22], у 16 (80%) из 20 плодов с ВПС было отме�
чено расширение воротникового пространства. Соглас�
но данным бразильских специалистов, структурные и
функциональные нарушения сердца были зарегистри�
рованы в 12–16 нед беременности у 61 (22,2%) из 275
плодов с расширением воротникового пространства
[19]. Недавно немецкими исследователями было уста�
новлено, что расширение воротникового пространства
наблюдалось у 80 (74%) из 108 плодов с ВПС [73].

Аналогичные данные были получены и отече�
ственными исследователями. По результатам рабо�
ты О.К. Русановой и соавт. [85], расширение ворот�
никового пространства было выявлено в 10–14 нед
беременности в 4 (57,1%) из 7 случаев ВПС.

В то же время некоторые специалисты подверга�
ют сомнению наличие выраженной зависимости меж�
ду расширенным воротниковым пространством и ВПС.
Так, P. Schwarzler и соавт. [86] при обследовании 4523
беременных установили, что только у 1 из 9 плодов с
крупными ВПС воротниковое пространство превыша�
ло 2,5 мм в ранние сроки беременности. На отсутствие
выраженной корреляционной зависимости между рас�
ширением воротникового пространства в 10–14 нед
беременности и ВПС указывает также группа исследо�
вателей из Испании [63]. Ими в ходе динамического
эхографического наблюдения за 104 плодами с рас�
ширенным воротниковым пространством (более 95�го
процентиля) и нормальным кариотипом ВПС (атрезия
трикуспидального клапана в сочетании с дефектом
межжелудочковой перегородки) был диагностирован
только в 1 случае. Правда, недавно в ходе мультицент�
рового исследования, проведенного в Испании, было
установлено, что в группе с ВПС расширение воротни�
кового пространства в 10–16 нед беременности было
зарегистрировано в 43,8% случаев [81].

Важной особенностью является то, что в боль�
шинстве случаев ВПС наблюдается исчезновение
расширенного воротникового пространства к 16–18
нед беременности. Это связано с дифференцирован�
ным ростом диаметра крупных сосудов: диаметр пе�
решейка аорты увеличивается быстрее, чем диаметр
аортального клапана [87]. Таким образом, при уве�
личении срока беременности гемодинамические на�
рушения вследствие сужения перешейка могут ис�
чезнуть, что приводит к спонтанному разрешению
расширенного воротникового пространства.

Хотя в этом вопросе еще рано ставить точку,
предварительный вывод очевиден – представленные
данные позволяют рассматривать расширение во�
ротникового пространства в качестве эхографичес�
кого маркера ВПС в ранние сроки беременности.

В последние годы отмечается возрастающий
интерес к исследованию кровотока в венозном про�
токе (ВП) плода в ранние сроки беременности, в том
числе для выделения плодов группы высокого риска
по ВПС. Так, C. Bilardo и соавт. [88] установили, что
комплексная оценка воротникового пространства и
спектра кровотока в ВП позволяет диагностировать
26,8% ВПС в I триместре беременности.

А. Matias и соавт. [89] при обследовании 200 пло�
дов с расширенным воротниковым пространством в
10–14 нед беременности в 7 (63,6%) из 11 случаев
нулевых или реверсных значений кровотока в ВП в
фазу сокращения предсердий обнаружили различ�
ные ВПС. Не менее весомые цифры приводят также
С. Comas Gabriel и соавт. [13] – 48,6%. По данным фран�
цузских специалистов, патологические кривые скоро�
стей кровотока в ВП в 11–14 нед беременности обла�
дают высокой чувствительностью и специфичностью в
диагностике ВПС – 90 и 92,8% соответственно [72].

Необходимо также указать на обязательность
проведения пренатального кариотипирования в слу�
чаях обнаружения ВПС в ранние сроки беременнос�
ти. По данным многих исследователей [10, 14, 15, 21],
ХА при ВПС в ранние сроки обнаруживаются в 53,8–
80% случаев.

В заключение следует отметить, что трансваги�
нальная эхокардиография является высокоинформа�
тивным методом ранней диагностики ВПС. Исследо�
вание следует проводить c 12 нед беременности. Для
более полной оценки сердечно�сосудистой системы
плода в ранние сроки наряду с двухмерной эхокар�
диографией необходимо использовать цветовое
допплеровское картирование и импульсную доппле�
рографию. В настоящее время трансвагинальную
эхокардиографию следует отнести к экспертным ме�
тодам исследования, которые должны проводиться
в центрах пренатальной диагностики с использова�
нием соответствующего класса ультразвуковой ап�
паратуры у беременных высокого риска в первую оче�
редь при выявлении у плода расширенного воротни�
кового пространства и аномалий, часто сочетающих�
ся с ВПС. Поскольку не все ВПС проявляются и соот�
ветственно диагностируются в конце I – начале II три�
местра беременности, следует считать необходи�
мым проведение повторного исследования плода в
20–22 нед беременности.
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ДОППЛЕРОВСКОЕ ИССЛЕДОВАНИЕ
МАТОЧНО�ПЛАЦЕНТАРНОГО
И ПЛОДОВО�ПЛАЦЕНТАРНОГО
КРОВОТОКА В РАННИЕ СРОКИ
БЕРЕМЕННОСТИ

В последние годы допплеровские технологии на�
чинают все шире использоваться в клинической прак�
тике не только во второй половине гестационного пе�
риода, но и в ранние сроки беременности. При этом
объем исследуемых сосудов практически идентичен
спектру, оцениваемому во II и III триместрах беремен�
ности (рис. 11.1).

При проведении допплеровских исследований
в ранние сроки беременности особое внимание сле�
дует уделять соблюдению основных принципов бе�
зопасности [1, 2].

1. Вся используемая аппаратура должна содержать
на дисплее значения теплового и механического индек�
сов или их модификаций. Численные значения этих ин�

дексов должны быть в пределах, рекомендуемых FDA
(Food and Drug Administration) для соблюдения безопасно�
сти допплеровских исследований – ≤1,0 (рис. 11.2).

2. Время экспозиции должно основываться на
принципе ALARA (As Low As Reasonably Achieveble).

3. Необходимо пользоваться специальными аку�
шерскими (плодовыми) предустановками.

При соблюдении основных требований безопасно�
сти допплеровские методы исследования могут исполь�
зоваться для получения важной информации о состоя�
нии маточно�плацентарно�плодового кровотока с самых
ранних сроков беременности. Среди изучаемых сосу�
дов наибольшее распространение получили маточные
артерии, вена и артерии пуповины, венозный проток.

Рис. 11.1. Схема допплеровского обследования в ранние сроки беременности. А – артерия и вена пуповины. Б – веноз�
ный проток. В – средняя мозговая артерия. Г – маточная артерия. Д – спиральная артерия. Е – нисходящая аорта.
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Таблица 11.1. Возможность регистрации КСК в маточных
артериях в ранние сроки беременности [3]

Авторы Успешная
     регистрация, %

Г.А. Григорян, 1990 [4] 97–99
M. Predanic и соавт., 1994 [5] 100
H. van den Elzen и соавт., 1995 [6] 91–97
K. Harrington и соавт., 1997 [7] 100
О.Б. Панина, 2000 [8] 100
R. Bindra и соавт., 2001 [9] 100
B. Hollis и соавт., 2001 [10] 100
K. Makikallio и соавт., 2001 [11] 100
A. Martin и соавт., 2001 [12] 96
P. Pellizzari и соавт., 2002 [13] 100
E. Baez и соавт., 2004 [14] 100
Е.А. Шевченко и соавт., 2005 [15] 100 Рис. 11.3. Беременность 12 нед 4 дня. Триплексный режим.

Допплерограмма нормальных КСК правой маточной артерии.

Исследование кривых скоростей кровотока
(КСК) в маточных артериях в ранние сроки беремен�
ности при использовании режима цветового доппле�
ровского картирования (ЦДК) не вызывает затрудне�
ний и, по данным многих авторов, возможно практи�
чески у всех пациенток (табл. 11.1, рис. 11.3) [3]. Не�
обходимость использования режима ЦДК продикто�
вана тем обстоятельством, что маточные артерии не
видны в В�режиме, поэтому для их быстрой иденти�
фикации в ранние сроки беременности целесообраз�
но использовать режим ЦДК.

Для широкого использования метода в клини�
ческой практике необходимо чтобы он обладал дос�
таточной воспроизводимостью. Традиционно вос�
производимость метода оценивают по разнице чис�
ленных значений сосудистых индексов, полученных
как одним специалистом (внутриисследовательская
воспроизводимость), так и несколькими специалис�
тами (межисследовательская воспроизводимость).

K. Harrington и соавт. [7] одними из первых про�
вели изучение воспроизводимости оценки КСК в ма�
точных артериях в 12–16 нед беременности. Разли�
чия численных значений пульсационного индекса

Рис. 11.2. Исследование кровотока в сосудах плода в ран�
ние сроки беременности с использованием энергетическо�
го допплеровского картирования. Значения теплового (TIB)
и механического (MI) индексов составляют менее 1,0.

TIB  0,6      MI  0,8

МАТОЧНЫЕ АРТЕРИИ

(ПИ) и индекса резистентности (ИР) в маточных ар�
териях между двумя измерениями с интервалом в 15
мин, осуществленными одним исследователем, со�
ставили только 2,56 и 2,44%. В то же время различия
при оценке пиковой систолической (ПСС) и средней
скорости (СС) кровотока были более существенны�
ми и составили 7,53 и 8,21% соответственно.

В исследовании, проведенном группой специа�
листов из Италии, было установлено, что коэффици�
ент вариации при определении ПИ составил только
0,32%, ИР – 0,22%, ПСС – 0,26% [13]. A. Martin и со�
авт. [12] из Великобритании также установили высо�
кую воспроизводимость оценки КСК в маточных ар�
териях в 11–14 нед беременности. В их исследовани�
ях внутриисследовательская воспроизводимость при
оценке ПИ не превышала ±0,28, а межисследователь�
ская – ±0,41 при учете данных одного измерения и
±0,29 – при оценке результатов двух измерений.

Особого внимания заслуживают данные объеди�
ненной группы финских и английских специалистов
[10], которые провели специальное исследование,
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Рис. 11.4. Сравнительные данные о ПИ (50�й процентиль) КСК маточных артерий в 6–15 нед беременности [3].

E. Jauniaux и соавт., 1994 (Великобритания) [16]
A. Kurjak и соавт., 1994 (Хорватия) [17]
M. Coppens и соавт., 1996 (Бельгия) [18]
K. Harrington и соавт., 1997 (Великобритания) [7]
О.Б. Панина, 2000 (Россия) [8]
R. Bindra и соавт., 2001 (Великобритания) [9]
E. Krampl и соавт., 2001 (Перу) [19]
K. Makikallio и соавт., 2001 (Финляндия) [11]
K. Schuchter и соавт., 2001 (Австрия) [20]
P. Pellizzari и соавт., 2002 (Италия) [13]

посвященное изучению воспроизводимости оценки
КСК маточных артерий у 63 беременных в 10–14 нед.
Согласно их данным, различия численных значений ПИ
в правой маточной артерии у одного специалиста со�
ставили в среднем 17,6% (14,3–20,9%!), а ПСС – 28,7%
(23,2–34,5%!). Аналогичные результаты были получе�
ны при оценке КСК в левой маточной артерии – 13,7 и
21,7%. Еще более ошеломляющие данные специалис�
ты получили при оценке межисследовательской вос�
производимости. Различия при оценке ПИ в правой
маточной артерии составили в среднем 22,9%, ПСС –
49,5%; в левой – 21,8 и 47,1% соответственно. Если
различия ПСС можно объяснить, к примеру, разным
углом сканирования маточной артерии, то как можно
интерпретировать столь выраженные различия при
определении ПИ, который является «уголнезависимым
параметром» или по крайней мере в гораздо меньшей
степени зависит от угла сканирования сосуда, чем ли�
нейные скоростные показатели. Авторы этого иссле�
дования делают вывод о том, что оценка КСК в маточ�
ных артериях в ранние сроки беременности может со�
провождаться потенциальными ошибками.

Столь серьезный вывод авторов ставит под сомне�
ние вообще ценность исследования кровотока в маточ�
ных артериях в ранние сроки беременности, ведь обыч�
ный допустимый порог различий, свидетельствующий
о достаточной воспроизводимости метода, не должен
превышать 10%. Правда авторы рекомендуют выход из
этой ситуации – реанимировать применение ИР, хотя
он и не отражает всю форму КСК, а во многих маточных
артериях в ранние сроки беременности присутствует
дикротическая выемка. По их данным, различия при
оценке ИР в правой маточной артерии (внутрииссле�
довательская воспроизводимость) составили в сред�
нем только 7,5% (6,1–8,8%), в левой – 5,2% (4,3–6,2%).
В ходе изучения межисследовательской воспроизво�
димости ИР также были получены приемлемые резуль�
таты – 8,4 и 8,5% [10].

Учитывая противоречивость опубликованных,
тем более немногочисленных, данных, в настоящее
время следует воздержаться от окончательных вы�
водов о воспроизводимости исследования КСК ма�
точных артерий в ранние сроки беременности.

Особого внимания заслуживает обсуждение
нормативных показателей КСК маточных артерий в
ранние сроки беременности и соответственно диаг�
ностических критериев патологических КСК.

По данным большинства исследователей, в ран�
ние сроки беременности происходит некоторое сни�
жение сосудистой резистентности маточных артерий
с увеличением гестационного возраста. Это в пер�
вую очередь обусловлено физиологическими геста�
ционными изменениями спиральных артерий, выз�
ванных инвазией трофобласта.

Проведенный анализ опубликованных норматив�
ных показателей КСК маточных артерий на примере
50�го процентиля численных значений ПИ показал на�
личие существенных различий (рис. 11.4). Следует от�
метить, что наиболее низкие численные значения ПИ,
достоверно отличающиеся от других нормативов,
были получены отечественными исследователями [8].

Большинство исследователей считают, что доп�
плеровское исследование кровотока в маточных ар�
териях наиболее оправдано в 11–14 нед, когда про�
водится первое скрининговое ультразвуковое иссле�
дование во время беременности, но даже в эти сро�
ки, хотя различия нормативов менее выражены, они
носят достоверный характер.

Менее выраженные различия отмечены нами
при анализе нормативов ИР маточных артерий в ран�
ние сроки беременности (рис. 11.5). Выбиваются из
общей закономерности только нормативы, получен�
ные О.Б. Паниной [8]. В то же время нормативы
А.А. Морозовой [21] и Е.А. Шевченко и соавт. [15]
полностью согласуются с общей закономерностью
изменения численных значений ИР маточных арте�
рий в ранние сроки беременности, установленной в
разных странах. Удивительно, но факт, что нормати�
вы кровотока в маточных артериях в ранние сроки бе�
ременности в Москве и Красноярске носят достовер�
ный характер. По�видимому, этот вопрос требует
дальнейшего уточнения. По нашему мнению, необ�
ходимы дополнительные исследования, которые по�
зволили бы определить или исключить наличие ре�
гиональных особенностей КСК маточных артерий в
ранние сроки беременности в нашей стране.
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Рис. 11.5. Сравнительные данные о ИР (50�й процентиль) КСК маточных артерий в 6–15 нед беременности [3].

Г.А. Григорян, 1990 (Россия) [4]
E. Jauniaux и соавт., 1994 (Великобритания) [16]
K. Harrington и соавт., 1997 (Великобритания) [7]
О.Б. Панина, 2000 (Россия) [8]
E. Krampl и соавт., 2001 (Перу) [19]
А.А. Морозова, 2002 (Россия) [21]
P. Pellizzari и соавт., 2002 (Италия) [13]

Продолжением этого вопроса является уточнение
используемых диагностических критериев нарушения
кровотока в маточных артериях. Следует сразу отметить,
что единодушия специалистов по этому вопросу нет.
Одни авторы в качестве критерия патологических КСК
применяют значения 95�го процентиля нормативных
показателей [9, 12, 21], другие выбрали в качестве по�
рогового уровня значения 90�го процентиля норматив�
ных показателей [20], третьи – 2SD [18], четвертые –
различные фиксированные показатели [6, 22]. Так,
H. van den Elzen и соавт. [6] использовали в качестве
критерия патологических КСК маточных артерий в ран�
ние сроки беременности численные значения ПИ> 1,67,
В.В. Шальнев [22] – ИР в доминантной маточной арте�
рии свыше 0,75. Под доминантной маточной артерией
автор подразумевал ту, которая располагалась на сторо�
не латерализации хориона (смещение хориона на 2/3 и
более относительно сагиттальной плоскости матки).

В наших исследованиях в качестве диагностичес�
кого критерия патологических КСК маточных артерий
был использован 95�й процентиль нормативных зна�
чений [15]. Учитывая незначительные изменения ИР
маточных артерий в 11–14 нед, которые не носили
достоверного характера, для удобства практического
применения нами был использован критерий ≥ 0,90.

Таким образом, учитывая до конца нерешенные
вопросы нормативных показателей кровотока в маточ�
ных артериях в ранние сроки беременности, а также
диагностических критериев патологических КСК, сле�
дует признать актуальным их дальнейшую разработку.

Одним из диагностических критериев патологи�
ческих КСК маточных артерий в ранние сроки бере�
менности является наличие дикротической выемки
в фазу ранней диастолы (рис. 11.6). Этот критерий
представляет собой качественное изменение доп�
плерограммы кровотока в маточных артериях, поэто�
му он, казалось бы, должен обладать 100%�й воспро�
изводимостью, что и было продемонстрировано в
исследованиях K. Harrington и соавт. [7]. Поразитель�
но, но в исследованиях объединенной группы финс�
ких и английских специалистов [10] полное совпаде�
ние критерия «да/нет» наличия дикротической выем�
ки у одного специалиста в двух последовательных
оценках КСК правой маточной артерии в 10–14 нед
беременности было отмечено в 90% случаев, в ле�

вой маточной артерии – в 86% наблюдений. При
оценке межисследовательской воспроизводимости
полное совпадение зарегистрировано в 80 и 84% слу�
чаев соответственно. Полученные авторами убеди�
тельные данные на большом фактическом материа�
ле позволяют усомниться в 100% воспроизводимос�
ти оценки дикротической выемки спектра КСК маточ�
ных артерий в ранние сроки беременности. Кроме
того, в ранние сроки беременности дикротическая
выемка в фазу ранней диастолы регистрируется до�
статочно часто как при физиологическом, так и ос�
ложненном течении беременности (табл. 11.2).

Приведенные данные в табл. 11.2 свидетель�
ствуют, что дикротическая выемка в ранние сроки бе�
ременности преимущественно при безвыборочном
обследовании была отмечена в 4–83,3% случаев (!).
При этом в обеих маточных артериях дикротическая
выемка регистрировалась в 19,4–55,5% наблюдений.
Учитывая столь частую регистрацию дикротической
выемки, ее вряд ли можно рассматривать достаточ�
но надежным критерием патологических КСК маточ�
ных артерий в ранние сроки беременности.

Для того, чтобы разобраться в этом вопросе пер�
воначально нужно определиться с тем, что считать дик�
ротической выемкой в спектре КСК маточных артерий.

Рис. 11.6. Беременность 13 нед 5 дней. Допплерограмма
КСК правой маточной артерии. Стрелками указана дикро�
тическая выемка.
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Таблица 11.2. Частота обнаружения дикротической выем�
ки в фазу ранней диастолы в маточных артериях в ранние
сроки беременности [3]

Авторы Дикротическая
выемка, %

K. Harrington и соавт., 1997 [7] 55,6
в одной из маточных артерий 22,9
в обеих маточных артериях 32,7

B. Hollis и соавт., 2001 [10] 51
A. Martin и соавт., 2001 [12] 74,1

в одной из маточных артерий 18,6
в обеих маточных артериях 55,5

В.В. Шальнев, 2001 [22] 83,3
в одной из маточных артерий 63,9
в обеих маточных артериях 19,4

K. Schuchter и соавт., 2001 [20] 38
B. Hollis и соавт., 2003 [23] 56

в одной из маточных артерий 26
в обеих маточных артериях 30

F. Prefumo и соавт., 2003 [24] 35,6
H. Yazicioglu и соавт., 2003 [25] 69,8

в одной из маточных артерий 28,3
в обеих маточных артериях 41,5

O. Gomez и соавт., 2004 [26]
в обеих маточных артериях 41,9

Е.А. Шевченко и соавт., 2005 [15] 4

Ведь ни один из цитируемых авторов не привел сведе�
ния об использованных диагностических критериях
дикротической выемки. Ранее нами было предложено
дикротическую выемку регистрировать только тогда,
когда ее вершина достигает уровня конечной диасто�
лической скорости или находится ниже его [27]. Ис�
пользуя этот критерий в исследованиях, Е.А. Шевчен�
ко и соавт. [15] зарегистрировали самую низкую час�
тоту дикротической выемки КСК маточных артерий в
ранние сроки беременности – только 4%.

Во�вторых, следует уточнить, что происходит с
дикротической выемкой, диагностированной в ран�
ние сроки беременности, при динамическом наблю�
дении. По данным F. Prefumo и соавт. [24], из 169
наблюдений с дикротической выемкой в 11–14 нед
беременности к 18–23 нед она сохранилась только у
15 (9,5%) пациенток. Таким образом, более чем в
90% (!) случаев происходит спонтанная нормализация
КСК маточных артерий, что также ставит под сомнение
целесообразность использования этого диагностичес�
кого критерия в ранние сроки беременности.

Список осложнений, при которых было проведе�
но изучение диагностической и прогностической цен�
ности исследования КСК маточных артерий в ранние
сроки беременности, достаточно представителен: уг�
роза прерывания, самопроизвольные выкидыши, рет�
рохориальные гематомы, преждевременные роды,
гестоз, задержка внутриутробного развития и др.

Угрожающий аборт

A. Kurjak и соавт. [17] одними из первых установи�
ли достоверные различия ПИ и ИР маточных артерий в
ранние сроки беременности у 20 женщин с угрозой

прерывания в сравнении с пациентками с неосложнен�
ным течением беременности. Согласно данным R. Jaffe
[28], при патологических КСК маточных артерий в 7–12
нед у 12 (42,9%) из 28 пациенток произошло прерыва�
ние беременности, тогда как при нормальных КСК –
только у 1 (1,4%) из 72 женщин. S. Leible и соавт. [29]
также при использовании оценки ПИ кровотока в ма�
точных артериях в 6–12 нед установили достоверно
более частое прерывание беременности до 20 нед при
патологических КСК. По их данным, чувствительность
метода составила 75%, специфичность – 85%.

Особый интерес представляют данные японских
специалистов M. Nakatsuka и соавт. [30]. Ими при об�
следовании 104 беременных в сроки от 4 до 5 нед были
зарегистрированы достоверно более высокие числен�
ные значения ПИ маточных артерий у пациенток с пос�
ледующим самопроизвольным прерыванием беремен�
ности. Важным дополнением явилось обнаружение у
пациенток с патологическими КСК в маточных артериях
достоверно более высокой частоты антифосфолипид�
ных антител. На основании полученных данных, авторы
делают вывод о наличии взаимосвязи между этими по�
казателями и предполагают, что самопроизвольное пре�
рывание беременности в ранние сроки может быть обус�
ловлено недостаточной маточной перфузией.

Несмотря на приведенные данные литературы,
важное прогностическое значение оценки КСК маточ�
ных артерий в ранние сроки беременности при угро�
жающем аборте является весьма дискутабельным. Так,
A. Persona�Sliwinska и соавт. [31] и J. Alcazar и M. Ruiz�
Perez [32] не обнаружили достоверных различий сосу�
дистых индексов маточно�плацентарного кровотока
при неосложненной беременности и угрожающем вы�
кидыше. В исследованиях A. Persona�Sliwinska и соавт.
[31] численные значения ИР и ПИ в маточных артериях
у пациенток с угрожающим абортом в 5–12 нед соста�
вили в среднем 0,852 и 2,324, а в контрольной группе
0,866 и 2,469.

В исследованиях финских специалистов также
не было установлено достоверных различий ПИ,
ПСС и СС кровотока в маточных артериях у паци�
енток с кровотечением, ретрохориальной гемато�
мой в сравнении с неосложненной беременностью
[11]. Так, в 8 нед ПИ при нормально протекающей
беременности составил в среднем 2,35, при ретрохо�
риальной гематоме – 2,69, а при кровотечении – 2,09;
ПСС – 42,0, 52,0 и 46,1 см/с, СС – 16,3, 18,1 и 18,3 см/c
соответственно. Итальянские исследователи так�
же не обнаружили достоверных различий ПИ, ИР
и ПСС маточных артерий в сроки от 6 до 12 нед у
пациенток с кровотечением и контрольной груп�
пой [13].

В наших исследованиях, проведенных в 11–14 нед
беременности, не было выявлено существенных
различий в частоте самопроизвольного аборта в
зависимости от пока

зателей маточно�плацентарного кровообра�
щения [15]. Самопроизвольный выкидыш был от�
мечен у 17 (0,6%) из 2749 беременных с нормаль�
ными КСК маточных артерий в 11–14 нед и у 5
(0,9%) из 503 – с патологическими КСК. Аналогич�
ные результаты приводит О.Б. Панина [8]. В ее ис�
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Таблица 11.3. Диагностическая ценность допплерографии маточных артерий в ранние сроки для прогноза гестоза и ЗВРП
во второй половине беременности [3]

Авторы n Срок об� Диагности� Чувствительность, %
следова� ческий
ния, нед критерий гестоз ЗВРП

H. van den Elzen и соавт., 1995 [6] 352 12–13 ПИ 40,0 40,6
K. Harrington и соавт., 1997 [38] 626 12–16 ДВ

в 1 МА 6,7 21,7
в 2 МА 90,0 71,7

О.Б. Панина, 2000 [8] 1035 6–13 ПИ, ИР 89,9 19,0
А. Martin и соавт., 2001 [12] 3045 11–14 ПИ 27,0 11,7
H. Yazicioglu и соавт., 2003 [25] 477 11–14 ДВ 88

в 2 МА 82,3
E. Baez и соавт.,2004 [14] 317 11–13 ПИ 53,9
O. Gomez и соавт., 2004 [26] 999 11–14 ПИ 46,3
Е.А. Шевченко и соавт., 2005 [15] 3252 11–14 ПИ, ИР, ДВ 24,9

Примечание. ДВ – дикротическая выемка; МА – маточная артерия.

следованиях самопроизвольный аборт был зареги�
стрирован у 2 (0,3%) из 895 беременных с нормаль�
ными КСК маточных артерий и у 3 (2,2%) из 140 с па�
тологическими КСК в 6–13 нед беременности.

В.В. Шальнев [22] при анализе средних значений
индексов сосудистого сопротивления в обеих маточ�
ных артериях в 7–8, 9–10 и 11–12 нед установил от�
сутствие значимых отличий при начавшемся самопро�
извольном выкидыше и при нормальном течении бе�
ременности. В то же время, по данным автора, дикро�
тическая выемка, наблюдаемая одновременно на доп�
плерограммах обеих маточных артерий обладала чув�
ствительностью 46,6% и специфичностью 82,9%.

Таким образом, учитывая противоречивость
опубликованных результатов следует признать не�
обходимым проведение дополнительных исследо�
ваний, лучше на мультицентровой основе по еди�
ному протоколу. Однако, принимая во внимание,
что оценка кровотока в маточных артериях пред�
ставляет собой суммарную оценку сосудистой ре�
зистентности матки, вряд ли небольшие различия
между осложненной и неосложненной беременно�
стью могут быть диагностированы. Поэтому неко�
торые авторы возлагают большие надежды на се�
лективную регистрацию КСК в терминальных вет�
вях маточных артерий – спиральных артериях. Хотя
некоторыми специалистами была обнаружена за�
висимость между осложненным течением бере�
менности в ранние сроки и патологическими КСК в
спиральных артериях [33, 34], в других исследова�
ниях не было выявлено достоверных различий [11,
22]. Так, по данным финских специалистов [11], в
8 нед ПИ в спиральных артериях при нормально
протекающей беременности составил в среднем
0,78, при ретрохориальной гематоме – 0,65, а при
кровотечении – 0,61; ПСС – 19,5, 18,3 и 14,8 см/с,
СС – 13,7, 13,1 и 12,5 см/c соответственно. В ис�
следованиях же В.В. Шальнева [22] было обнару�
жено, что допплерографические показатели крово�
тока в маточных артериях вообще являются более
информативными в диагностике и прогнозирова�
нии ранней плацентарной недостаточности по
сравнению с таковыми в спиральных артериях.

Гестоз, задержка внутриутробного
развития

На протяжении последних 20 лет было опубли�
ковано немало сообщений о высокой прогностичес�
кой ценности допплерографии маточных артерий во
II триместре беременности для гестоза и задержки
внутриутробного развития плода (ЗВРП) в III триме�
стре [35]. Однако преимущественно эти исследова�
ния были проведены в группах высокого перина�
тального риска. При использовании допплерогра�
фии в скрининговом режиме были получены гораз�
до более скромные результаты. Так, в ходе недавно
проведенных мультицентровых исследований у
8335 пациенток в 22–24 нед беременности, чувстви�
тельность метода (ПИ > 95�го процентиля) в отно�
шении гестоза (с/без ЗВРП) оказалась существен�
но ниже – 40,7%, а для ЗВРП при отсутствии гесто�
за – только 13,2% (!) [36]. При использовании в ка�
честве диагностического критерия патологических
КСК – наличие дикротической выемки в фазу ран�
ней диастолы в обеих маточных артериях – чувстви�
тельность метода была практически такой же, но
частота их обнаружения была существенно выше,
чем повышение ПИ – 9,3 и 5,1%.

Согласно результатам Российского мультицент�
рового исследования, чувствительность допплерогра�
фии кровотока в маточных артериях в 20–24 нед в от�
ношении ЗВРП  при безвыборочном обследовании
4673 беременных составила 25,08% [37].

В таблице 11.3 представлены результаты ос�
новных исследований, посвященных изучению про�
гностической ценности допплеровского исследо�
вания кровотока в маточных артериях в ранние сро�
ки беременности в отношении гестоза и ЗВРП. Вы�
сокая чувствительность допплерографии в прогно�
зировании гестоза, достигнутая в ранние сроки бе�
ременности в исследованиях K. Harrington и соавт.
[38], О.Б. Паниной [8] и H. Yazicioglu и соавт. [25] –
88–90%, вряд ли можно назвать сенсацией, ведь
выбранные ими диагностические критерии патоло�
гических КСК маточных артерий были зарегистри�
рованы в среднем у каждой 3–7 (!) обследованной
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тельность допплерографии, проведенной в 11–14
нед для прогнозирования ЗВРП во второй полови�
не беременности, составила только 24,9%. В ис�
следованиях А. Martin и соавт. [12], которые соот�
ветствуют всем современным требованиям,
предъявляемым к построению скринингового об�
следования, чувствительность допплерографии,
проведенной в ранние сроки для прогнозирования
гестоза и ЗВРП во второй половине беременнос�
ти, составила также только 27,0 и 11,7% соответ�
ственно.

Подводя итоги опубликованных данных о доп�
плеровском исследовании кровотока в маточных
артериях в ранние сроки, следует отметить проти�
воречивость полученных результатов. Поэтому
следует признать актуальным необходимость про�
должения исследований по этой теме, а до полу�
чения надежных результатов воздержаться от вне�
дрения метода в широкую акушерскую практику.
Ведь наиболее разумным путем внедрения тех или
иных методов диагностики и лечения в клиничес�
кую практику является путь с позиций доказатель�
ной медицины.
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Рис. 11.8. Беременность 12 нед 6 дней. Допплерограмма
КСК артерии пуповины. Отчетливо видно присутствие диа�
столического компонента кровотока.

Рис. 11.7. Беременность 10 нед 5 дней. Допплерограмма
КСК артерии пуповины. Отчетливо видно отсутствие диас�
толического компонента кровотока.

Таблица 11.4. Частота регистрации (в %) диастолической
скорости кровотока в артерии пуповины в ранние сроки бе�
ременности [1]

Авторы Срок беременности, нед

10 11 12 13 14

R. Fay и соавт., 1994 [2] 82
M. Predanic и соавт., 1994 [3] 0 100
M. van Zalen�Sprock и соавт., 0 0 10 80 100
1994 [4]
R. Pooh и соавт., 1995 [5] 0 > 90

J. Martinez и соавт., 1995 [6] 0 100
M. Coppens и соавт., 1996 [7] 0 0 100
М.В. Медведев, 2000 [8] 0 0 21 85 100
О.Б. Панина, 2000 [9] 50

Визуализация пуповины при трансвагинальном
ультразвуковом исследовании возможна в боль�
шинстве случаев уже с 7–8 нед беременности. Наи�
более отчетливо она определяется в режиме цве�
тового допплеровского картирования. По мнению
большинства исследователей, наибольшую цен�
ность анализ КСК в артерии пуповины имеет только
начиная с 10 нед беременности. В ранние сроки
диастолический компонент кровотока в артериях
пуповины регистрируется не всегда. Многие иссле�
дователи сообщают об отсутствии диастолическо�
го компонента кровотока в артериях пуповины до 12
нед неосложненной беременности, считая, что это
отражает сохраняющееся высокое сопротивление в
плодовой части плаценты (табл. 11.4, рис. 11.7).
Процесс развития и васкуляризации концевых вор�
син хориона приводит к снижению сосудистого со�
противления плодовой части плаценты, что сопро�
вождается появлением диастолического компонен�
та кровотока.

По данным практически всех исследователей, за
исключением результатов О.Б. Паниной [9], посто�
янный диастолический кровоток в артериях пупови�
ны присутствует в большинстве случаев уже с 13–14
нед беременности (рис. 11.8). Его отсутствие при
допплеровском исследовании в эти сроки беремен�
ности чаще всего обусловлено либо недостаточно
высокой чувствительностью используемого доппле�
ровского режима, либо несоблюдением основных
правил исследования артериального плодово�пла�
центарного кровотока, включая установку частотно�
го фильтра, угла инсонации и расположение проб�
ного объема.

Тем не менее учитывая возможность отсутствия
диастолической скорости кровотока в артерии пупо�
вины в ранние сроки беременности, для его оценки

следует использовать расчет ПИ, который обладает
неоспоримыми преимуществами в ранние сроки бе�
ременности (табл. 11.5). Прежде всего он позволяет
оценивать всю форму КСК и может использоваться в
случаях отсутствия диастолической скорости, когда
систолодиастолическое отношение теряет матема�
тический смысл, а ИР равен 1,0 при любых значени�
ях ПСС кровотока.

Численные значения ПИ в артериях пуповины
в исследованиях разных авторов существенно раз�
личаются (рис. 11.9), поэтому для начала исполь�
зования этого метода в нашей стране необходимы
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Таблица 11.5. Численные значения ПИ (М±2σ) в артерии
пуповины в 8–14 нед неосложненной беременности [10]

Срок беременности, нед/дни ПИ

8/0 – 8/6 3,60±0,64
9/0 – 9/6 3,31±0,53
10/0 – 10/6 3,00±0,50
11/0 – 11/6 2,76±0,48
12/0 – 12/6 2,42±0,51
13/0 – 13/6 1,93±0,40
14/0 – 14/6 1,69±0,35

дополнительные исследования, которые позволи�
ли бы определить популяционные процентильные
значения ПИ кровотока в артериях пуповины в ран�
ние сроки беременности. Наиболее оптимальный
путь создания отечественных процентильных кри�
вых – проведение исследований на мультицентро�
вой основе, хотя нельзя полностью исключить ве�
роятность наличия региональных особенностей и
в нашей стране.

Проведенные исследования позволили устано�
вить высокую воспроизводимость оценки кривых
скоростей кровотока в артериях пуповины. По дан�
ным K. Harrington и соавт. [11], различия численных
значений ПИ в артериях пуповины в ранние сроки
беременности между двумя измерениями с интер�
валом в 15 мин, осуществленными одним исследо�
вателем, составили только 2,85%.

J. Martinez и соавт. [6] провели изучение как
воспроизводимости оценки ПИ в артериях пупови�
ны, так и влияния места регистрации КСК (место
впадения пуповины в плаценту, свободно распола�
гающиеся петли пуповины, место вхождения сосу�
дов пуповины в брюшную полость плода) на числен�

ные значения ПИ у 60 пациенток в 10–13 нед бере�
менности. Авторами не было установлено достовер�
ных различий численных значений ПИ ни от места
регистрации КСК, ни в нескольких измерениях, осу�
ществленных как одним исследователем, так и дву�
мя специалистами.

Оценка КСК в артериях пуповины в ранние сро�
ки беременности преимущественно используется
для выделения группы высокого риска по хромосом�
ным аномалиям (ХА) у плода. При этом диагности�
ческими критериями нарушений кровотока в артери�
ях пуповины считаются численные значения, превы�
шающие 95�й процентиль нормативных показателей,
а также реверсные значения диастолического крово�
тока. Однако многие вопросы, посвященные этой
теме, носят противоречивый характер.

Впервые о реверсном диастолическом крово�
токе в артерии пуповины в I триместре беремен�
ности сообщили в 1993 г. Y. Ariyuki и соавт. [12]. В
представленном ими случае речь шла о реверсных
значениях кровотока в артерии пуповины, зареги�
стрированных в 14 нед беременности у пациентки
с системной красной волчанкой. Через 24 часа пос�
ле исследования была констатирована внутриут�
робная гибель плода. Патоморфологическое ис�
следование плаценты обнаружило выраженные
ишемические изменения. Однако кариотип плода
не был определен.

К настоящему времени нам удалось обнаружить
публикации, охватывающие только 23 случая ревер�
сного диастолического кровотока в артерии пупови�
ны в 9–14 нед беременности [12–20], что доказыва�
ет невысокую частоту встречаемости этого наруше�
ния – 0,19–0,36% [14, 18, 20].

О наибольшей серии, состоящей из 9 наблюде�
ний, сообщили A. Borrell и соавт. [18]. В 5 (55,6%)
случаях реверсные значения диастолического крово�
тока в артерии пуповины сопровождали ХА, в 2
(22,2%) – врожденные пороки сердца (атрезия кла�
пана легочной артерии) при нормальном кариоти�
пе, и еще в 2 случаях изменения КСК в артериях пу�
повины носили транзиторный характер. В одном
случае преходящий реверсный диастолический кро�
воток в артериях пуповины был обнаружен у одного

Рис. 11.10. Беременность 13 нед. Реверсные значения ди�
астолического компонента кровотока в артерии пуповины у
плода с трисомией 18.

Рис. 11.9. Верхняя граница нормативных значений ПИ кро�
вотока в артериях пуповины в ранние сроки беременности
по данным разных авторов.

M. Predanic и соавт., 1994 [3]
M. van Zalen�Sprock, 1994 [4]
N. Montenegro и соавт., 1995 [13]
M. Coppens и соавт., 1996 [7]
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Рис. 11.11. Беременность 12–13 нед. Допплерограмма КСК
артерии пуповины у плода с трисомией 18. Видно присут�
ствие диастолического компонента кровотока.

плода из двойни, у которого впоследствии была за�
регистрирована задержка внутриутробного разви�
тия. Таким образом, обсуждаемые качественные
изменения КСК в артериях пуповины в I триместре
беременности, по мнению авторов, являются «зло�
вещим знаком» неблагоприятного перинатального
исхода с частотой 88,9%.

Проведенный нами клинический анализ всех
23 опубликованных случаев показал, что небла�
гоприятные перинатальные исходы были отмече�
ны в 19 (82,6%) наблюдениях. Многие авторы сре�
ди отягощающих факторов выделяют частое соче�
тание реверсного диастолического кровотока в
артерии пуповины в ранние сроки с ХА. В случаях
с известным кариотипом ХА были обнаружены у 12
плодов (рис. 11.10). Спектр ХА был представлен
трисомиями 18, 13, 9 и 21, триплоидией и синд�
ромом Тернера.

По мнению J. Martinez и соавт. [14], патологичес�
кие КСК в артериях пуповины в ранние сроки беремен�
ности являются результатом неадекватной плацента�
ции и дисфункции трофобластического дерева при ХА,
что позже, в более зрелом гестационном возрасте про�
является задержкой внутриутробного развития.

C. Comas и соавт. [15] считают, что реверсный
диастолический кровоток в артериях пуповины обус�
ловлен не только аномалиями плацентации, но и мо�
жет быть связан со структурными изменениями при
врожденных пороках сердца. В представленном ими
случае реверсный диастолический кровоток в арте�
риях пуповины при трисомии 13 сопровождался мно�
жественными врожденными пороками развития (в
том числе и врожденным пороком сердца) на фоне
ранней задержки внутриутробного развития.

Однако, по нашему мнению, подобные измене�
ния КСК в артерии пуповины в I триместре беремен�
ности хотя и обладают высокой специфичностью в от�
ношении ХА, но характеризуются крайне низкой чув�
ствительностью (рис. 11.11). Поэтому наибольшее
внимание специалистов в последние годы было уде�
лено изучению численных значений ПИ кровотока в
артериях пуповины.

По данным J. Martinez и соавт. [21], при обследо�
вании 5870 пациенток в 10–18 нед беременности ХА
были диагностированы в 124 случаях, из них в 36,3%
наблюдений ПИ в артериях пуповины превышал 95�й
процентиль. Однако в исследованиях M. Zoppi и со�
авт. [22] превышение 95�го процентиля ПИ в артери�
ях пуповины было зарегистрировано только у 10% пло�
дов с синдромом Дауна. В группе плодов с нормаль�
ным кариотипом аналогичные изменения кровотока
были обнаружены в 15,7% наблюдений. Таким обра�
зом, исследователями не были получены достоверные
различия численных значений ПИ у плодов с трисо�
мией 21 и нормальным кариотипом.

E. Jauniaux и соавт. [23] обнаружили отсут�
ствие достоверных различий численных значений ПИ
в артерии пуповины у плодов с нормальным карио�
типом и у 11 плодов с трисомией 21. Кроме этого, ни
в одном случае трисомии 21 численные значения ПИ
в артерии пуповины не превышали 95�го проценти�
ля. Схожие данные приводят R. Brown и соавт. [24],

которые при обследовании 418 плодов с нормальным
кариотипом и 19 плодов с трисомией 21 в 11–14 нед
беременности также не отметили достоверных раз�
личий ПИ в обследованных группах. Только у 2
(10,5%) плодов с трисомией 21 численные значения
ПИ находились выше 95�го процентиля.

В наших исследованиях [25], численные значе�
ния ПИ в артериях пуповины были выше 95�го про�
центиля в 12–14 нед беременности также только у 2
(40%) из 5 плодов с синдромом Дауна.

По нашему мнению, причина таких разногласий
заключается не только в отсутствии единых норма�
тивных критериев ПИ в артериях пуповины, но и в том,
что наибольшую специфичность данный тест имеет
при других видах ХА – трисомии 13 и 18.

Согласно данным C. Comas и соавт. [26], исполь�
зование численных значений ПИ (95�й процентиль) в
артерии пуповины в 10–18 нед беременности позво�
ляет выделить  группу плодов с трисомией 18 с чув�
ствительностью 88,8% и специфичностью – 90,6%.
Поэтому авторы считают необходимым включение
анализа КСК в артерии пуповины с расчетом ПИ в
обязательный комплекс обследования в ранние сро�
ки беременности для формирования группы высоко�
го риска по ХА.

Некоторые авторы предлагают использовать
численные значения ПИ в артериях пуповины в ком�
бинации с другими критериями (толщина воротни�
кового пространства, возраст матери, результаты
биохимического скрининга и др.). Так, по мнению
J. Martinez и соавт. [27], одновременный учет толщи�
ны воротникового пространства и численных значе�
ний ПИ в артериях пуповины позволяет повысить вы�
являемость синдрома Дауна в ранние сроки бере�
менности с 55 до 89%.

Однако, несмотря на проведенные исследования,
следует констатировать факт отсутствия единого мне�
ния о реальной диагностической ценности анализа
КСК в артерии пуповины в ранние сроки беременнос�
ти для выделения группы высокого риска по ХА у пло�
да. Поэтому для окончательного ответа на этот воп�
рос необходимы дополнительные исследования.
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ВЕНОЗНЫЙ ПРОТОК

Венозный проток (ВП) представляет собой узкую
трубкообразную вену с истмическим входом, являю�
щуюся прямой коммуникацией между пупочной веной
и центральной венозной системой, через которую в
обход печеночной циркуляции формируется поток хо�
рошо оксигенированной крови. Диаметр ВП в 3 раза
меньше диаметра внутрибрюшной части пупочной
вены, а его длина составляет всего 2–3 мм в 11–14 нед
беременности [1, 2]. Благодаря наличию гладкомы�
шечного сфинктера, иннервируемого волокнами сол�
нечного сплетения, диафрагмального нерва и блуж�
дающего нерва, ВП выполняет активную роль в регу�
ляции объема протекающей через него артериальной
крови [1]. При нормально развивающейся беремен�
ности на протяжении всех фаз сердечного цикла пло�
да кровоток в ВП остается однонаправленным, пред�
ставляя собой трехфазную кривую. В одном сердеч�
ном цикле выделяют желудочковую систолу, раннюю
диастолу, отражающую пассивное наполнение желу�

дочков, и позднюю диастолу – активное сокращение
предсердий (рис. 11.12).

Несмотря на столь малые размеры ВП, оцен�
ка КСК в этом сосуде удается у большинства пло�
дов в 11–14 нед беременности (табл. 11.6). Столь
высокие результаты были получены в первую оче�
редь экспертами, так как при получении спектра
кровотока в ВП нередко возникает его «загрязне�
ние» от соседних сосудов. Кроме того, «загрязне�
ние» сигналами от средней печеночной вены мо�
жет вызвать ложные реверсные значения кровото�
ка в ВП в фазу сокращения предсердий. Движение
брюшной стенки матери, поведенческие реакции
самого плода вызывают смещение ВП во время
записи КСК. Поэтому оптимальная регистрация и
интерпретация КСК в ВП, полученных в I триместре
беременности, по силам лишь очень опытному и
добросовестному специалисту, работающему на
высококлассном ультразвуковом оборудовании [2].
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Таблица 11.6. Возможность регистрации КСК в ВП в ран�
ние сроки беременности

Авторы Успешная регистрация, %

T. Huisman, C. Bilardo, 1997 [3] 78
A. Borrell и соавт., 1998 [4] 82
М.В. Медведев, 2000 [5] > 90
Е. Mavrides и соавт., 2001 [6] 69–89
Н.А. Алтынник, 2001 [7] 100
С. Bilardo и соавт., 2001 [8] 98
F. Prefumo и соавт., 2001 [9] 100
A. Borrell и соавт., 2003 [10] 100
R. Favre и соавт., 2003 [11] 100

Рис. 11.12. Беременность 12 нед. Допплерограмма нор�
мальных КСК в венозном протоке плода.

Рис. 11.13. Беременность 12 нед 4 дня. Допплерограмма
нормальных КСК в венозном протоке плода.

Правда, следует отметить, что в руках эксперта ис�
следование кровотока в ВП в конце I триместра бе�
ременности возможно и на приборах среднего клас�
са даже без режима ЦДК (рис. 11.13).

Учитывая недостаточно высокую воспроизводи�
мость оценки индексов кровотока в ВП [6, 9], большин�
ство специалистов используют в качестве диагности�
ческих критериев патологических КСК нулевые и ре�
версные значения кровотока в фазу сокращения пред�
сердий (рис. 11.14). По мнению большинства иссле�
дователей, оценку кровотока в ВП в ранние сроки бе�
ременности следует проводить пациенткам группы
высокого риска по рождению ребенка с ХА и врожден�
ными пороками.

Впервые эти изменения КСК в ВП плода при хро�
мосомном дефекте описали T. Huisman и C. Bilardo
[3] в 1997 г. Реверсный кровоток в ВП в фазу сокра�
щения предсердий и расширенное воротниковое
пространство до 8 мм были обнаружены у одного
плода с трисомией 18 из двойни в 13 нед беремен�
ности (рис. 11.15).

В нашей стране впервые о реверсных значени�
ях кровотока в фазу сокращения предсердий у пло�
дов с ХА сообщили М.В. Медведев и соавт. [12] и
И.Ю. Коган и соавт. [13] в 1999 г. В наблюдении
И.Ю. Коган и соавт. [13], реверсные значения крово�
тока в ВП в фазу сокращения предсердий были об�
наружены в 12 нед беременности у плода с трисоми�
ей 21. В описанном нами случае аналогичные изме�
нения кровотока в ВП были выявлены у плода с три�

сомией 18 в 12–13 нед беременности (рис. 11.16)
[12]. В таблице 11.7 представлены суммарные дан�
ные литературы о частоте встречаемости нулевых и
реверсных значений кровотока в ВП в фазу сокраще�
ния предсердий при ХА у плода. Приведенные дан�
ные свидетельствуют о достаточно большом разбро�
се частоты патологических КСК в венозном протоке
при ХА – от 58 до 100%. Эти результаты, по�видимо�
му, можно объяснить следующими причинами.

Во�первых, нулевые и реверсные значения кро�
вотока в ВП в фазу сокращения предсердий являют�
ся маркером ХА у плода лишь в определенные сроки
беременности. Так, по данным E. Antolin и соавт. [18],
патологический спектр кровотока в ВП при ХА дос�
товерно чаще встречается в гестационном возрасте
10–13 нед (76,9%) по сравнению с 14–16 нед бере�
менности, когда аномальные кривые скоростей кро�
вотока были зарегистрированы лишь в 42,2% всех
хромосомных дефектов. На преходящий характер па�
тологических КСК в венозном протоке при аномаль�
ном кариотипе плода в ранние сроки беременности
также указывают А.А. Морозова и Е.А. Шевченко [25].
Учитывая, что исследования проводились в разные
сроки, возможно, этот факт оказал влияние на раз�

Таблица 11.7. Частота обнаружения нулевых и реверсных
значений кровотока в ВП в фазу сокращения предсердий
при ХА в ранние сроки беременности

Авторы Частота обнаружения, %

N. Montenegro и соавт., 1997 [14] 100
А. Galindo и соавт., 1999 [15] 73,3
A. Matias и соавт., 1999 [16] 93,1
A. Graneras и соавт., 2000 [17] 79
Н.А. Алтынник, 2001 [7] 100
E. Antolin и соавт., 2001 [18] 76,9
C. Bilardo и соавт., 2001 [8] 65
A. Moron, M. Avila, 2001 [19] 95,2
E. Mavrides и соавт., 2002 [20] 59
С. Murta и соавт., 2002 [21] 93
M. Zoppi и соавт., 2002 [22] 70
A. Borrell и соавт., 2003 [10] 58
С. Ионова и соавт., 2004 [23] 85,7
J. Toyama и соавт., 2004 [24] 68,2
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Рис. 11.14. Нулевые (А) и реверсные (Б) значения кровотока в фазу сокращения предсердий в ВП в ранние сроки бере�
менности.

БА

Рис. 11.15. Беременность 13 нед. Реверсные значения кро�
вотока в фазу сокращения предсердий в ВП у плода с три�
сомией 18 [3].

Рис. 11.16. Беременность 12–13 нед. Реверсные значения
кровотока в фазу сокращения предсердий в ВП у плода с
трисомией 18 [12].

личную частоту обнаружения патологических КСК в
ВП у плодов с ХА.

Во�вторых, известно, что ХА часто сопровожда�
ются врожденными пороками сердца (ВПС), которые
в ранние сроки беременности могут приводить к из�
менению кровотока в ВП. Суммарные данные разных
исследовательских групп о частоте встречаемости
патологического кровотока в ВП при ВПС в ранние
сроки отражены в табл. 11.8.

В�третьих, нулевые и реверсные значения кро�
вотока в ВП в фазу сокращения предсердий могут
регистрироваться и у плодов с нормальным карио�
типом (табл. 11.9). Следует подчеркнуть, что во мно�

гих исследованиях частота ложноположительных ре�
зультатов не превышала уровня 5%, который принят
за «золотой стандарт» в пренатальной диагностике.
Однако при расширении воротникового простран�
ства у плода как при ХА, так при нормальном карио�
типе частота патологических КСК в ВП значительно
возрастает. При этом изменения кровотока в ВП ча�
сто носят преходящий характер.

В заключение этой главы следует подчеркнуть,
что в настоящее время основным эхографическим

Таблица 11.8. Частота ВПС при патологических КСК в ВП
в ранние сроки беременности

Авторы Частота, %

A. Matias и соавт., 1999 [16] 63,6
E. Antolin и соавт., 2001 [18] 75
C. Bilardo и соавт., 2001 [8] 26,8
U. Germer и соавт., 2001 [26] 54,5
A. Borrell и соавт., 2003 [10] 58

Таблица 11.9. Частота патологических КСК в ВП при нор�
мальном кариотипе

Авторы Частота, %

A. Matias и соавт., 1998 [27] 3,1
C. Murta и соавт., 1999 [28] 5,9
Н.А. Алтынник, 2001 [7] 3,7
E. Antolin и соавт., 2001 [18] 5
A. Moron, M. Avila, 2001 [19] 2,96
A. Yamasaki, D. Pares, 2001 [29] 5,4
E. Mavrides и соавт., 2002 [20] 7
С. Murta и соавт., 2002 [21] 2
A. Borrell и соавт., 2003 [10] 2,2
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маркером ХА в ранние сроки беременности явля�
ется расширение воротникового пространства пло�
да. В случаях обнаружения этого маркера прена�
тальное кариотипирование является необходимым
компонентом пренатального обследования в ран�
ние сроки беременности. В то же время допплеров�
ские технологии и оценку костей носа плода сле�
дует рассматривать важными дополнительными
признаками, позволяющими повысить эффектив�
ность ранней пренатальной диагностики ХА, осо�
бенно в случаях пограничных или «спорных» рас�

ширений воротникового пространства. Также сле�
дует помнить, что в некоторых случаях оценка кос�
тей носа плода и обнаружение патологических КСК
в ВП позволяет диагностировать ХА при нормаль�
ных значениях воротникового пространства. Да и в
случаях, когда воротниковое пространство расши�
рено, дополнительное обнаружение патологичес�
ких КСК в ВП и отсутствие/гипоплазия костей носа
плода позволяет более аргументированно объяс�
нять пациенткам необходимость проведения пре�
натального кариотипирования.
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Центральная нервная система (ЦНС) плода явля�
ется объектом пристального внимания врачей ультра�
звуковой диагностики. Врожденные пороки развития
(ВПР) этой системы встречаются часто и во многих слу�
чаях доступны пренатальной диагностике. В структуре
выявленных ВПР ЦНС, как правило, занимают одно из
первых мест. По данным нашего центра, на протяже�
нии многих лет ВПР ЦНС стоят на II месте в структуре
диагностированных пороков, а их частота в среднем
составляет 0,4–0,5%. Большое значение для практи�
ческого здравоохранения имеет тот факт, что ВПР ЦНС
в большинстве своем угрожают жизни ребенка или при�
водят к тяжелой инвалидности. Своевременное доро�
довое выявление грубых ВПР ЦНС позволяет вовремя
прервать беременность по медицинским показаниям.
Составление точного прогноза для неврологического
развития ребенка с ВПР ЦНС во многих случаях невоз�
можно или затруднено из�за ограниченности прена�
тальной информации, поэтому совершенствование
дородовой диагностики этих пороков является важной
задачей современной медицины.

Ультразвуковое исследование играет основную
роль в дородовом выявлении ВПР ЦНС. Соноэмбрио�
логические исследования доказали, что формирующи�
еся структуры головного мозга при эхографии можно
визуализировать с самых ранних сроков беременнос�
ти. Последние исследования в практической медици�
не c использованием 2D и 3D подтвердили, что ром�
бэнцефалическая полость всегда определяется с 7 нед
и изначально расположена в верхнем отделе головы
эмбриона. Мезэнцефалическая и диэнцефалическая
полости становятся доступными исследованию с 8 нед.
У всех эмбрионов к 9 нед можно определить полуша�
рия головного мозга и сосудистые сплетения боковых
желудочков. Мозжечок становится видимым с 10 нед
[1]. Фактически ежедневно анатомические структуры
головного мозга плода и их размеры меняются. Зна�
ние закономерности этих изменений при ультразвуко�
вом исследовании может помочь в выявлении некото�
рых пороков развития уже на самых ранних стадиях.
Тем не менее большая часть ВПР ЦНС становится дос�
тупной для выявления только во II триместре беремен�
ности. Некоторые формы пороков манифестируют по�
здно и диагностируются лишь в III триместре.

Согласно Международной классификации, ут�
вержденной Всемирной организацией здравоохра�
нения ВПР ЦНС делятся на несколько групп [2].

I группа. Пороки развития конечного мозга
1. Пороки развития конечного мозга в результа�

те несмыкания нервной трубки:

– анэнцефалия
– экзэнцефалия
– иниэнцефалия
– черепно�мозговая грыжа
– агенезия/аплазия/гипоплазия мозолистого тела
– порэнцефалия.
2. Пороки развития конечного мозга в результа�

те его неразделения:
– голопрозэнцефалия.
3. Пороки развития конечного мозга, являющи�

еся следствием нарушения миграции и дифферен�
цировки нервных клеток:

– гетеротопии
– микро� и полигирия
– макрогирия
– агирия (лиссэнцефалия)
– микроцефалия
– макроцефалия.
II группа. Пороки развития промежуточного и

среднего мозга – структурные нарушения прово�
дящих путей. Пренатальная диагностика не описана.

III группа. Пороки развития продолговатого
мозга:

– синдром Арнольда – Киари.
IV группа. Пороки развития мозжечка:
– аплазия, гипоплазия
– гетеротопии.
V группа. Пороки развития спинного мозга и

позвоночного столба:
– спинномозговая грыжа
– кистозная расщелина позвоночного столба

(spina bifida cystica)
– полный рахишиз
– диастематомиелия
– амиелия
– другие.
VI группа. Пороки развития вентрикулярной

системы и подпаутинного пространства:
– различные изменения водопровода

среднего мозга
– гидроцефалия
– гидранэнцефалия
– порок Денди – Уокера.
В этой классификации мы привели только те

формы пороков, которые могут быть выявлены с
помощью эхографии. К сожалению, она не лишена
недостатков, поскольку не может охватить все раз�
нообразие эхографических изменений ЦНС плода,
которые доступны современной пренатальной ди�
агностике. Кроме того, быстрое развитие науки
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Рис. 12.1. Схематическое изображение исследования структур головно�
го мозга плода при скрининговом ультразвуковом исследовании.

Таблица 12.1. Размеры боковых желудочков головного мозга плода
во II триместре беременности

Авторы Среднее Пределы Верхний
значение, колебаний, порог

мм мм нормы, мм

О.Е. Озерова, 1987 [4] 8,4 6–9
J. Cardoza и соавт., 1988 [5] 7,6±0,6 5,8–9,4 10
R. Achiron и соавт., 1993 [6] 6,6±1,2 4,2–9,0 10
Е.А. Яковенко, 1994 [7] 6,4 4,3–9,0
С.М. Воеводин, 1996 [8] 6 4–10
Н.П. Веропотвелян, 6±1 8
Н.В. Воленко, 1997 [9]
T. Farrell, 1995 [10] 5,4±1,2 3,0–7,8 10
S. Lipitz и соавт., 1998 [11] 7,2±0,9 10
S. Haddad и соавт., 2001 [12] 4,96±0,96 2,02–7,78 10

Изучение анатомии плода во второй половине
беременности целесообразно проводить последова�
тельно по единой схеме и начинать с оценки цент�
ральной нервной системы (ЦНС). Скрининговое ис�
следование обычно осуществляется дифференци�
ально�диагностическим методом исключения, основ�
ная цель которого – установить норму, то есть соот�
ветствие анатомической структуры конкретного
органа определенным нормативам. Например, чет�
кая визуализация боковых желудочков, ширина ко�
торых в норме не превышает 10 мм, по�
зволяет исключить вентрикуломегалию
и гидроцефалию у плода в момент ис�
следования. В случаях аномального
изображения структур головного мозга
необходимо проводить расширенное
обследование в аксиальной, сагитталь�
ной и венечной плоскостях сканирова�
ния мозга. Соблюдение мультиплоско�
стной методики сканирования с исполь�
зованием трансабдоминального и при
необходимости трансвагинального (в
случаях головного предлежания плода)
доступов способствует снижению числа
ошибочных диагнозов.

Обычно скрининговое исследова�
ние включает получение серии сечений
структур головного мозга плода в акси�
альных плоскостях. При этом последо�
вательно проводится оценка боковых
желудочков, ножек мозга, зрительных
бугров, мозжечка, большой цистерны и
М�эхо, образованного отражением уль�
тразвуковых сигналов от межполушар�
ной щели, серпа мозга и полости про�
зрачной перегородки. Для объективной
оценки всех основных структур целесо�
образно проводить сканирование с ис�
пользованием нескольких плоскостей на
разных уровнях (рис. 12.1). Наибольшее
распространение в клинической практи�
ке получила методика четырех горизон�
тальных плоскостей [3].

Первая плоскость сканирования
преимущественно используется для
оценки боковых желудочков головного
мозга. В настоящее время для диагнос�
тики вентрикуломегалии и гидроцефа�

дает возможность пересмотреть взгляды на эти�
ологию и патогенез некоторых ВПР ЦНС и пере�
смотреть их положение в современной классифи�
кации. Например, по мнению некоторых исследо�
вателей, агенезия мозолистого тела должна отно�
ситься к порокам, возникающим на фоне нераз�
деления конечного мозга, тогда как по данной
классификации – к порокам конечного мозга, воз�
никшим в результате незакрытия нервной трубки.

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

Тем не менее наличие любой, пусть и не совсем
совершенной, классификации позволяет система�
тизировать наши знания и более точно сформули�
ровать диагноз.

В настоящей главе мы попытаемся рассказать о
принципах ультразвуковой диагностики ВПР ЦНС, об
их основных эхографических характеристиках и зат�
ронуть вопросы оценки прогноза для постнатальной
жизни и здоровья.
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лии большей популярностью пользуются прямые из�
мерения ширины боковых желудочков, а не ранее
предложенный желудочково�полушарный индекс,
представляющий собой отношение ширины боково�
го желудочка к ширине полушария мозга. Проведен�
ные исследования убедительно продемонстрирова�
ли, что пороговой величиной, при превышении кото�
рой ставится диагноз вентрикуломегалии, является
10 мм (табл. 12.1).

Вторая плоскость сканирования проходит через
лобные и затылочные рога боковых желудочков. При
ее оценке следует помнить, что во многих случаях
расширение желудочковой системы головного моз�
га плода начинается с задних рогов боковых желу�
дочков. Поэтому их оценке следует уделять особое
внимание (рис. 12.2). При нормальном развитии пло�
да их ширина до 32 нед беременности не должна пре�
вышать 10 мм (табл. 12.2) [13].

Третья аксиальная плоскость соответствует
уровню оптимального измерения размеров головы
плода, включая бипариетальный и лобно�затылочный
размеры, а также окружность головы. В этой плоско�
сти сканирования четко определяются ножки мозга
и зрительные бугры, образующие четверохолмие, а
между ними – III желудочек. По данным С.М. Воево�
дина [8], ширина III желудочка варьирует в норме от
1 до 2 мм в сроки от 22 до 28 нед беременности.

С обеих сторон от зрительных бугров распола�
гаются извилины гиппокампа, представленные округ�
лыми пространствами, медиально ограниченные ци�
стернами, а латерально – боковыми желудочками.

Кпереди от зрительных бугров определяются пе�
редние рога боковых желудочков, которые разде�
лены полостью прозрачной перегородки. Визуали�
зация полости прозрачной перегородки имеет
принципиальное значение для исключения различ�
ных пороков головного мозга и в первую очередь
голопрозэнцефалии. В таблице 12.3 представлены
нормативные значения ширины полости прозрач�
ной перегородки.

Для оценки мозговых структур, располагающих�
ся в задней черепной ямке, датчик необходимо раз�

Таблица 12.2. Нормативные значения ширины задних ро�
гов боковых желудочков головного мозга плода (в мм) [13]

Срок бере� Процентиль
менности,
нед 5�й 50�й 95�й

14 5,1 6,7 8,4
15 5,1 6,8 8,5
16 5,2 6,9 8,6
17 5,3 7,0 8,7
18 5,4 7,1 8,8
19 5,5 7,2 8,8
20 5,6 7,2 8,9
21 5,6 7,3 9,0
22 5,7 7,4 9,1
23 5,8 7,5 9,2
24 5,9 7,6 9,3
25 6,0 7,7 9,3
26 6,1 7,7 9,4
27 6,1 7,8 9,5
28 6,2 7,9 9,6
29 6,3 8,0 9,7
30 6,4 8,1 9,8
31 6,5 8,2 9,9
32 6,6 8,3 9,9
33 6,7 8,3 10,0
34 6,7 8,4 10,1
35 6,8 8,5 10,2
36 6,9 8,6 10,3
37 7,0 8,7 10,4
38 7,1 8,8 10,4
39 7,2 8,8 10,5

Таблица 12.3. Нормативные значения ширины полости
прозрачной перегородки головного мозга плода (в мм) [14]

Срок бере� Процентиль
менности,
нед 5�й 50�й 95�й

15 1,8 2,8 3,7
16 2,1 3,2 4,2
17 2,4 3,5 4,6
18 2,7 3,9 5,0
19 2,9 4,2 5,5
20 3,2 4,5 5,8
21 3,4 4,8 6,2
22 3,6 5,1 6,6
23 3,7 5,3 6,9
24 3,9 5,5 7,2
25 4,0 5,8 7,5
26 4,1 5,9 7,8
27 4,2 6,1 8,0
28 4,3 6,3 8,3
29 4,3 6,4 8,5
30 4,3 6,5 8,7
31 4,4 6,6 8,8
32 4,3 6,7 9,0
33 4,3 6,7 9,1
34 4,3 6,7 9,2
35 4,2 6,7 9,3
36 4,1 6,7 9,4
37 4,0 6,7 9,4
38 3,8 6,6 9,4
39 3,7 6,6 9,5
40 3,5 6,5 9,4
41 3,3 6,4 9,4

Рис. 12.2. Поперечное сечение головы плода. Стрелкой
указан задний рог нормального бокового желудочка голов�
ного мозга с сосудистым сплетением.
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вернуть и сместить кзади от плоскости, в которой оп�
ределяются основные размеры головы плода. При
этом последовательно изучаются полушария и червь
мозжечка на всем протяжении, а также большая цистер�
на головного мозга (рис. 12.3). Это сечение использует�
ся не только для исключения синдрома Денди  –  Уоке�
ра, который характеризуется дефектом червя моз�
жечка, но и при необходимости для определения
поперечного размера мозжечка (рис. 12.4). Гипо�
плазию мозжечка устанавливают в случаях, когда

его поперечный диаметр находится ниже 5�го про�
центиля (табл. 12.4).

Большая цистерна головного мозга также вхо�
дит в перечень протокола анатомических структур
плода, подлежащих обязательной оценке в ходе
скринингового ультразвукового исследования во вто�
рой половине беременности, так как ее расширение
рассматривается как эхографический маркер хромо�
сомных аномалий. Расширение большой цистерны
устанавливают в случаях, когда ее ширина превы�

Таблица 12.4. Нормативные значения поперечного диа�
метра мозжечка плода (в мм) [15]

Срок бере� Процентиль
менности,
нед 5�й 50�й 95�й

14 10 12 14
15 10 13 15
16 12 14 16
17 14 16 18
18 15 17 19
19 16 18 20
20 18 20 22
21 19 21 23
22 20 23 26
23 21 24 27
24 23 26 29
25 24 27 30
26 26 29 32
27 27 30 33
28 29 32 35
29 30 33 36
30 32 35 38
31 33 36 39
32 35 38 41
33 37 40 43
34 39 42 45
35 41 44 47
36 43 46 49
37 44 48 52
38 46 50 54
39 48 52 56
40 51 55 59

Таблица 12.5. Нормативные значения ширины большой
цистерны головного мозга плода (в мм)

Срок Е.А. Яковенко, Р. Снайдерс, К. Нико�
бере� 1994 [7] лаидес, 1997 [13]
мен�
ности, процентиль
нед

5�й 50�й 95�й 5�й 50�й 95�й

15 3,2 3,9 4,6 2,1 3,8 5,7
16 3,2 4,3 5,3 2,4 4,1 6,0
17 3,8 4,6 5,4 2,6 4,3 6,3
18 4,3 5,2 6,1 2,8 4,6 6,6
19 4,3 5,4 6,4 3,1 4,9 6,9
20 3,1 5,7 8,3 3,3 5,1 7,2
21 4,7 6,1 7,5 3,5 5,4 7,5
22 4,6 6,1 7,7 3,7 5,6 7,7
23 4,9 6,2 7,5 3,9 5,8 8,0
24 5,7 6,4 7,1 4,1 6,0 8,2
25 5,6 6,7 7,7 4,3 6,2 8,5
26 5,1 6,8 8,5 4,4 6,4 8,7
27 5,3 6,8 8,4 4,6 6,6 8,9
28 5,6 6,9 8,3 4,7 6,8 9,1
29 5,4 6,9 8,5 4,9 6,9 9,3
30 5,7 7,0 8,3 5,0 7,0 9,4
31 5,3 7,0 8,7 5,1 7,2 9,6
32 5,3 7,0 8,8 5,2 7,3 9,7
33 3,7 7,1 10,5 5,3 7,4 9,8
34 5,9 7,2 8,5 5,3 7,5 9,9
35 5,6 7,2 8,9 5,4 7,5 10,0
36 4,9 7,3 9,6 5,4 7,6 10,0
37 5,2 7,4 9,6 5,4 7,6 10,1
38 6,1 7,4 8,7 5,5 7,6 10,1
39 6,1 7,5 8,8 5,5 7,6 10,1

Рис. 12.3. Поперечное сечение головы плода через зад�
нюю черепную ямку. Стрелкой указана большая цистерна
головного мозга плода.

Рис. 12.4. Поперечное сечение головы плода через зад�
нюю черепную ямку. Определение поперечного размера
мозжечка.
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шает 95�й процентиль нормативных зна�
чений (табл. 12.5). По данным С.М. Вое�
водина [8], максимальный размер боль�
шой цистерны не превышает 11 мм.

Расширенное обследование струк�
тур головного мозга плода проводится с
использованием мультиплоскостной
методики, которая дополнительно вклю�
чает сагиттальную и венечную плоскости
сканирования мозга.

Сагиттальные плоскости сканиро�
вания получают при сканировании го�
ловы плода вдоль переднезадней оси
(рис. 12.5). Сканирование в сагитталь�
ной плоскости является наиболее ин�
формативным в первую очередь при
необходимости исключения или уста�
новления агенезии мозолистого тела.
Однако следует отметить, что для по�
лучения сагиттальных плоскостей не�
обходим достаточный практический
опыт, так как нередко возникают опре�
деленные технические трудности,
обусловленные «неудобным» для ис�
следования положением плода. Обыч�
но для опытных специалистов, по дан�
ным М. Van Gelder�Hasker и соавт.
[16], визуализация мозолистого тела

Рис. 12.6. Схематическое изображение (А) и эхограмма (Б) венечной плоскости сканирования головного мозга плода.
1 – мозолистое тело; 2 – боковые желудочки.

БА

Рис. 12.5. Схематическое изображение (А) и эхограмма (Б) сагиттальной плоскости сканирования головного мозга пло�
да. Стрелкой указано мозолистое тело.

БА

2

1
2

21

Таблица 12.6. Нормативные значения размеров мозолистого тела
плода [17]

Срок Длина, мм Толщина, мм Ширина, мм
бере�
мен� процентиль
ности,
нед 5�й 50�й 95�й 5�й 50�й 95�й 5�й 50�й 95�й

16 2,95 3,75 4,55 0,42 0,75 1,08 1,61 2,38 3,14
17 4,77 6,24 7,70 0,58 1,12 1,32 2,08 2,63 3,17
18 10,04 12,51 14,99 1,12 1,30 1,48 2,82 3,99 5,15
19 14,51 15,78 17,05 1,03 1,13 1,24 3,80 4,18 4,55
20 18,13 18,95 19,77 1,31 1,47 1,63 3,93 4,43 4,93
21 19,54 20,38 21,23 1,60 1,73 1,86 4,40 5,02 5,64
22 21,53 22,39 23,24 1,82 2,00 2,18 4,56 4,99 5,43
23 23,19 24,45 25,72 1,87 2,04 2,20 4,90 5,39 5,88
24 26,32 27,61 28,90 1,90 2,07 2,24 5,49 6,16 6,83
25 28,66 29,65 30,64 1,89 2,11 2,34 5,26 5,68 6,11
26 29,91 31,44 32,98 1,87 2,09 2,31 5,74 6,40 7,06
27 32,75 34,33 35,92 1,94 2,14 2,35 5,72 6,69 7,66
28 32,30 34,44 36,59 1,66 2,14 2,63 6,50 7,19 7,88
29 34,21 36,40 38,59 1,73 1,99 2,25 5,35 6,18 7,01
30 37,14 38,33 39,52 2,04 2,35 2,66 6,45 7,16 7,87
31 36,18 37,30 38,42 1,93 2,37 2,81 5,92 6,63 7,34
32 38,37 40,43 42,49 1,96 2,66 3,36 5,43 6,61 7,80
33 31,44 38,50 45,56 2,13 2,75 3,37 4,81 6,58 8,34
34 41,40 42,50 43,60 2,20 2,62 3,03 5,90 7,32 8,73
35 40,82 45,60 50,38 2,21 2,76 3,31 5,43 7,16 8,89
36 40,00 44,00 45,00 2,20 2,50 3,00 5,60 8,60 8,80
37 42,50 44,67 46,84 1,98 2,27 2,55 2,98 7,67 12,36
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у плода возможна при сагиттальном сканировании в
94% случаев.

Для исключения гипоплазии/дисплазии мозоли�
стого тела необходима оценка его длины и толщины
при сагиттальном сканировании, а также ширины, ко�
торая определяется в венечной плоскости (табл. 12.6).
Венечные плоскости получают при сканировании
головы плода вдоль латерально�латеральной оси
(рис. 12.6). При переднем венечном сечении мозо�
листое тело визуализируется в виде эхонегативного
образования между передними рогами боковых же�
лудочков и межполушарной щелью. Кроме оценки
мозолистого тела, венечные плоскости оказывают

Рис. 12.7. Допплерограммы сосудов головного мозга плода при поперечном (А) и сагиттальном (Б) сканировании.

БА

Рис. 12.8. Эхограммы позвоночника плода в сагиттальной (А), поперечной (Б) и фронтальной (В) плоскости.

ВБА

Рис. 12.9. Трехмерное изображение и специальный режим оценки скелета плода (А). Б – поверхностная реконструкция.
Отчетливо видны позвоночник и ребра плода.

БА

существенную помощь в установлении лобарной
формы голопрозэнцефалии, при которой происходит
слияние передних рогов боковых желудочков.

Борозды и извилины конечного мозга визуали�
зируются в разных плоскостях сканирования. Коли�
чество определяемых борозд увеличивается с воз�
растанием срока беременности [8, 18]. Однако в на�
стоящее время остаются до конца не разработанны�
ми надежные критерии диагностики их патологии.

Важное дополнительное значение при врожден�
ных пороках головного мозга у плода имеет цвето�
вое допплеровское картирование (ЦДК), которое по�
зволяет оценить практически все основные сосуды
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Анэнцефалия и экзэнцефалия относятся к поро�
кам развития конечного мозга, возникающим в ре�
зультате несмыкания нервной трубки. В их основе ле�
жит нарушение развития эктодермального и мезодер�
мального листков, вследствие чего такие пороки час�
то сопровождаются нарушениями развития мозговых
оболочек, костей черепа и мягких покровов головы [1].

Анэнцефалия является одним из наиболее частых
пороков ЦНС, при котором полностью отсутствует моз�
говая ткань (полушария) и кости свода черепа. При экз�
энцефалии кости свода черепа также отсутствуют

(акрания), но имеется фрагмент мозговой ткани. Акра�
ния характеризуется отсутствием свода черепа при на�
личии аномально сформированного головного мозга.

Анэнцефалия является результатом нарушения
закрытия рострального отдела нейропоры в течение
28 дней с момента оплодотворения. Проведенные
динамические ультразвуковые исследования позво�
лили установить, что акрания, экзэнцефалия и анэн�
цефалия являются этапами одного порока. Этим
объясняется, что частота экзэцефалии в ранние сро�
ки беременности превалирует над анэнцефалией и
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АНЭНЦЕФАЛИЯ/ЭКЗЭНЦЕФАЛИЯ/АКРАНИЯ

головного мозга (рис. 12.7) и установить сосудистый
генез выявленных пороков.

Позвоночник плода необходимо оценивать на
всем протяжении как в продольной, так и попереч�
ной плоскостях (рис. 12.8). Не меньшей диагнос�
тической ценностью обладает фронтальная плос�
кость сканирования, когда при spina bifida возмож�
на визуализация отсутствия задних дуг позвонков,
кожи и мышц над дефектом. Сагиттальная плос�
кость используется для оценки изгибов позвоноч�
ника, служащих косвенным признаком spina bifida,
и в случаях больших грыжевых образований при
открытой форме порока – для оценки обширности
поражения. Сканирование в поперечной плоскости
позволяет оценить замкнутость позвоночных ко�
лец, которая нарушается при закрытой spina bifida.
Новые возможности в оценке позвоночника и ди�
агностике пороков его развития открывает трех�
мерная эхография, которая с использованием спе�

циальных режимов сканирования позволяет прове�
сти детальную оценку практически всех костных
структур (рис. 12.9).

Таким образом, изучение структур головного
мозга и позвоночника плода при скрининговом ульт�
развуковом исследовании – это методически не слож�
ный процесс, который требует лишь внимания и со�
средоточенности врача, а также знаний об ультразву�
ковой анатомии ряда структур ЦНС. Следует также
помнить и о соблюдении сроков проведения эхогра�
фии, поскольку в начале II триместра часть пороков
головного мозга (например, некоторые формы гидро�
цефалии, варианты синдрома Денди – Уокера и т.д.)
еще не проявляют себя. Некоторые аномалии ЦНС
(аневризма вены Галена, арахноидальные и порэнце�
фалические кисты, опухоли и др.) могут манифести�
ровать только в III триместре, поэтому оценка струк�
тур головного мозга плода является обязательной и
на третьем этапе ультразвукового скрининга.
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наоборот анэнцефалия доминирует над акранией и
экзэцефалией во II и III триместре беремености. Так,
R. Goldstein и соавт. [2] приводят описание клиничес�
кого наблюдения, в котором при обследовании пло�
да в 12 нед беременности не было отмечено дефек�
тов развития головного мозга, а при повтором иссле�
довании в 26 нед была диагностирована анэнцефа�
лия. В другом наблюдении S. Rottem и соавт. [3] об�
наружили в 9 нед беременности аномальную форму
закладки головного и шейного отдела позвоночника
плода, а в 11 нед диагностировали анэнцефалию и
открытую форму spina bifida. K. Kennedy и соавт. [4]
описывают случай акрании в 10 нед беременности, в
котором головной мозг имел нормальный объем, но
был измененной структуры и эхогенности. В 14 нед
беременности исследователи обнаружили фрагмен�

тацию и дегенерацию головного мозга, в связи с чем
был установлен диагноз экзэнцефалии. M. Bronshtein
и A. Ornoy [5] представили наблюдение, в котором
отмечена нормальная ультразвуковая анатомия го�
ловного мозга развивающегося плода в 9 и 11 нед
беременности, но в 12 нед был установлен диагноз
акрании, а в 14 нед – анэнцефалии.

Частота анэнцефалии составляет в среднем
1 случай на 1000 новорожденных [6]. С внедрением
профилактических программ, направленных на вы�
явление пороков ЦНС, и с улучшением качества пре�
натальной диагностики частота рождений детей с
анэнцефалией снизилась [7]. Согласно данным не�
давно проведенных исследований в 11 странах Ев�
ропы, полученным при обследовании 670 766 пло�
дов/новорожденных, изолированная анэнцефалия
отмечена в 166 случаях, что составило в среднем 2,5
на 10 000 плодов/новорожденных [8]. Частота анэн�
цефалии зависит от многих факторов, в том числе,
от географических и этнических (табл. 12.7). В нашей
стране также отмечены существенные колебания ча�
стоты анэнцефалии в разных регионах (табл. 12.8).

При ультразвуковом исследовании плода диаг�
ноз анэнцефалии устанавливается достаточно лег�
ко на основании регистрации отсутствия костей
мозгового черепа и ткани головного мозга (рис.
12.10, 12.11). В большинстве случаев над орбитами
визуализируется гетерогенная структура непра�
вильной формы, которая представляет собой сосу�
дистую мальформацию первичного мозга. Диагноз
акрании ставится в тех случаях, когда мозг плода не
окружен костным сводом.

Дифференциальный диагноз анэнцефалии и экз�
энцефалии в большинстве случаев, особенно в ранние
сроки беременности, представляет значительные труд�
ности. Только отчетливое выявление фрагмента моз�
говой ткани позволяет предполагать наличие экзэнце�
фалии. Существенную помощь в дифференциальной
диагностике этих пороков оказывает ЦДК, так как при
анэнцефалии отсутствует привычная картина сосуди�

стой системы головного мозга из�за ок�
клюзии на уровне внутренних сонных ар�
терий [15]. Экзэнцефалия и акрания ха�
рактеризуются наличием кровеносных со�
судов в измененных мозговых структурах.

Пренатальная диагностика анэнце�
фалии во II и III триместрах беременнос�
ти, как правило, не вызывает затрудне�
ний (табл. 12.9), но при недостаточном
опыте исследователя возможны пропус�

Таблица 12.7. Частота анэнцефалии на 10 000 новорожден�
ных по данным мирового регистра врожденных пороков [9, 10]

Страна Частота

Австралия 4,9
Канада 5,0
Франция 0,8
Чехословакия 2,8
Дания 1,4
Англия 5,2
Финляндия 1,9
Венгрия 5,7
Израиль 4,2
Италия 2,4
Япония 9,2
Мексика 18,4
Новая Зеландия 4,2
Северная Ирландия 11,5
Норвегия 3,6
Китай 6,3
Южная Америка 5,3
Испания 3,9
Швеция 2,0
США 3,4

Таблица 12.9. Чувствительность пренатальной эхографии при выявлении анэнцефалии

Авторы Частота порока Отношение среди Срок Чувстви�
при ультразвуковом всех диагностируемых диагностики тельность,

исследовании пороков ЦНС, % %

S. Levi и соавт., 1991 [16] 0,37:1000 (6/16 072) 10,53 ≤ 22 нед 100
Z. Papp и соавт., 1995 [17] 0,69:1000 (44/63 794) 23,16 II триместр 100
A.Queisser�Luft и соавт., 1998 [18] 0,27:1000 (5/20 248) – 17,4 нед 100
С.О. Кусова, 2004 [19]
ГУ РЦПСиР, Владикавказ 13,12:1000(26/1982) 31,4 21,5 нед 100
ЦПД № 27, Москва 2,47:1000(32/21 628) 21,3 22,3 нед 100

Таблица 12.8. Частота пороков развития невральной трубки в различных
регионах Российской Федерации на 10 000 рождений

Авторы Регион Анэнцефалия

В.П. Пузырев и соавт., 1997 [11] Курская область 1,0
Е.А. Кириллова и соавт,. 2000 [12] Москва 10,35
Я.А. Лещенко и соавт., 2001 [13] Ангарск 1,0
Ф.К. Лагкуева и соавт., 2002 [14] РСО – Алания 6,75ak
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цевая хромосома 13), возникать в ре�
зультате действия аминоптерина, ме�
тотрексата, на фоне диабета матери и
гипертермии [20–24]. Анэнцефалия вхо�
дит в состав синдрома Meккеля – Грубе�
ра и гидролетального синдрома [20, 25].
Описаны редкие семейные случаи
анэнцефалии, которые наследуются по
Х�сцепленному типу [26].

По результатам наших исследова�
ний, наиболее часто отмечалось сочета�
ние анэнцефалии со спинномозговой
грыжей – 40,5%, с задержкой внутриут�
робного развития – 16,2%, деформаци�

ей скелета – 10,8% и пороками развития лица – 8,1%.
При морфологическом исследовании плода наиболее
частыми сочетанными с анэнцефалией пороками раз�
вития были спинномозговая грыжа – 40,5%, пороки
легких и надпочечников – по 21,6% [19].

В тех случаях, когда родители принимают реше�
ние пролонгировать беременность, их следует пре�
дупредить, что 50% плодов с анэнцефалией родятся
живыми, 66% из них проживут несколько часов, не�
которые могут жить в течение недели [27]. Консуль�
тация генетика и синдромолога после рождения ре�
бенка должна быть направлена на установление син�
дромологического диагноза.

При заключительном медико�генетическом кон�
сультировании семьи необходимо обсудить вопросы
риска повторения порока и вероятные причины его воз�
никновения. Эмпирический риск для анэнцефалии со�
ставляет от 3 до 5%. Для уменьшения риска повторения
анэнцефалии рекомендуется прием фолиевой кислоты
(4 мг/сут) за 3 мес до следующей беременности [28].
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Рис. 12.11. Беременность 22 нед. Анэнцефалия. А – трехмерная реконструкция. Б – объемная поверхностная реконструкция.

БА

БА

Рис. 12.10. Беременность 21 нед. Анэнцефалия. А – продольное скани�
рование плода. Б – фенотип абортуса.

ки даже такого грубого порока развития. Согласно
результатам мультицентрового анализа в 11 странах
Европы, в течение трех лет пренатально были диаг�
ностированы 159 (96%) из 166 случаев анэнцефалии,
то есть в 4% случаев эта аномалия не была выявлена
при эхографии. Тем не менее очевиден тот факт, что
анэнцефалия относится к легко обнаруживаемым по�
рокам, причем в 87% наблюдений диагноз ставится
рано, то есть до 24 нед беременности [8].

Анэнцефалия/экзэнцефалия/акрания относятся
к абсолютно летальным порокам развития, поэтому
прерывание беременности следует предлагать во
всех случаях обнаружения порока. Если пациентка
желает пролонгировать беременность, родоразре�
шение должно проводиться в интересах матери, без
расширения показаний к кесареву сечению.

Анэнцефалия и акрания являются мультифакто�
риальной патологией. Анэнцефалия может входить
в состав синдрома амниотических тяжей, сочетать�
ся с хромосомными дефектами (трисомия 18, коль�
ak
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Иниэнцефалия представляет собой летальный
сложный порок развития, возникающий в результа�
те несмыкания нервной трубки. Для него характерно
отсутствие части или всей затылочной кости со зна�
чительным расширением большого затылочного от�
верстия, в результате чего большая часть головного
мозга располагается в области задней черепной ямки
и частично в верхнем отделе позвоночного канала. В
связи с этими анатомическими нарушениями верх�
няя часть позвоночника укорачивается и расщепля�
ется и образуются энцефалоцеле и/или spina bifida.
Характерным признаком иниэнцефалии является
патологическое усиление лордоза [1, 2]. Иниэнцефа�
лия относится к редким аномалиям с неустановлен�
ной этиологией, хотя сообщалось о возможном те�
ратогенном генезе порока, чаще всего на фоне при�
ема лекарственных препаратов в ранние сроки бе�
ременности (винбластин, стрептонигрин, трипара�
нол, тетрациклин, ампициллин). Более 90% поражен�
ных плодов составляют девочки.

В литературе описано более 100 случаев иниэн�
цефалии [3]. Первое описание этого порока было сде�
лано в 1836 г. и принадлежит I. Saint�Hilare [4]. Часто�
та встречаемости иниэнцефалии варьирует от 1 слу�
чая на 900 до 1 на 65 000 родов [2, 5]. Cтоль большой
диапазон колебаний частоты встречаемости обуслов�
лен в первую очередь тем, что далеко не во всех слу�
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ИНИЭНЦЕФАЛИЯ

чаях иниэнцефалии осуществляется комплексный
анализ всех ее проявлений, и заключительный диаг�
ноз ограничивается энцефалоцеле или spina bifida.

Пренатальная ультразвуковая диагностика иниэн�
цефалии во второй половине беременности основыва�
ется на обнаружении трех основных признаков: 1) де�
фекта затылочной кости; 2) расщепления позвоночно�
го столба в верхней части; 3) фиксированного запро�
кинутого положения головы плода (рис. 12.12–12.15)
[3, 6]. Среди сочетанных пороков центральной нервной
системы при иниэнцефалии описаны анэнцефалия,
микроцефалия, гидроцефалия, голопрозэнцефалия,
аномалии задней черепной ямки, а из экстрацереб�
ральных аномалий – диафрагмальная грыжа, омфало�
целе, деформации грудной клетки, пороки сердечно�
сосудистой и мочеполовой систем, циклопия, расще�
лины лица, неперфорированный анус, косолапость и
единственная артерия пуповины [2, 3, 6–8].

Большинство публикаций, посвященных иниэн�
цефалии, содержат описание 1–3 случаев пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики этого порока. Наи�
большие серии наблюдений представили S. Sahid и
соавт. [3] и M. Dogan и соавт. [7].

S. Sahid и соавт. [3] описали 8 случаев прена�
тальной ультразвуковой диагностики иниэнцефалии
в сроки от 18 до 28 нед беременности. В 7 из 8 случа�
ев помимо основных признаков дополнительно была
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выявлена микроцефалия, в 6 – многоводие и в 2 –
единственная артерия пуповины. В 7 наблюдениях
было проведено пренатальное кариотипирование,
хромосомных аномалий не выявлено. В этой серии
выживших детей не было.

Наибольшую серию случаев (19 наблюдений) пре�
натальной ультразвуковой диагностики иниэнцефалии
опубликовали M. Dogan и соавт. [7]. В их исследовани�
ях было установлено, что наиболее часто (74%) у пло�
дов с иниэнцефалией регистрировалась spina bifida, в
26,3% случаев – затылочное энцефалоцеле, в 37% –
диафрагмальная грыжа, в 32% – гипоплазия надпочеч�

Рис. 12.12. Иниэнцефалия. А – эхограмма продольного сканирования плода. Отчетливо видно запрокинутое фиксиро�
ванное положение головы плода. Б – фенотип абортуса. В – рентгенограмма абортуса (theFetus.net).

А Б В

Рис. 12.13. Иниэнцефалия в сочетании с гидроцефалией. А – продольное ска�
нирование. Отчетливо видно запрокинутое фиксированное положение головы
плода. Б – поперечное сечение головы плода.

Рис. 12.14. Иниэнцефалия. Отчетливо
видно запрокинутое фиксированное по�
ложение головы плода и spina bifida
(стрелка).

БА

Рис. 12.15. Иниэнцефалия. А – продольное сканирование плода. Б – поверхностная трехмерная реконструкция. Отчетли�
во видно запрокинутое фиксированное положение головы плода. В – фенотип абортуса. Дополнительно видна spina bifida
(SonoPortal.net).

ВБА

ников, в 26,3% – гипоплазия легких, единственная ар�
терия пуповины и омфалоцеле. Во всех случаях исхо�
ды беременностей были неблагоприятными.

В отечественной литературе о случае пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики иниэнцефалии в на�
чале II триместра беременности первыми сообщили
Е.В. Флоренсова и М.С. Апарцин [9]. Уже в 12 нед бе�
ременности они отметили несоответствие копчико�те�
менного размера плода сроку беременности. В 15 нед
при детальном осмотре плода были обнаружены ано�
малия формирования свода черепа в затылочной об�
ласти (отсутствие четкого изображения затылочной
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Черепно�мозговая грыжа (цефалоцеле) – это
грыжевое выпячивание в области дефекта костей че�
репа, обычно локализующееся в местах соединения
костей. Менингоцеле – это выпячивание через де�
фект только твердной мозговой оболочки, которая
покрыта кожей. Содержимое менингоцеле – спинно�
мозговая жидкость. При больших дефектах в состав
грыжевого мешка может входить мозговая ткань, и тог�
да аномалия носит название менингоэнцефалоцеле.
Если в состав грыжевого мешка входит часть желудоч�
ковой системы, используют термин «менингогидроэн�
цефалоцеле» (рис. 12.16). Наиболее часто дефекты
располагаются в области затылка (рис. 12.17), но

кости, наличие образования без четких контуров в
области шейного отдела позвоночника) и расщепле�
ние позвоночника, что позволило окончательно сфор�
мировать диагноз иниэнцефалии. К 17 нед беремен�
ности энцефалоцеле приобрело более четкие конту�
ры, деформация позвоночника стала более выражен�
ной. Беременность была прервана в 21 нед, резуль�
таты патоморфологического исследования подтвер�
дили данные ультразвуковой диагностики.

Иниэнцефалия практически всегда заканчивает�
ся смертью в неонатальном периоде, поэтому в слу�
чаях пренатальной диагностики этого порока необ�
ходимо обсудить с родителями вопрос о прерывании
беременности. В литературе имеются сообщения
только о 6 случаях длительного выживания детей с
иниэнцефалией [10, 11]. Следует отметить, что у всех
детей была отмечена легкая степень иниэнцефали�
ческой деформации.
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ЧЕРЕПНО�МОЗГОВАЯ ГРЫЖА

могут образовываться и в других отделах (лобном,
теменном, назофарингеальном) [1].

Цефалоцеле – это менее распространенная
аномалия, по сравнению с другими открытыми де�
фектами нервной трубки. Ее частота составляет в
среднем 1 случай на 3000–6000 живорожденных
[2] и зависит от популяционных особенностей
(табл. 12.10).

Цефалоцеле возникает в результате нарушения
закрытия дефекта нервной трубки и обычно форми�
руется на 4�й нед внутриутробной жизни. Дефект в
черепе, через который могут пролабировать оболоч�
ки мозга и мозговая ткань, образуется из�за наруше�

Рис. 12.17. Менингоцеле. Поперечное сече�
ние головы плода. 1 – менингоцеле; 2 – де�
фект затылочной кости.

Рис. 12.16. Схематическое изображение основных видов цефалоцеле. А –
менингоцеле. Б – менингоэнцефалоцеле. В – менингогидроэнцефалоце�
ле. 1 – твердая оболочка головного мозга; 2 – субарахноидальное простран�
ство; 3 – мозговая ткань; 4 – пенетрированная часть желудочка.
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Таблица 12.10. Частота цефалоцеле на 10 000 новорожден�
ных по данным мирового регистра врожденных пороков [3, 4]

Страна Частота

Австралия 1,5
Канада 1,6
Франция 0,6
Чехословакия 0,5
Дания 0,6
Англия 1,3
Финляндия 0,3
Венгрия 1,6
Израиль 0,3
Италия 1,0
Япония 1,2
Мексика 3,2
Новая Зеландия 0,7
Северная Ирландия 1,6
Норвегия 0,7
Китай 2,7
Южная Америка 1,7
Испания 0,9
Швеция 0,8
США 1,2

ния разделения поверхностной эктодермы и подле�
жащей нейроэктодермы [5]. Цефалоцеле может воз�
никать и при синдроме амниотических тяжей, когда

в ранние сроки беременности часть черепа вовлека�
ется в процесс и ампутируется. В этих случаях дефект
может располагаться в любой области черепа и не
иметь связи с медиальной линией.

При ультразвуковом исследовании цефалоцеле
определяется как паракраниальное грыжевое образо�
вание, предлежащее к костям черепа. По данным оте�
чественных исследователей, около 75% цефалоцеле
располагаются в затылочной области, 20% – в парие�
тальной и около 5% – в других областях (в том числе в
лобной) (рис. 12.18) [6]. Точный диагноз можно поста�
вить только в случаях четкой визуализации дефекта
костей черепа. Поперечная плоскость сканирования
головы плода создает оптимальные условия для оцен�
ки целостности черепа (рис. 12.19). Дефект кости мо�
жет быть очень маленьким, поэтому ультразвуковое
исследование головы плода всегда должно прово�
диться с особой тщательностью. В некоторых случаях
размеры дефекта могут быть меньше размеров гры�
жевого мешка и находиться ниже границ разрешаю�
щей способности ультразвуковой аппаратуры сред�
него класса. Точное расположение костного дефекта
можно установить, используя лицевые и мозговые
структуры в качестве ориентиров.

Согласно литературным данным, средний срок ди�
агностики цефалоцеле при втором скрининговом ульт�
развуковом исследовании соответствует 22 нед бере�

Рис. 12.19. Менингогидроэнцефалоцеле (стрелки). А – продольное сечение. Б – поперечное сечение. При поперечном
сканировании отчетливо виден дефект затылочной кости.

БА

Рис. 12.18. Эхограммы различных вариантов цефалоцеле (стрелки). А, Б – затылочное менингоэнцефалоцеле больших
размеров. В – лобное менингоэнцефалоцеле.
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менности. Чувствительность эхографии в выявлении
этого порока в среднем составляет 78,6% (табл. 12.11).

Аналогичные результаты были получены в ходе
недавно проведенного самого крупного мультицентро�
вого европейского исследования, в котором приняли
участие 17 стран [11]. Согласно данным этого анализа,
точность пренатальной диагностики цефалоцеле при
скрининговом ультразвуковом исследовании во II три�
местре беременности составила 79% (128/162).

При наличии цефалоцеле нередко встречаются
другие аномалии развития головного мозга: микро�
цефалия (особенно при больших размерах грыжево�
го выпячивания), вентрикуломегалия, гидроцефалия
[12]. В 7–15% случаев выявляется spina bifida. Неред�
ко цефалоцеле входит в состав синдрома Меккеля–
Грубера, который относится к заболеваниям с ауто�
сомно�рецессивным типом наследования и помимо
патологии ЦНС включает поликистоз почек и постак�
сиальную полидактилию.

Помимо синдрома Меккеля – Грубера цефалоце�
ле входит в состав синдрома Уокера – Варбурга, крип�
тофтальмоза, фон Фосса, Гольденхара, Робертса,
амниотических тяжей, а также фронтоназальной дис�
плазии и фациоаурикуловертебрального комплекса.

Нередко цефалоцеле связано с ХА (трисомии 13
и 18, несбалансированные транслокации), поэтому

Таблица 12.11. Пренатальная ультразвуковая диагностика цефалоцеле

Авторы Частота Отношение среди Срок Чувстви�
при ультразвуковом всех диагностируемых диагностики, тельность,

исследовании пороков ЦНС, % нед %

S. Levi и соавт., 1991 [7] 0,25:1000 7,02 22 75
(4/16 072)

Z. Papp и соавт., 1995 [8] 0,19:1000 6,32 – 75,3
(12/63 794)

A. Queisser�Luft и соавт., 1998 [9] 0,15:1000 – 22 100
(3/20 248) (21–23)

С.О. Кусова, 2004 [10] 0,29:1000 5,2 21,3 85,7
(7/23 620) (19–27)

пренатальное обследование должно включать карио�
типирование [13–15].

При выявлении цефалоцеле родителям должна
быть предоставлена консультация нейрохирурга для
уточнения возможностей хирургической коррекции в
неонатальном периоде и обсуждения долгосрочного
прогноза. Следует помнить, что при отсутствии соче�
танных аномалий прогноз при энцефалоцеле хуже,
чем при менингоцеле. При выявлении у плода несба�
лансированной транслокации следует провести
кариотипирование родителей для исключения носи�
тельства сбалансированной транслокации одним из
супругов. В случае гибели плода или новорожденно�
го с нормальным кариотипом, но наличием сочетан�
ных аномалий, показано тщательное патологоанато�
мическое исследование для уточнения синдромоло�
гического диагноза. Исследование плаценты помога�
ет в выявлении амниотических тяжей, которые могли
быть пропущены при пренатальном обследовании.

При заключительной медико�генетической кон�
сультации необходимо постараться выявить неблагоп�
риятные факторы, повлиявшие на формирование по�
рока и обсудить эмпирический риск повторения поро�
ка (3–5%). Прием фолиевой кислоты (4 мг/сут) за 3 мес
до предполагаемой следующей беременности может
снизить риск повторения этой патологии на 70% [16].
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АГЕНЕЗИЯ МОЗОЛИСТОГО ТЕЛА

Мозолистое тело – одна из самых больших и важ�
ных спаек головного мозга, соединяющая полушария
и необходимая для эффективной функции сознания.
Агенезия является одним из наиболее частых врож�
денных пороков мозолистого тела, при котором по�
лость III желудочка остается открытой (рис. 12.20,
12.21). Данные о частоте агенезии мозолистого тела
(АМТ) противоречивы и колеблются от 0,7 до 5,3%
случаев [1]. Частота АМТ при проведении пренаталь�
ной эхографии в среднем составляет 0,11 на 1000 [2–
5]. В наших исследованиях эта патология была заре�
гистрирована только у 4 из 23 610 обследованных пло�
дов (0,18:1000) [5]. Частота этого порока при прове�
дении аутопсии плодов и новорожденных существен�
но выше и составляет 3%, что доказывает трудности
дородовой визуализации этой структуры [6]. Cреди
пороков ЦНС, диагностируемых пренатально, на АМТ
приходится около 2% (1,7–2,6%) [2–5].

Этиология АМТ гетерогенна. Этот порок разви�
тия может быть изолированным, но может сочетать�
ся с генетическими и хромосомными синдромами.
Известны случаи аутосомно�доминантного, аутосом�
но�рецессивного и Х�сцепленного типа наследова�
ния АМТ [7]. Cреди хромосомных синдромов чаще
всего отмечаются трисомии 13 и 18, среди сочетан�
ных пороков развития – кистозные внутричерепные
образования, синдром Денди – Уокера, пороки раз�
вития сердца и мочеполовой системы [8–10].

Дифференциация ткани мозолистого тела начи�
нается с 39�го дня эмбрионального развития [11], а
морфологическое формирование завершается толь�
ко к 16–17 нед беременности [12]. В этом сроке по�
лучение удовлетворительного изображения мозоли�
стого тела и возможность его измерения достигает�
ся только в 55% случаев [13]. Лучшим сроком для
оценки этой структуры является срок проведения
второго скринингового исследования (21–24 нед),
однако многие случаи изолированной АМТ пропус�
каются даже при обследовании в центрах пренаталь�
ной диагностики.

По данным одного из крупнейших центров пре�
натальной диагностики США, ни один из 15 случаев
АМТ не был диагностирован в 16–22 нед беременно�
сти [14]. Во всех наблюдениях пренатальный диаг�

ноз был установлен только в III триместре беремен�
ности. В другом исследовании, проведенном изра�
ильскими специалистами центра пренатальной ди�
агностики, у 10 из 13 плодов с АМТ во II триместре
беременности ультразвуковая анатомия головного
мозга плода была расценена как нормальная, и ди�
агноз был установлен только в поздние сроки [15]. В
исследовании A. Valat и соавт. [16] АМТ была прена�
тально диагностирована только в половине случаев
(8 из 16) несмотря на тот факт, что во всех наблюде�
ниях у плода была зарегистрирована вентрикуломе�
галия, которая требует тщательной и детальной оцен�
ки всех мозговых структур.

По данным исследований последних лет, с вне�
дрением в клиническую практику магнитно�резонан�
сной томографии (МРТ) точность пренатального вы�
явления АМТ при комплексном обследовании плодов
повысилась до 93,2% (рис. 12.22), по сравнению с
52,4% при изолированном использовании эхографии
(табл. 12.12) [17]. Вентрикуломегалия является одним
из показаний к МРТ, поскольку встречается при мно�
гих аномалиях развития головного мозга плода, кото�
рые плохо поддаются ультразвуковой визуализации.

Несмотря на значительный вклад МРТ в выявле�
ние патологии ЦНС, эхография пока остается основ�
ным методом диагностики многих пороков и, в частно�
сти АМТ. Еще в 1993 г. G. Pilu и соавт. [26] сообщили о

Таблица 12.12. Сравнительная оценка пренатальной ди�
агностики агенезии мозолистого тела с помощью эхогра�
фии и МРТ

Авторы n Эхография МРТ

S. Levi и соавт., 1991 [2] 1 1 –
M. Resta и соавт., 1994 [18] 4 2 4
P. Sonigo и соавт., 1998 [19] 50 33 50
C. D'Ercole и соавт., 1998 [20] 14 4 13
D. Levine и соавт., 1999 [21] 11 – 10
E. Simon и соавт., 2000 [22] 3 3 2
S. Carroll и соавт., 2001 [23] 3 2 –
B. Rapp и соавт., 2002 [24] 14 6 14
К.Ф. Юсупов, 2004 [25] 3 3 3
Всего 103 54 96

(52,4%) (93,2%)

Рис. 12.20. Cхематическое изображение структур голов�
ного мозга в норме (А) и при агенезии мозолистого тела (Б)
(theFetus.net). 1 – мозолистое тело; 2 – боковые желудочки;
3 – III желудочек.
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Рис. 12.21. Секционный материал головного мозга в
норме (А) и при агенезии мозолистого тела (Б)
(theFetus.net). 1 – мозолистое тело; 2 – боковой желудо�
чек; 3 – III желудочек; 4 – полость прозрачной перегородки.
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35 случаях успешной пренатальной ультразвуковой ди�
агностики АМТ. В этой серии исследований в 57% слу�
чаев были обнаружены сочетанные аномалии, и ни один
из крупных пороков не был пропущен в ходе пренаталь�
ного обследования. В 1994 г. P. Vergani и соавт. [27] так�
же опубликовали данные о 14 случаях дородового об�
наружения АМТ. В 50% наблюдений были отмечены

сочетанные аномалии и хромосом�
ные дефекты. В отечественной ли�
тературе в 2001 г. С.М. Воеводин
[28] сообщил о 27 случаях диагнос�
тики этого порока. В 2002 г. специ�
алисты из Израиля опубликовали
данные об ультразвуковой диагно�
стике 14 случаев АМТ, причем пре�
имущественно во II триместре бере�
менности [17]. В 2004 г. английские
исследователи T. Homfray и соавт.
[29] представили данные уже о 138
случаях пренатальной ультразвуко�
вой диагностики АМТ в 18–23 нед
беременности. В их исследовании
сочетанные аномалии были обнару�

жены в 71% случаев и хромосомные дефекты – в 23,2%
наблюдений.

Столь высокие результаты были достигнуты бла�
годаря тому, что в этих центрах осуществляется
мультиплоскостная оценка структур головного моз�
га плода. В нашем центре пренатальной диагности�
ки оценка мозолистого тела плода проводится во

Рис. 12.22. Магнитно�резонансные томограммы головного мозга плода в нор�
ме (А) и при агенезии мозолистого тела (Б). Стрелкой указано мозолистое тело.

БА

Г

Рис. 12.23. Cхематическое изображение структур головного мозга при агенезии мозолистого тела (А) (theFetus.net) и
эхограммы головного мозга плода с агенезией мозолистого тела во фронтальной (Б) и горизонтальных (В, Г) плоскостях.
1 – III желудочек; 2 – боковой желудочек; 3 – задний рог бокового желудочка.
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всех случаях обнаружения ано�
мального изображения интракра�
ниальной анатомии и в первую
очередь при выявлении вентрику�
ломегалии, аномальной формы
боковых желудочков и отсутствия
нормального изображения полос�
ти прозрачной перегородки.

Многие специалисты для ди�
агностики аномалий головного
мозга используют только горизон�
тальные плоскости сканирования,
что позволяет только заподозрить
АМТ на основании регистрации
сопутствующих признаков (вент�
рикуломегалии, аномальной фор�
мы боковых желудочков, отсут�
ствия нормального изображения
полости прозрачной перегород�
ки), но не визуализировать эту
структуру. Следует помнить, что
эти изменения могут обнаружи�
ваться при других пороках голов�
ного мозга или быть изолирован�
ными. Кроме того, такой весьма
характерный для АМТ признак, как
смещение III желудочка кпереди,
присутствует только в 50% этого
порока [27]. Для точной диагнос�
тики АМТ использование коро�
нарной и сагиттальной плоско�
стей сканирования является обя�
зательным (рис. 12.23). По нашему мнению, наибо�
лее информативной является сагиттальная плоскость
сканирования (рис. 12.24). Помимо прямой визуали�
зации мозолистого тела в этой плоскости при сагит�
тальном сканировании может быть использован ре�
жим ЦДК, при котором нередко удается обнаружить
отсутствие основной артерии, питающей мозолистое
тело (рис. 12.25).

В тех случаях, когда диагноз АМТ установлен,
необходимо провести тщательное изучение как ин�
тракраниальной, так и экстракраниальной анатомии
плода для исключения сочетанных аномалий, а так�
же пренатальное кариотипирование. Как правило,
хромосомные дефекты обнаруживаются в случаях
сочетанных аномалий. При обнаружении сочетан�
ных аномалий и/или хромосомных дефектов про�
гноз при АМТ можно расценить как неблагоприят�
ный. Наибольшие споры и сомнения при пренаталь�
ном консультировании вызывают случаи изолиро�
ванного порока.

В литературе существуют различные точки зре�
ния на прогноз для здоровья при отсутствии мозоли�
стого тела. Одни авторы считают, что изолированная
АМТ не сопровождается выраженными патологичес�
кими изменениями [30]. A. Fleischer и соавт. [31] на�
блюдали за 6 пациентами с момента установления
пренатального диагноза. Продолжительность наблю�
дения составила от 3 месяцев до 5 лет после рожде�
ния детей. Никакой видимой патологии во всех этих
случаях не было отмечено.

Рис. 12.24. Эхограммы головного мозга плода при сагиттальном сканировании в
норме (А) и при агенезии мозолистого тела (Б). Стрелкой указано мозолистое тело.

Рис. 12.25. Сагиттальная плоскость сканирования с использованием режима
ЦДК в норме (А) и при агенезии мозолистого тела (Б). Отчетливо видны передняя
мозговая артерия и артерия мозолистого тела в норме и отсутствие последней
при агенезии мозолистого тела.

БА

БА

J. Gupta и R. Lilford [32] при анализе 70 опублико�
ванных случаев пренатальной диагностики АМТ уста�
новили, что в случаях изолированного порока нормаль�
ное психомоторное развитие отмечено у 85% детей.
G. Pilu и соавт. [26] при динамическом наблюдении за
11 пациентами с пренатально диагностированной АМТ
констатировали низкий IQ только у 2 детей.

Другие авторы сообщают, что у детей с этим поро�
ком задержка психомоторного и интеллектуального раз�
вития отмечается в 60–70% случаев [33, 34]. S. Byrd и
соавт. [35] при наблюдении за 26 детьми с изолирован�
ной АМТ установили психоневрологические нарушения,
требующие медикаментозного лечения, у 8 из них.

Наиболее полными и объективными данными к на�
стоящему времени следует считать результаты, полу�
ченные английскими специалистами, проследившими
перинатальные исходы 138 случаев пренатальной уль�
тразвуковой диагностики АМТ [29]. Согласно их дан�
ным, ХА были обнаружены у 32 (23,2%) плодов и пре�
имущественно представлены трисомией 18 (22 слу�
чая). Даже при отсутствии ХА у большинства плодов
были выявлены различные сочетанные аномалии, в
связи с чем беременность была прервана в 93 случа�
ях, в 4 наблюдениях зарегистрирована внутриутроб�
ная гибель, один ребенок умер в неонатальном пери�
оде. Среди 30 детей, развитие которых было прокон�
тролировано в течение 2 лет и более, выраженные
нарушения развития отмечены у 50% детей. Эти дан�
ные позволяют по�новому взглянуть на перинатальные
исходы в случаях дородовой диагностики АМТ.

ak
us

he
r-li

b.r
u



234

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Согласно классификации ВПР, к порокам разви�
тия конечного мозга относятся такие редкие заболе�
вания, как порэнцефалия и шизэнцефалия. По дан�
ным K. Nicolaides, их частота не превышает 1 случай
на 10 000 новорожденных.

Шизэнцефалия характеризуется расщеплени�
ем коры головного мозга линейной формы, которое
распространяется от желудочков к субарахноидаль�
ному пространству. Предположительно возникнове�

ние шизэнцефалии связано с окклюзией средних
мозговых артерий, что может объяснить двусторон�
ний характер поражения (рис. 12.26). В случаях ши�
зэнцефалии нарушение сосудистого питания при�
водит не столько к разрушению мозговой ткани,
сколько к ее неправильному формированию. Соче�
тание шизэнцефалии с другими аномалиями разви�
тия мозга свидетельствует о наличии другого меха�
низма ее возникновения – первичных нарушений в
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Рис. 12.26. Схема формирования шизэнцефалии в ре�
зультате окклюзии средних мозговых артерий.
(theFetus.net).

Рис. 12.27. Шизэнцефалия. Поперечное (А) и венечное (Б) сечение головы
плода.

Рис. 12.28. Односторонняя шизэнце�
фалия (стрелка).

БА
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формировании структур ЦНС, например, аномаль�
ной миграции нейронов [1, 2].

P. Yakovlev и R. Wadsworth [3] первыми в 1946 г.
описали два основных типа шизэнцефалии. Тип I
характеризуется наличием линейных дефектов
коры головного мозга, стенки которых соприкаса�
ются. При типе II дефекты сохраняют линейную
форму, но их стенки отстоят друг от друга на опре�
деленном расстоянии, что иногда трактуется ис�
следователями как «гидроцефалия». Большинство
случаев шизэнцефалии возникает спорадически и
риск ее повторения минимален, однако в литера�
туре описаны семейные случаи порока [4]. Прогноз
при шизэнцефалии неблагоприятный, поскольку

большая часть коры разрушается. Многие из вы�
живших детей страдают тяжелой умственной от�
сталостью.

К настоящему времени описано не более 100
случаев этого порока, из них пренатально диагнос�
тировано не более 20 [5–10]. Первое описание пре�
натальной ультразвуковой диагностики шизэнцефа�
лии принадлежит W. Klingensmith и D. Coiffi�Ragan
[5], которым удалось выявить порок II типа в III три�
местре беременности.

Основным диагностическим критерием шизэн�
цефалии является наличие двусторонних дефектов,
исходящих из боковых желудочков в направлении к
наружной поверхности коры головного мозга (рис.
12.27). Обычно дефекты располагаются симметрич�
но, хотя могут быть и односторонними (рис. 12.28).

Шизэнцефалия сочетается с умеренной вентри�
куломегалией и в более чем в 50% случаев – с отсут�
ствием прозрачной перегородки. Среди часто встре�
чающихся сочетанных изменений описаны полимик�
рогирия, гетеротопия серого вещества головного
мозга, гипоплазия зрительных нервов и агенезия
мозолистого тела.

В связи с редкой встречаемостью шизэнце�
фалии прогнозировать исходы беременности
сложно. Учитывая, что при этой аномалии в пер�
вую очередь страдает кора головного мозга, про�
гноз для нормального неврологического развития
новорожденных может быть расценен как сомни�
тельный.
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Голопрозэнцефалия относится к порокам разви�
тия головного мозга, обусловленным неполным раз�
делением эмбрионального переднего мозга. Часто�
та голопрозэнцефалии среди новорожденных варь�
ирует от 0,06 до 0,2 на 1000 [1]. При самопроизволь�
ных абортах ее частота составляет 4 случая на 1000
[2]. Среди пороков развития ЦНС голопрозэнцефа�
лия встречается в 1–4% наблюдений [3–5] и в 5% –
среди плодов на аутопсии [6].

Голопрозэнцефалия может быть результатом
заболевания с аутосомно�рецессивным, аутосомно�
доминантным и Х�сцепленным типом наследования.
У разных исследователей частота хромосомной эти�
ологии голопрозэнцефалии варьирует от 33 до 55%
[7, 8]. Наиболее часто ХА представлены трисомией
13 и 18, del (13q), del (18р), dup (3р), del (7q36) [9,
10]. Описан случай пренатальной диагностики в 12
нед беременности алобарной голопрозэнцефалии,
сочетавшейся с синдромом Клайнфелтера [11]. В ли�
тературе имеется несколько сообщений об ассоци�
ации голопрозэнцефалии с частичной моносомией
2q37. Однако хромосомный сегмент 2q37.1>2q37.3
может содержать другой локус, играющий важную
роль в развитии мозга, который при повреждении
может приводить к аномалиям мозга без спектра по�
роков голопрозэнцефалической группы [12]. В наших
исследованиях последних лет голопрозэнцефалия
была диагностирована у двух плодов. При прена�
тальном кариотипировании у одного была выявле�
на трисомия 13, у другого – несбалансированная
транслокация [13].

Одной из причин, приводящих к развитию го�
лопрозэнцефалии не хромосомной этиологии, яв�
ляются генетические мутации. На сегодня выявле�
ны четыре гена, мутации которых связаны с голо�
прозэнцефалией: SIX3 2p21, TGIF 18p11.3, ZIC2
13q32, SHH 7q36 [14–17]. В литературе также име�
ются сообщения о неблагоприятной роли таких
факторов как сахарный диабет и прием беременной
салицилатов [7–11]. Сочетание голопрозэнцефалии
плода с классической формой фенилкетонурии у
матери описали K. Keller и соавт. [18]. G. Ronen и
W. Andrews [19] описали исходы трех беременнос�
тей, протекавших на фоне материнского алкоголиз�
ма. Новорожденные были с нормальным кариоти�

ГОЛОПРОЗЭНЦЕФАЛИЯ

пом и без фациальных проявлений фетального ал�
когольного синдрома. В 2000 г. в Калифорнии было
проведено популяционное исследование, направ�
ленное на выяснение факторов риска по голопро�
зэнцефалии среди больных с нормальным карио�
типом. По телефону был проведен опрос 58 мате�
рей со случаями рождения детей с голопрозэнце�
фалией и 107 матерей, имевших нормальных де�
тей (контрольная группа). В результате этого оп�
роса был выявлен повышенный риск для плодов
женского пола; для плодов, матери которых не
были рождены в США или Мексике, и плодов, у ма�
терей которых отмечалось раннее менархе, упот�
ребление алкоголя, курение, а также при инсулин�
зависимом диабете и приеме салицилатов в пери�
концепционном периоде [20].

В 60% голопрозэнцефалия бывает изолирован�
ной, в 22,4% случаев сочетается с другими множе�
ственными пороками развития и в 17,6% наблюде�
ний регистрируется синдромальная форма.

Пренатальная ультразвуковая диагностика го�
лопрозэнцефалии осуществляется на основании об�
наружения характерных изменений головного мозга
в зависимости от формы порока и обычно не вызы�
вает затруднений. Использование трансвагинальной
эхографии способствовало накоплению опыта ульт�
развуковой визуализации структур мозга плода на
ранних этапах развития, что дало возможность диаг�
ностики голопрозэнцефалии уже в конце I тримест�
ра беременности.

Выделяют три основные формы голопрозэнце�
фалии: алобарную, семилобарную и лобарную
(рис. 12.29).

Алобарная форма является самой тяжелой и
развивается в результате отсутствия или неполного
разделения конечного мозга на ранних этапах эмб�
риогенеза (рис. 12.30). Кроме отсутствия межполу�
шарной щели, при алобарной форме голопрозэнце�
фалии отмечается отсутствие мозолистого тела, сер�
па мозга, базальных ганглиев. В 2/3 случаев отмеча�
ются признаки микроцефалии в сочетании с резким
ухудшением звукопроводимости костей свода чере�
па в горизонтальной плоскости. При алобарной го�
лопрозэнцефалии отмечается частое сочетание с
пороками развития лица (рис. 12.31).

Рис. 12.29. Схематическое изображение структур головного мозга в норме (А), при алобарной (Б), семилобарной (В) и
лобарной (Г) формах голопрозэнцефалии (theFetus.net).

В ГБА
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Рис. 12.30. Алобарная форма голопрозэнцефалии. А – трансабдоминальное сканирование. Б – трансвагинальное скани�
рование. Отчетливо виден один общий желудочек головного мозга и неразделенные зрительные бугры.

БА

Рис. 12.31. Алобарная форма голопрозэнцефалии. А – поперечное сечение головы плода. Б – лицевая расщелина (стрелка).

БА

T. Lai и соавт. [21] описали 17 случаев прена�
тальной диагностики алобарной голопрозэнцефа�
лии в 16–30 нед беременности с использованием
двух� и трехмерной эхографии. В их исследова�
нии частота алобарной голопрозэнцефалии соста�
вила 1:415, чувствительность пренатальной эхо�
графии – 100%. В 7 (64%) случаях алобарная го�
лопрозэнцефалия сочеталась с аномалиями лица,
наиболее частыми из которых были расщелина
губы и гипотелоризм (72,7%). Результаты этого
исследования позволили авторам сделать вывод
о том, что самыми характерными пренатальными
признаками алобарной голопрозэнцефалии явля�
ются неразделенные зрительные бугры, визуали�
зация единственного желудочка и отсутствие
изображения полости прозрачной перегородки.
Кроме того, они отметили, что наиболее частыми
сочетанными пороками при алобарной голопроз�
энцефалии являются расщелина губы и гипотело�
ризм, а не циклопия или цебоцефалия, как описы�
валось ранее. В этом исследовании трехмерная
эхография не повысила точность пренатальной
диагностики алобарной голопрозэнцефалии, ус�
тановленной при двухмерной эхографии, но по�

зволила более полно оценить тяжесть и степень
поражения структур головного мозга.

Cемилобарная форма голопрозэнцефалии –
результат частичного недоразделения мозга на ле�
вую и правую полусферы. Существуют определенные
критерии для дифференциальной диагностики этой
формы с алобарной и лобарной формами порока.
При семилобарной голопрозэнцефалии два полуша�
рия мозга частично разделены в задней части, име�
ется один общий желудочек с рудиментарными зад�
ними рогами. Алобарная и семилобарная формы ча�
сто сочетаются с микроцефалией и реже с макроце�
фалией [22]. В случаях алобарной и семилобарной
голопрозэнцефалии всегда отсутствует мозолистое
тело [23]. По данным Z. Papp и соавт. [4], при исполь�
зовании перечисленных критериев чувствительность
пренатальной эхографии при семилобарной голо�
прозэнцефалии составляет 100%.

При лобарной форме голопрозэнцефалии пора�
жения мозговых структур менее выражены, поэтому
диагностика этой формы порока вызывает опреде�
ленные трудности. Так, в работе S. Carroll и соавт. [24]
было показано, что при лобарной голопрозэнцефа�
лии возможны как ложноотрицательные, так и лож�
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ноположительные диагнозы. По нашему мнению, по�
вышение точности пренатальной диагностики лобар�
ной голопрозэнцефалии при скрининговом ультра�
звуковом исследовании во II триместре беременно�
сти в первую очередь зависит от тщательной оценки
полости прозрачной перегородки у каждого плода.
Эта форма голопрозэнцефалии не всегда предпо�
лагает отсутствие мозолистого тела и базальных
ганглиев, но во всех случаях – отсутствие изобра�
жения полости прозрачной перегородки (рис.
12.32). В таблице 12.13 представлены эхографичес�
кие критерии голопрозэнцефалии в зависимости от
формы порока [25].

В 1992 г. G. Pilu и соавт. [26] опубликовали ста�
тью с описанием 12 случаев диагностики лобарной
голопрозэнцефалии в 21–35 нед беременности. Ка�
риотип у всех плодов был нормальным, генеалоги�
ческий анамнез не был отягощен. Во всех случаях
было отмечено отсутствие полости прозрачной пе�
регородки и слияние передних рогов боковых желу�
дочков. Единственной сочетанной аномалией разви�
тия в 3 случаях оказался порок Денди – Уокера. У всех
плодов была диагностирована вентрикуломегалия.
Мозолистое тело присутствовало во всех наблюде�
ниях. В 5 случаях беременность была прервана, в
одном наблюдении произошел самопроизвольный
выкидыш и только у 6 пациенток беременность за�

вершилась срочными родами. У 4 новорожденных
проведено вентрикулоперитонеальное шунтирова�
ние. Наблюдение после родов проводилось за 5 деть�
ми в течение 3 лет. Во всех случаях зарегистрирова�
на тяжелая задержка психомоторного развития.

Через два года G. Pilu и соавт. [27] опубликова�
ли еще один случай пренатальной диагностики ло�
барной голопрозэнцефалии в 30 нед беременнос�
ти. При ультразвуковом исследовании не визуали�
зировалась полость прозрачной перегородки, боко�
вые желудочки мозга и III желудочек были увеличе�
ны и сообщались между собой. Кроме того, в сред�
ней коронарной плоскости сканирования мозга пло�
да была отмечена эхогенная структура размером 3 мм
в области III желудочка. Других аномалий не выяв�
лено. В 39 нед беременности произведено кесаре�
во сечение. Извлечен живой плод мужского пола с
макроцефалией. Нейросонография у новорожден�
ного подтвердила пренатальный диагноз, а также
наличие эхогенной линейной структуры, проходя�
щей вдоль сагиттальной оси III желудочка. Магнит�
но�резонансная томография позволила выявить ту
же линейную структуру между передней и задней
спайками и расценить ее как рудиментарно сращен�
ные своды.

После описанного случая ретроспективно эти�
ми авторами были проанализированы предыдущие

БА

Рис. 12.32. Лобарная форма голопрозэнцефалии. А – эхограмма на уровне широкой коммуникации между лобными рога�
ми (стрелка), изображение полости прозрачной перегородки отсутствует. Б – эхограмма среза левого бокового желудоч�
ка (стрелка) головного мозга.

Таблица 12.13. Эхографические критерии голопрозэнцефалии в зависимости от формы порока [25]

Структуры головного мозга Форма голопрозэнцефалии

алобарная семилобарная лобарная

Желудочки Один Один, рудиментарные Почти всегда разделены,
затылочные рога за исключением лобных рогов,

умеренная вентрикуломегалия,
широкая коммуникация между

лобными рогами и III желудочком
Зрительные бугры Не разделены Не разделены Разделены
Мозолистое тело Отсутствует Отсутствует Чаще сохранено
Полость прозрачной перегородки Отсутствует Отсутствует Отсутствует
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наблюдения лобарной голопрозэнцефалии, выяв�
ленные пренатально. На большинстве антенаталь�
ных и постнатальных снимков и у всех абортирован�
ных плодов была обнаружена такая же линейная
структура. Это дало основание G. Pilu и соавт. [27]
утверждать, что ультразвуковая визуализация сра�
щенных сводов в полости III желудочка возможна и
что эта находка может способствовать повышению
точности пренатальной диагностики лобарной го�
лопрозэнцефалии.

P. Zaarour и соавт. [28] предложили другой кри�
терий для дифференциальной диагностики форм го�
лопрозэнцефалии. При лобарной голопрозэнцефа�
ли передняя мозговая артерия проходит под пере�
дними рогами боковых желудочков мозга, поэтому
при ЦДК возможно выявить их слияние. Эта же кар�
тина первоначально была зарегистрирована при ан�
гиографии у детей с лобарной голопрозэнцефалией.

Прогноз при голопрозэнцефалии зависит в пер�
вую очередь от ее формы, а также от наличия соче�

танных аномалий. Учитывая высокую вероятность
сочетания голопрозэнцефалии и ХА, необходимо
проведение пренатального кариотипирования. При
выявлении структурной перестройки следует карио�
типировать родителей с целью определения носи�
тельства сбалансированной транслокации, степени
риска повторения этой патологии и выбора тактики
планирования и ведения следующей беременности.
Следует помнить, что хромосомные аберрации, ген�
ные мутации и экзогенные факторы риска приводят
к идентичным формам голопрозэнцефалии [29].

Учитывая возможность аутосомно�рецессивно�
го, аутосомно�доминантного и Х�сцепленного типа
наследования голопрозэнцефалии, а также сочета�
ния голопрозэнцефалии с инсулинзависимым сахар�
ным диабетом, при выявлении голопрозэнцефалии
следует рекомендовать пациенткам консультации
генетика и эндокринолога. В тех случаях, когда при�
чину порока установить не удается, риск повторения
голопрозэнцефалии составляет 6% [30].
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Микроцефалия – это порок, относящийся к
группе аномалий развития конечного мозга, являю�
щийся следствием нарушения миграции и диффе�
ренцировки нервных клеток. Микроцефалия харак�
теризуется уменьшением размеров головы за счет
уменьшения объема мозга, что может приводить к
умственной отсталости. Различают первичную (ис�
тинную) и вторичную микроцефалию. Микроцефа�
лия истинная семейная, или болезнь Джакомини –
Пенро – Уза – Бека, относится к аутосомно�рецес�
сивным заболеваниям, хотя описаны случаи с ауто�
сомно�доминантным и Х�сцепленным типом насле�
дования [1]. Частота истинной микроцефалии со�
ставляет 2 случая на 10 000 новорожденных [2].
Вторичная микроцефалия является результатом
действия инфекционных или метаболических фак�
торов, хромосомных аберраций и проявляется как
в пренатальном, так и в постнатальном периодах.
При фетальном цитомегаловирусном синдроме
микроцефалия наблюдается в 40% наблюдений [3].

Фенотипическими проявлениями микроцефа�
лии является диспропорция лица и черепа, а также
признаки черепно�мозгового поражения: скошен�
ный лоб, уменьшение объема мозга (микроэнцефа�
лия) за счет поражения полушарий мозга при со�
храненных диэнцефальных и ромбэнцефальных
структурах, аномалии извилин мозга (макрогирия,
микрогирия, агирия). Несмотря на множество при�
знаков, характерных для микроцефалии, известны

МИКРОЦЕФАЛИЯ

случаи абсолютно нормальной морфологической
картины [4].

Микроцефалия часто сочетается с другими по�
роками ЦНС: вентрикуломегалией, голопрозэнцефа�
лией, порэнцефалией, лисэнцефалией, аномалиями
мозжечка и гипоплазией спинного мозга [4–6].

Микроцефалия – один из самых труднодиагно�
стируемых в пренатальном периоде пороков разви�
тия. Сложности пренатальной ультразвуковой диаг�
ностики связаны с отсутствием четких общеприня�
тых критериев этой патологии. В качестве диагнос�
тических критериев в разные годы предлагались
уменьшение размеров окружности головы плода на
2SD и 3SD, численные значения окружности головы
менее 5�го процентиля или изменение показателя
отношения окружности головы к длине бедренной
кости менее 2,5 процентиля. Следует отметить, что
в некоторых случаях интерпретация результатов, по�
лученных при измерении окружности головы плода,
бывает затруднена из�за отсутствия точных данных
о сроке беременности или из�за нарушения роста
костей [7].

При сравнении результатов эхографии и маг�
нитно�резонансной томографии у 15 плодов с мик�
роцефалией M. Resta и соавт. [8] было отмечено 2
случая ложноположительной ультразвуковой диаг�
ностики микроцефалии плода. Ложноположитель�
ные и ложноотрицательные результаты отмечены и
другими авторами [9]. В среднем чувствительность

эхографии в пренатальной диагности�
ке микроцефалии составляет только
67,4% (табл. 12.14).

Трудности пренатальной диагнос�
тики микроцефалии при скрининговом
ультразвуковом исследовании во II три�
местре беременности хорошо известны.
Так, по данным B. Bromley и B. Benacerraf
[11], только в 1 из 7 случаев диагноз уда�
лось установить до 22 нед беременнос�
ти, так как у остальных плодов числен�
ные значения окружности головы нахо�
дились в пределах нормативных значе�
ний, и поэтому диагноз у них был уста�
новлен в 27 нед или позже.

Таблица 12.14. Чувствительность эхографии и частота микроцефалии при
ультразвуковых пренатальных исследованиях

Авторы Количест� Чувстви� Частота
во плодов тельность микро�

с микроце� эхогра� цефалии
фалией  фии, %

S. Levi и соавт., 1991 [10] 6 66,6 0,37:1000
B. Bromley, B. Benacerraf, 1995 [11] 7 71,4 –
Z. Papp и соавт., 1995 [12] 2 50 0,11:1000
N. Den Hollander и соавт., 1998 [6] 30 83,3 –
H. Grandjean и соавт., 2000 [13] 38 68,4 –
С.О. Кусова, 2004 [14] 11 64,3 0,46:1000
Всего 94 67,4 0,31:1000

Рис. 12.33. Микроцефалия. А – поперечное сечение головы плода. Б – профиль плода. В – фенотип абортуса.
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Показательным является клиническое наблю�
дение, представленное А.Ю. Блиновым и А.М. Че�
репановой [15]. При скрининговом ультразвуковом
исследовании в 22 нед в ходе фетометрии было ус�
тановлено некоторое несоответствие размеров пло�
да сроку беременности. При тщательном ультразву�
ковом исследовании анатомии плода никаких дру�
гих аномалий не выявлено. Учитывая отягощенный
акушерско�гинекологический анамнез, наличие
профессиональных вредностей на производстве и
данные ультразвукового исследования, осуществ�
лено пренатальное кариотипирование. Кариотип
плода – 46,XY. При дальнейшем динамическом на�
блюдении отмечено прогрессивное отставание раз�
меров головы плода. При изучении его профиля об�
наружены резко скошенный лоб и укорочение носо�
вых костей (рис. 12.33). На основании полученных
данных только в 27 нед установлен окончательный
диагноз микроцефалии. В связи с неблагоприятным
перинатальным прогнозом беременность была
прервана. При внешнем осмотре абортуса обраща�
ли на себя внимание резко скошенный лоб, что
формировало «птицеобразный» профиль, низко
расположенные, деформированные ушные ракови�
ны. При патологоанатомическом исследовании
выявлена гипоплазия лобных долей больших полу�
шарий головного мозга, отсутствие извилин, нару�
шение лобуляции легких.

В наших исследованиях микроцефалия была
диагностирована в 28 случаях [16]. Критерием мик�
роцефалии считали уменьшение численных значений
окружности головы плода ниже 5�го процентиля нор�
мативных показателей. Частота микроцефалии в пре�
натальном периоде в наших исследованиях состави�
ла 0,09% среди всех обследованных. Средний срок
диагностики был достаточно большим и составлял
28,2 нед (19–36 нед). В большинстве случаев при
микроцефалии (78,6%) были зарегистрированы дру�
гие интра� и экстракраниальные изменения. Наибо�
лее часто были обнаружены сочетанные изменения
центральной нервной системы (59,1%), пороки раз�
вития лица (45,5%) и пороки развития мочевыдели�
тельной системы (31,8%). Все 5 изолированных слу�
чаев микроцефалии закончились рождением живых
детей, неврологических изменений в течение перво�
го месяца жизни у них не выявлено. При сочетанных
изменениях в 7 случаях были зарегистрированы пе�
ринатальные потери, в 13 – беременности прерва�
ны по медицинским показаниям в связи с наличи�
ем грубых пороков или ХА, общая частота которых
составила 10,5%. При этом в случаях изолирован�
ной микроцефалии хромосомные дефекты не об�
наружены.

Схожие результаты были получены специалис�
тами из Нидерландов, которые провели ретроспек�
тивный анализ 30 случаев микроцефалии [6]. Диаг�
ностика была осуществлена в 17–36 нед беременно�
сти, средний срок диагностики микроцефалии соста�
вил 27 нед. Диагноз микроцефалии устанавливался
при уменьшении окружности головы плода более чем
на 3SD. В этом исследовании из 30 случаев микро�
цефалии было сформировано 5 групп. Первую груп�

пу составили наблюдения с недиагностированной
пренатально изолированной микроцефалией
(16,7%), вторую – плоды с микроцефалией и голо�
прозэнцефалией (16,7%), третью – случаи микроце�
фалии, ассоциированной с ХА (23,3%), четвертую –
плоды с микроцефалией как составной частью гене�
тических синдромов (20,0%) и пятую группу соста�
вили случаи сочетания микроцефалии с множествен�
ными пороками развития (23,3%). Таким образом, у
25 из 30 плодов микроцефалия была составной час�
тью заболеваний и синдромов. Общая смертность
составила 70%, половина из них пришлась на неона�
тальный период. У 4 из 10 выживших новорожденных
микроцефалия была изолированной. У всех детей
зарегистрирована задержка умственного развития.

Таким образом, опыт отечественных и зарубеж�
ных коллег свидетельствует о том, что при подозре�
нии на микроцефалию у плода необходимо деталь�
ное динамическое ультразвуковое наблюдение и
проведение исследований, направленных на выявле�
ние ее возможной этиологии: кариотипирование пло�
да, исключение инфекций. Действие генетических
факторов устанавливается после исключения воз�
действия гипоксии, перинатальной асфиксии, воз�
действия токсинов или инфекции, а также хромосом�
ных и метаболических факторов. Устанавливать мор�
фологический диагноз микроцефалии только на ос�
новании уменьшения мозгового черепа, без струк�
турных изменений головного мозга, нельзя.

При микроцефалии дифференциальный диагноз
следует проводить с голопрозэнцефалией и задер�
жкой внутриутробного развития плода. В тех случа�
ях, когда диагноз микроцефалии установлен, необ�
ходимо информировать родителей о вариантах по�
стнатального течения заболевания. В конце 80�х го�
дов J. Tolmie и соавт. [17] выделили 4 типа клиничес�
кого проявления изолированной микроцефалии на
основании катамнестических сведений о 29 спора�
дических случаях микроцефалии и 5 семьях, в кото�
рых были зарегистрированы сибсы, пораженные
этим заболеванием.

Первый тип. Отсутствие нарастания микроцефа�
лии. Нормальная двигательная активность. Отсут�
ствие судорог и спазмов. IQ в пределах 60.

Второй тип. Быстрое прогрессирование микро�
цефалии. Частые судороги. Смерть в возрасте 10–
12 лет, в основном от респираторной инфекции.

Третий тип. Быстро прогрессирующая микроце�
фалия с ранним началом судорог и выраженным спа�
стическим компонентом (спастическая квадрипле�
гия). Задержка психомоторного развития.

Четвертый тип. Микроцефалия с аутосомно�ре�
цессивным типом наследования (неклассифициро�
ванная микроцефалия) без выраженных судорог и
спастического компонента.

К сожалению, вариант клинического течения за�
болевания невозможно предсказать в пренатальном
периоде, поэтому в случаях возникновения веских
оснований для постановки плоду диагноза микроце�
фалии  следует обсудить с семьей все возможные по�
следствия для ребенка. Тактика ведения беременно�
сти зависит от решения семьи.
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Лиссэнцефалия – это порок развития конечного
мозга в результате нарушения миграции и диффе�
ренцировки клеток.

Формирование и «созревание» коры головного
мозга – процесс долгий и сложный. Он начинается еще
во внутриутробном периоде и состоит из трех компо�
нентов: пролиферации нервных клеток, миграции ней�
ронов и дифференцировки коры. Миграция нейронов
начинается около 7 нед беременности и заканчивает�
ся около 20 нед [1]. В течение этого времени нейроны
мигрируют из эмбрионального (герминативного) мат�
рикса в перивентрикулярную зону и постепенно фор�
мируют шестислойную кору головного мозга, в кото�
рой наиболее глубокие слои представлены нейрона�
ми первой волны миграции. Формирование борозд и
извилин мозга в основном происходит после заверше�
ния процесса миграции нейронов. Этот процесс свя�
зан с более быстрым ростом поверхностных слоев коры
по сравнению с ее глубокими слоями (рис. 12.34) [2].

Лиссэнцефалия – это очень
редкий порок, характеризующийся
отсутствием послойного строения
коры головного мозга и возникаю�
щий в результате нарушения миг�
рации нейронов. «Классическая»
лиссэнцефалия характеризуется
наличием четырехслойной истон�
ченной коры головного мозга с от�
сутствием извилин (синоним – аги�
рия или гладкий мозг) в сочетании
или без сочетания с уменьшением
их количества (пахигирия). Часто�
та встречаемости лиссэнцефалии
не установлена.
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ЛИССЭНЦЕФАЛИЯ

За последнее десятилетие классификация поро�
ков развития коры головного мозга претерпела зна�
чительные изменения, что связано с открытиями в
молекулярной биологии, а также с МРТ головного
мозга. Согласно классификации A. Barkovich и соавт.
[3], выделяют 3 группы лиссэнцефалии, отличающих�
ся характером изменений коры (агирия, агирия в со�
четании с пахигирией, изолированная пахигирия).
Однако эти отличия лежат в сфере сложных гистоло�
гических и морфологических исследований мозга,
эхография не позволяет достоверно провести диф�
ференциальный диагноз.

Трудности пренатальной эхографической диаг�
ностики аномалий развития коры головного мозга
прежде всего связаны с отсутствием данных об ульт�
развуковых этапах его развития. До недавнего време�
ни считалость, что аномалии развития коры головно�
го мозга плода невозможно диагностировать ранее
27–28 нед беременности, однако анализ результатов

Рис. 12.34. Схематическое изображение полушарий мозга. А – сагиттальное се�
чение. 1 – парието�окципитальная борозда; 2 – шпорная борозда. Б – наружняя
поверхность полушария. Стрелками указаны поперечные борозды [4].
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постнатальной аутопсии, а также
пре� и постнатальной МРТ позво�
лили установить, что многие бороз�
ды и извилины мозга формируют�
ся уже с 16 нед. В ультразвуковых
исследованиях последних лет были
описаны особенности формирова�
ния коры головного мозга плода
между 16 и 30 нед [4]. Эти иссле�
дования доказали теоретическую и
практическую возможность эхогра�
фического изучения коры головно�
го мозга плода с помощью стан�
дартного ультразвукового иссле�
дования с использованием тради�
ционных плоскостей сканирова�
ния. По мнению этих авторов, сле�
дует помнить, что в раннем II три�
местре мозг плода в норме доста�
точно гладкий, поэтому оценивать
борозды и извилины можно не ра�
нее 20 нед. Эхографической оцен�
ке доступны парието�окципиталь�
ная борозда, шпорная борозда,
Сильвиева борозда, поперечные
борозды. Лиссэнцефалия характе�
ризуется отсутствием эхографи�
ческого изображения этих структур
или сглаженностью их контуров
(рис. 12.35–12.38).

Лиссэнцефалия может быть
изолированным поражением голов�
ного мозга или входить в состав раз�
личных синдромов (синдромы Мил�
лера – Дайкера и Нормана –Робер�
тса). Синдром Миллера – Дайкера
возникает в результате хромосом�
ной делеции и помимо лиссэнцефа�
лии характеризуется лицевыми
дизморфиями. После рождения он
проявляется тяжелой умственной
отсталостью и нередко приводит к
ранней детской смертности.

Заподозрить лиссэнцефалию
при эхографическом исследова�
нии сложно. До сих пор в литерату�
ре нет ни одного описания этого
порока, выявленного при скринин�
говом исследовании. Все редкие
публикации посвящены диагности�
ке лиссэнцефалии при беременно�
стях, относящихся к группе высоко�
го риска по этому заболеванию в
связи с анамнезом или у плодов с
другими ВПР ЦНС. Отечественная
пренатальная диагностика до сих
пор не располагает публикациями
о дородовом выявлении пороков
развития мозга, связанных с патологией формирова�
ния коры головного мозга.

Подробное изучение особенностей эхографичес�
кого изображения коры головного мозга плода, как

правило, является вторичным после выявления таких
изменений головного мозга, как вентрикуломегалия
или агенезия мозолистого тела. По данным K. Fong и
соавт. [5], у плодов с лиссэнцефалией вентрикуломе�

Рис. 12.35. А – 23 нед. Лиссэнцефалия. Отсутствие парието�окципитальной
борозды (стрелка). Б – 22 нед. Нормальная парието�окципитальная борозда
(стрелка) [5].

БА

Рис. 12.36. А – 23 нед. Лиссэнцефалия. Отсутствие шпорной борозды (стрел�
ка). Б – 22 нед. Нормальная шпорная борозда (стрелка) [5].

БА

Рис. 12.37. А – 23 нед. Лиссэнцефалия. Аномальная Сильвиева борозда (стрел�
ка). Б – 22 нед. Нормальная Сильвиева борозда (стрелки) [5].

БА

Рис. 12.38. А – 33 нед. Лиссэнцефалия. Отсутствие поперечных борозд (стрел�
ки). Б – 22 нед. Нормальные поперечные борозды (стрелки) [5].
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Синдром Арнольда – Киари – это совокупность
изменений в ЦНС плода, возникающих в результате
порока развития продолговатого мозга и обусловлен�
ных асинхронным ростом ствола мозга и спинного
мозга [1]. Впервые он был описан H. Chiari в 1896 г.
Это состояние характеризуется каудальным смеще�
нием продолговатого мозга, моста и червя мозжеч�
ка, когда все эти структуры оказываются в шейной
части позвоночника.

Выделяют три типа мальформации Арнольда –
Киари в зависимости от степени вклинения структур
продолговатого мозга в позвоночник [2]:

I тип характеризуется удлинением ствола мозга
и проникновением миндалин мозжечка в шейный от�
дел позвоночного канала;

II тип – вклинивание дисплазированного мозжеч�
ка в большое затылочное отверстие в сочетании с
удлинением ствола мозга;

III тип – тотальное смещение структур заднего
мозга в расширенное затылочное отверстие, сопро�
вождаемое грыжей в затылочной области.

Истинная частота различных типов синдрома Ар�
нольда – Киари, да и частота этого порока в целом, не
установлены. Одной из причин отсутствия таких дан�
ных являются разные подходы к классификации этого
порока. Согласно Международной классификации бо�
лезней, синдром Арнольда – Киари имеет отдельный
шифр (Q07,0), однако определяется в ней как «… пато�
логическое состояние, при котором происходит повы�
шение внутричерепного давления в результате инт�
ракраниальной опухоли, окклюзионных форм гидро�
цефалии, воспалительного процесса, что в некоторых
случаях приводит к вклинению мозжечка и продолго�
ватого мозга в большое затылочное отверстие» [3]. В
ультразвуковой пренатальной литературе до сих пор

галия была зарегистрирована в 85,7% случаев, аге�
незия мозолистого тела – в 14,3% наблюдений. Кро�
ме того, аномалии головного мозга, связанные с на�
рушением процесса миграции нейронов, в частности
лиссэнцефалия, могут быть обнаружены при микро�
и макроцефалии, а также при пороках, возникающих
на фоне изменения дифференцировки и формирова�
ния коры (шизэнцефалия, полимикрогирия).

Прогноз для жизни и здоровья при лиссэнце�
фалии неблагоприятный, однако пренатальное кон�

сультирование семей с подозрением на этот порок –
очень сложный и ответственный процесс. До тех
пор, пока оценка борозд и извилин коры головного
мозга плода не станет обязательной частью эхогра�
фического исследования II уровня, ставить этот ди�
агноз лишь на основании ультразвуковой картины
опасно. При подозрении на лиссэнцефалию необ�
ходимо проведение пренатальной МРТ, а также ис�
следование хромосом плода для исключения деле�
ции 17p13.3.
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СИНДРОМ АРНОЛЬДА – КИАРИ

нам не удалось найти описаний случаев дородовой
диагностики синдрома Арнольда – Киари, полностью
соответствующих этим характеристикам.

Морфологические особенности различных ти�
пов порока Арольда – Киари определяют возможно�
сти пренатального выявления и прогноз для жизни.
I тип порока совместим с жизнью и нередко явля�
ется случайной находкой у взрослых при проведе�
нии МРТ [4]. Пороки II и III типа в перинатальном
периоде встречаются достаточно часто и имеют,
как правило, крайне неблагоприятные перинаталь�
ные исходы.

Среди диагностированных случаев синдрома
Арнольда – Киари основная часть приходится на II тип.
Так, в исследованиях С.М. Воеводина [5] из 55 случа�
ев пренатальной диагностики мальформации Арноль�
да – Киари, которые были зарегистрированы в раз�
ные сроки беременности в интервале от 15 до 40 нед
I тип составил только 3,5%, II тип – 94,5%, III тип – 2%.
По данным нашего центра, при анализе 29 случаев
пренатального вывления изменений, которые были
нами трактованы, как синдром Арнольда – Киари,
лишь у одного плода была обнаружена грыжа в заты�
лочной области, что дает возможность ретроспектив�
но предположить наличие порока III типа (3,4%).

Причины возникновения синдрома Арнольда – Ки�
ари до конца не установлены. Хромосомные аномалии
при этой патологии, как правило, выявить не удается.

Ультразвуковая диагностика синдрома Ар�
нольда – Киари основана на оценке анатомии
структур, расположенных в задней черепной ямке.
В норме с конца I триместра при эхографии хоро�
шо видны полушария и червь мозжечка, большая
цистерна. В случаях изменения формы и размеров
мозжечка, его нечеткой визуализации, уменьшения
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или исчезновения большой цистерны у врача долж�
но возникнуть подозрение на наличие у плода синд�
рома Арнольда – Киари.

Очевидно, что пренатальной диагностике в основ�
ном доступны II и III тип мальформации Арнольда – Ки�
ари. I тип порока может быть заподозрен в тех случа�
ях, когда при ультразвуковом исследовании головы
плода в сагиттальной плоскости большая цистерна
резко уменьшена в размерах или не визуализирует�
ся вовсе. Изображение мозжечка при этом не меня�
ется. Основной морфологический признак этого син�
дрома – удлинение ствола мозга – по нашему мне�
нию, не имеет четких эхографических характеристик
и поэтому является весьма субъективным.

При II типе порока помимо отсутствия изображе�
ния большой цистерны в горизонтальной и сагитталь�
ной плоскостях, отмечается изменение формы и по�
ложения мозжечка за счет его каудального смещения.
Аномальная форма мозжечка и отсутствие привычно�
го ультразвукового изображения большой цистерны
хорошо заметны при эхографии и не вызывают труд�
ностей у врача проводящего исследование.

При III типе порока ко всем описанным выше
признакам присоединяется образование затылоч�
ной грыжи.

Существенную помощь в пренатальной диагнос�
тике синдрома Арнольда – Киари оказывает обнаруже�
ние дополнительных эхографических отклонений. В
подавляющем большинстве случаев этот порок сопро�
вождается вентрикуломегалией или гидроцефалией,
которая является вторичной и легко диагностируется

при ультразвуковом исследовании (рис. 12.39). По дан�
ным отечественных авторов, увеличение ширины тел
боковых желудочков мозга в горизонтальной плоско�
сти исследования было обнаружено в 74% случаев по�
рока Арнольда – Киари. Частота этого признака нарас�
тала с увеличением срока беременности (61–85%) [6].
По данным зарубежных авторов, расширение желудоч�
ков более 15 мм встречается в 53% случаев синдрома
Арнольда – Киари [7]. В наших исследованиях при син�
дроме Арнольда – Киари у плода изменения желудоч�
ковой системы были зарегистрированы в 89,6%.

При эхографическом исследовании плода с по�
дозрением на синдром Арольда – Киари следует об�
ращать внимание и на форму боковых желудочков.
Иногда желудочки меняют ее и становятся заострен�
ными кзади, как бы «ланцетоподобными».

В некоторых случаях синдром Арнольда – Киари
сопровождается изменением формы головы («ли�
мон») часто в сочетании с аномальной формой моз�
жечка («банан»), однако, по мнению С.М. Воеводина
[6], информативность этих признаков низкая. Часто�
та встречаемости этого сочетания в ранние сроки, по
его данным, составила около 45%, в интервале 22–
28 нед – 24%. Аналогичные данные были приведены
M. Van den Hof и соавт. [8]. В ранние сроки признак
«лимон» был зарегистрирован в 98% случаев, а пос�
ле 24 нед – только в 13% наблюдений. В наших ис�
следованиях форма головы плода в виде лимона
была зарегистрирована только у 27,6% плодов с син�
дромом Арнольда – Киари, при этом во всех случаях
срок диагностики не превышал 24 нед (рис. 12.40).

Рис. 12.40. Беременность 20 нед. А – поперечное сечение головы плода («лимон»). Б, В – продольное и поперечное сече�
ние позвоночника плода. Виден обширный дефект позвоночного столба (стрелки).

ВБА

Рис. 12.39. Мальформация Арнольда–Киари. А – поперечное сечение головы плода. Отчетливо видно расширение боко�
вых желудочков головного мозга. Б, В – продольное и поперечное сечение позвоночника плода. Виден обширный дефект
позвоночного столба (стрелки).

ВБА
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Помимо горизонтальной и сагиттальной плоско�
стей в пренатальной диагностике синдрома Арнольда –
Киари помощь оказывают и другие плоскости сканиро�
вания. Во фронтальной плоскости может отмечаться
изменение формы боковых желудочков (70%), атипич�
ность субарахноидальных пространств лобных долей
(63%), асимметрия расположения сосудистых сплете�
ний боковых желудочков (71%) [9]. Справедливости ради
следует отметить, что в практическом здравоохранении
в основном используется горизонтальная и реже сагит�
тальная плоскости, поэтому основное внимание следу�
ет обращать на особенности визуализации структур
мозжечка и размеры большой цистерны.

Очень важной особенностью синдрома Арноль�
да – Киари является его сочетание с аномалиями раз�
вития позвоночного столба. С одной стороны, в по�
давляющем большинстве случаев (до 95%) этот ком�
плекс изменений сопровождается образованием
спинномозговой грыжи. С другой стороны, патоло�
гоанатомические исследования свидетельствуют,
что у детей со спинномозговой грыжей частота ано�
малии развития продолговатого мозга, то есть син�
дром Арнольда – Киари, приближается к 100% [6, 10].
В наших исследованиях изменения в позвоночнике
мы нашли у всех плодов с подозрением на синдром
Арнольда – Киари. По мнению некоторых исследо�
вателей, именно нарушения в формировании голов�
ного мозга, являются основной причиной неудачных
исходов лечения спинномозговых грыж у детей [2].

Наличие или отсутствие спинномозговой грыжи
во многом определяет прогноз при синдроме Ар�
нольда – Киари. Учитывая высокую частоту сочета�
ния этих двух пороков и выраженность вторичных из�

менений в головном мозге (вентрикуломегалия или
гидроцефалия) прогноз для жизни и особенно про�
гноз для постнатального здоровья у плодов с нали�
чием синдрома Арнольда – Киари можно расцени�
вать как неблагоприятный.

Завершая раздел, посвященный вопросам пре�
натальной диагностики синдрома Арнольда – Киари,
следует остановиться на методических особеннос�
тях, помогающих поставить точный пренатальный ди�
агноз. Этот синдром по сути своей является пороком
развития продолговатого мозга. Аномалии развития
позвоночного столба часто сопровождают его, но не
являются обязательной составной частью синдрома.
Следовательно, пренатальный диагноз синдрома
Арнольда – Киари можно ставить только в тех случаях,
когда имеются явные изменения в области задней че�
репной ямки, при этом наличие или отсутствие на�
рушений строения позвоночника и изменений в же�
лудочковой системе не являются решающими для
постановки этого диагноза. Ретроспективный анализ
трехлетнего периода, в течение которого были заре�
гистрированы 29 случаев пренатального выявления
изменений у плода, определенных как синдром
Арнольда – Киари, показал что в 6 из них ультразву�
ковые изменения мозжечка не были описаны. В 5 из
6 случаев постнатальные и/или патологоанатомичес�
кие исследования сняли диагноз синдрома Арноль�
да – Киари. Как уже указывалось выше, наличие
патологии продолговатого мозга существенно ухуд�
шает прогноз для жизни и здоровья, поэтому точный
пренатальный диагноз синдрома Арнольда – Киари
играет принципиальную роль в определении тактики
ведения беременности.
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ГИДРОЦЕФАЛИЯ И ВЕНТРИКУЛОМЕГАЛИЯ

Гидроцефалия представляет собой чрезмерное
накопление ликвора в вентрикулярной системе или
в субарахноидальном пространстве, сопровождаю�
щееся атрофией мозгового вещества. В медицинс�
кой литературе гидроцефалия часто употребляется
как собирательный термин, определяющий состоя�

ния, связанные с расширением желудочковой сис�
темы мозга плода. Данные о частоте врожденной гид�
роцефалии противоречивы и варьируют от 0,3 до 1,5
на 1000 новорожденных [1–3].

Гидроцефалия может быть первичной и вторич�
ной. Первичная, или изолированная истинная гидро�
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цефалия, имеет Х�сцепленный рецессивный или
аутосомно�рецессивный тип наследования [4, 5]. В
30% случаев истинной гидроцефалии увеличение
объема черепа наблюдается внутриутробно, в 50%
случаев – через 3 мес после рождения [6]. Вторич�
ная гидроцефалия возникает как следствие наруше�
ния оттока из желудочковой системы. Избыточному
накоплению ликвора могут способствовать внутри�
черепные образования (интравентрикулярные и ин�
трацеребральные гематомы, папилломы) и спинно�
мозговая грыжа [7, 8]. Еще одним фактором, приво�
дящим к образованию вторичной гидроцефалии, яв�
ляется внутриутробная инфекция (цитомегаловирус,
токсоплазмоз, лейшманиоз), вероятно, за счет оте�
ка и других изменений в тканях, сопровождающих
воспалительный процесс [9–11]. В работе P. Hohlfeld
и соавт. [12] у 25 из 32 (78%) плодов, инфицирован�
ных Toxoplasma gondii, было отмечено расширение
желудочков головного мозга.

Сравнительный анализ этиопатогенетических
факторов вентрикуломегалии у новорожденных пока�
зал, что ведущей причиной является мальформация
Арнольда – Киари [13]. Согласно данным V. Varadi и
соавт. [14], среди детей с гидроце�
фалией стеноз сильвиева водопро�
вода отмечен в 43% наблюдений,
коммуникантные формы гидроце�
фалии – в 38%, гидроцефалия в
сочетании с синдромом Денди –
Уокера – в 13% случаев. В наблю�
дениях других авторов почти в 99%
врожденная гидроцефалия обус�
ловлена нарушением оттока ликво�
ра в местах анатомических суже�
ний вентрикулярной системы: ат�
резия, стеноз или облитерация от�
верстий Монро, Люшки и Маженди,
сильвиева водопровода, субарах�
ноидального пространства [1, 15].

Анатомически различают внутреннюю и наруж�
ную гидроцефалию. При внутренней гидроцефалии
спинномозговая жидкость накапливается главным
образом в боковых желудочках мозга, а при наруж�
ной (открытой) – в субарахноидальном и субдураль�
ном пространствах [16] (рис. 12.41).

В отличие от гидроцефалии вентрикуломегалия –
это изменение желудочковой системы, при котором
увеличение размеров боковых желудочков мозга не со�
провождается увеличением размеров головы плода.
При вентрикуломегалии ширина боковых желудочков
обычно составляет от 10 до 15 мм (рис. 12.42, 12.43).

Вентрикуломегалия/гидроцефалия может быть
как изолированным пороком, так и сочетаться с дру�
гими аномалиями, быть составляющей множествен�
ных пороков развития и хромосомных аномалий (ХА).

Согласно опубликованным данным, частота ХА
при вентрикуломегалии варьирует от 2,0 до 33,3%,
составляя в среднем 15–16% [17, 18]. По данным ев�
ропейского мультицентрового исследования, в кото�
ром приняли участие 17 стран, из 816 случаев гидро�
цефалии/вентрикуломегалии у плода ХА обнаруже�
ны в 9,4% случаев [19].

Рис. 12.43. Поперечное сечение головы плода при вен�
трикуломегалии. Ширина заднего рога бокового желу�
дочка – 12 мм.

Рис. 12.42. Поперечное сечение головы плода при вен�
трикуломегалии. Ширина заднего рога бокового желу�
дочка – 12,5 мм.

Рис. 12.41. Поперечное сечение головы плода при гидроцефалии в 26 (А) и 28
(Б) нед беременности. Отчетливо видно выраженное расширение желудочков
головного мозга.
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По мнению большинства авторов, при изолиро�
ванной вентрикуломегалии частота ХА существенно
ниже (в среднем 2–4%), чем при ее сочетании с дру�
гими интра� и экстракраниальными эхографически�
ми изменениями (17–20%), однако в некоторых ис�
следованиях такой закономерности не было выявле�
но [19]. Частота ХА при вентрикуломегалии зависит
не только от наличия других аномалий, но и от степе�
ни выраженности этого признака: чем меньше рас�
ширение боковых желудочков, тем выше вероятность
выявления ХА у плода [18]. В структуре ХА у плодов с
вентрикуломегалией в среднем на синдром Дауна
приходится 11–16%, на синдром Эдвардса – 14%, на
синдром Патау – 9%, на триплоидию – 18% и на син�
дром Тернера – не более 2% [18, 20, 21].

В наших исследованиях вентрикуломегалия
была выявлена у 178 плодов, ее частота встречаемо�
сти в общем потоке беременных составила 0,6%
(178/32 116) [22]. Сроки диагностики варьировали от
17 до 34 нед (в среднем 22,3 нед). В 69 (38,8%) на�
блюдениях вентрикуломегалия была диагностирова�
на как изолированное изменение, в 109 (61,2%) – со�
провождала врожденные пороки или сочеталась с
другими «мягкими» эхографическими признаками ХА.
Наиболее часто при вентрикуломегалии зарегистри�
рованы другие изменения структур головного мозга
(50,5%), сердца (21,1%), а также опорно�двигатель�
ного аппарата (20,2%). Общая частота ХА при вентри�
куломегалии в группе пациенток с известным карио�
типом плода составила 8,8% (12/136), частота ХА в
группе пациенток с сочетанными изменениями –
17,9% (12/67). При изолированной вентрикуломегалии
ХА не были диагностированы. При сочетании вентри�
куломегалии с аномалиями развития других органов и
систем плода спектр ХА был представлен трисомией
21 (41,7%), трисомией 18 (25%), триплоидией (8,3%),
другими грубыми ХА (25%). Кроме этого, нами была
отмечена связь между частотой ХА при вентрикуломе�
галии и возрастом пациенток. В группе пациенток стар�
ше 35 лет частота ХА была достоверно выше (17,6%),
чем в группе молодых беременных (5,9%).

Приведенные данные свидетельствуют о том,
что при обнаружении вентрикуломегалии пренаталь�
ное обследование должно включать не только под�
робное ультразвуковое исследование всех анатоми�
ческих структур, но и кариотипирование плода.

При скрининговом ультразвуковом исследовании
оценка желудочковой системы головного мозга осуще�
ствляется преимущественно при поперечном сканиро�
вании головы плода. При этом пороговой величиной
ширины боковых желудочков, при превышении кото�
рой ставится диагноз вентрикуломегалии, по данным
большинства исследователей, является 10 мм. Следу�
ет подчеркнуть, что далеко не во всех случаях вентри�
куломегалия/гидроцефалия проявляется в 20–22 нед
беременности. Приблизительно в 30% случаев расши�
рение желудочков головного мозга плода регистриру�
ется только в конце II – начале III триместра. Средний
срок диагностики вентрикуломегалии/гидроцефалии
составляет 26 нед беременности [23–25].

Диагностические возможности эхографии в пре�
натальном выявлении гидроцефалии/вентрикуломе�

галии представлены в таблице 12.15. Cогласно дан�
ным самого крупного мультицентрового европейско�
го исследования, в котором приняли участие 17
стран, точность пренатальной диагностики гидроце�
фалии/вентрикуломегалии при скрининговом ульт�
развуковом исследовании во II триместре беремен�
ности составила 76,7% [19].

В исследовании, проведенном C.О. Кусовой [31],
было установлено, что 75,9% случаев гидроцефалии
было выявлено после 24 нед беременности, причем
50% всех наблюдений диагностированной гидроце�
фалии приходится на срок от 29 нед беременности.
Эти результаты практически полностью совпадают с
итогами мультицентрового исследования в Бельгии
[26], которое показало, что гидроцефалия в 80% слу�
чаев выявляется после 23 нед беременности. В резуль�
тате этого же исследования было установлено, что ча�
стота ложноположительных результатов выявления
вентрикуломегалии при ультразвуковом исследовании
плода может достигать 9%. Точность пренатальной уль�
тразвуковой диагностики вентрикуломегалии была
проанализирована S. Carroll и соавт. [29] на основании
совпадения патологоанатомического и эхографичес�
кого диагнозов. В 29 (93,5%) из 31 случая диагнозы
совпали, что сопоставимо с результатами других ис�
следований. У 2 плодов пренатально диагностирован�
ная вентрикуломегалия не была подтверждена на
аутопсии. В этих случаях при эхографическом иссле�
довании ширина задних рогов составила 12 мм. Оче�
видно, что наибольшее количество как ложноположи�
тельных, так и ложноотрицательных случаев диагнос�
тики обусловлено умеренной вентрикуломегалией.

Неблагоприятный прогноз при вентрикуломе�
галии/гидроцефалии в первую очередь отмечается
в случаях сочетанных аномалий, ХА и при выражен�
ном расширении желудочков. По данным P. Boekkooi
и соавт. [32], перинатальные потери были зарегис�
трированы в 54% случаев пренатальной диагности�
ки вентрикуломегалии/гидроцефалии. В ходе муль�
тицентрового европейского исследования было за�
регистрировано прерывание беременности в 393
(48,2%) из 816 случаев гидроцефалии у плода [19].
Таким образом, каждый второй случай пренаталь�
но выявленной гидроцефалии имеет неблагоприят�
ный прогноз, поскольку в подавляющем большин�
стве наблюдений у плодов имеются сочетанные по�
роки и/или ХА.

При изолированной гидроцефалии прогноз во
многих случаях также расценивается как неблагопри�

Таблица 12.15. Диагностические возможности эхографии
при выявлении гидроцефалии/вентрикуломегалии у плода

Авторы n Чувствитель�
ность, %

S. Levi и соавт., 1991 [26] 21 95,2
Z. Papp и соавт., 1995 [27] 59 78,0
A. Queisser�Luft и соавт., 1998 [28] 29 62,1
S. Carroll и соавт., 2000 [29] 31 93,5
Р. Grandjean и соавт., 2000 [30] 201 92,5
С.О. Кусова, 2004 [31] 56 100
Е. Garne и соавт., 2005 [19] 816 76,7
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ятный. В работе американских специалистов было ус�
тановлено, что в группе из 40 плодов с пренатально ди�
агностированной гидроцефалией выжили только 15%
детей [33]. В Финляндии проведены исследования от�
даленных последствий 24 случаев врожденной гидро�
цефалии на основании анализа медицинской докумен�
тации, неврологического и социального развития де�
тей в возрасте 2,7–9,1 лет [34]. Нормальное развитие
констатировано только в 38%. В среднем каждый ре�
бенок подвергался шунтированию 4 раза, а максималь�
ное количество операций достигало 12.

Наибольшие трудности возникают у врача прена�
тальной диагностики при попытке оценить прогноз
развития будущего ребенка при наличии в дородовом
периоде изолированной вентрикуломегалии, когда
увеличение ширины боковых желудочков составляет
от 10 до 15 мм. Подобные случаи получили название в
литературе «умеренная изолированная вентрикуло�
мегалия» (УИВМ). Нами были обобщены результаты
24 опубликованных статей (табл. 12.16). Суммарный
анализ данных свидетельствует о том, что из 681 ре�
бенка с пренатально выявленной УИВМ нормальное
развитие отмечено только у 522 (76,65%) детей.

По данным L. Masini и соавт. [55], которые про�
вели одну из самых больших серий исследований
(185 случаев), исходы еще более неутешительные.

Таблица 12.16. Исходы беременности при УИВМ

Авторы n Срок Выжили Отсле� Время Нормальное
беременности жены наблюдения развитие среди

Размеры (в месяцах) отслеженных
желудочков детей

R. Hudgins и соавт., 1988 [35] 5 5 5 36 5 (100%)
B. Mahony и соавт., 1988 [36] 10 9 9 14–31 8 (80%)
A. Drugan и соавт., 1989 [37] 5 5 5 5 (100%)
R. Goldstein и соавт., 1990 [38] 13 24,2±5,7 нед 9 7 6–30 6 (86%)

10–15 мм
B. Bromley и соавт., 1991 [39] 27 16–36 нед 26 26 3–18 21 (81%)

10–12 мм
B. Guillon, 1991 [40] 18 19,5–35 нед 17 17 8–36 17 (100%)

≥12 мм
R. Alagrappan и соавт., 1994 [41] 11 10–13 мм 11 11 1,5–18 11 (100%)
J. Gupta и соавт., 1994 [42] 276 194 194 2–36 114 (58,7%)
M. Patel и соавт., 1994 [43] 42 37 34 1,5–70,3 28 (82%)
I. Brown и соавт., 1995 [44] 14 10–15 мм 11 11 11 (100%)
S. Lipitz и соавт., 1998 [45] 26 23,5 нед 26 26 25 (96%)

12,1 мм
A. Arora и соавт., 1998 [23] 30 27 27 1,5–72 19 (70%)
S. Bloom и соавт., 1997 [46] 62 12,5±2,1 мм 60 22 21,6±17,4 14 (64%)
N. Den Hollander и соавт., 1998 [47] 42 20–38 нед 26 26 10–48 12 (46,2%)
D. Nisbet и соавт., 1998 [48] 24 10–15 мм 24 24 4–48 21 (87,5%)
S. Robson и соавт., 1998 [49] 50 37 37 Новорожденные 37 (100%)
P. Vergani и соавт., 1998 [50] 45 18–37,5 нед 45 45 3–72 45 (100%)

10–15 мм
A. Beke и соавт., 1999 [51] 30 30 30 Новорожденные 23 (76,6%)
G. Pilu и соавт., 1999 [11] 27 27 21 21–72 21(100%)
M. Senat и соавт., 1999 [52] 10 10 10 3–48 10 (100%)
R. Pinzano и соавт., 2000 [53] 32 15–40 нед 29 29 22 (75,9%)

10–15 мм
E. Graham и соавт., 2001 [54] 39 10–15 мм 34 19 До 48 17 (89,5%)
А. Mercier и соавт., 2001 [20] 26 10–15 мм 26 22 18 (81,8%)
C.О. Кусова, 2004 [31] 34 17–36 нед 32 24 12 (50%)

10–20 мм
Всего 898 757 681 522 (76,65%)

Перинатальная смертность при вентрикуломегалии
составила 14%. Из выживших детей только у 82% от�
мечено нормальное развитие. У 10% наблюдались
грубые и у 8% – умеренные  неврологические нару�
шения. Таким образом, давать благоприятный про�
гноз для психомоторного развития ребенка при пре�
натально диагностированной вентрикуломегалии
можно с большой осторожностью и только при отсут�
ствии сочетанных пороков развития, нормальном ка�
риотипе и отсутствии динамики увеличения ширины
боковых желудочков мозга более 15 мм. Кроме того,
по мнению некоторых авторов, неврологические на�
рушения после родов реже наблюдаются при одно�
стороннем процессе.

В связи с отсутствием объективных и надежных
пренатальных критериев постнатального развития
ребенка S. Gudmundsson и соавт. [56] предприняли
попытку использования данных допплерографичес�
ких исследований мозга плода. К великому сожале�
нию, показатели допплерографии средней мозго�
вой и внутренней сонной артерий при вентрикуло�
мегалии не отличались от показателей здоровых
плодов, то есть не позволили прогнозировать жиз�
неспособность ребенка, его психомоторное разви�
тие, а также необходимость проведения шунтиро�
вания после родов.
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Синдром Денди – Уокера – это порок развития,
возникающий в результате нарушений формирова�
ния ромбовидного мозга и характеризующийся на�
личием полной или частичной агенезии червя моз�
жечка, кистозным расширением IV желудочка и фор�
мированием кисты в области подпаутинного про�
странства задней черепной ямки [1].

Впервые синдром был описан в 1914 г. W. Dandy
и K. Blackfun [2] в статье, посвященной изучению раз�
ных форм гидроцефалии, а через 7 лет, в 1921 г., уви�
дела свет работа W. Dandy [3], в которой он анализи�
ровал методы диагностики и лечения этого порока.
Спустя 21 год J.Taggart и A. Walker [4] предложили
вариант хирургической коррекции описанной па�
тологии. Только в 1954 г. фамилии двух ученых –
W. Dandy и A. Walker – были объединены в названии
одного синдрома. Это сделал C. Benda [5], который
не согласился с теорией патогенеза синдрома, выс�
казанной W. Dandy, но увековечил в названии имена
первых исследователей.

Среди живорожденных детей частота встречае�
мости синдрома Денди – Уокера относительно невы�
сока – 1 случай на 25 000–35 000 [6]. Среди детей с
гидроцефалией синдром Денди – Уокера диагности�
руется значительно чаще – в 3,5 –12% случаев [7, 8],
при этом прогноз для жизни и здоровья зависит от
многих факторов и варьирует от практически нор�
мального постнатального развития новорожденного
до тяжелой инвалидности и даже гибели ребенка.

Согласно результатам наших исследований,
синдром Денди – Уокера за 5,5 лет работы был диаг�
ностирован пренатально в 14 случаях, что составило
0,038% от общего количества обследованных бере�
менных или 0,4/1000 [9]. По данным обратной связи,
достоверных сведений о недиагностированных слу�
чаях этой патологии не было получено.

Механизм формирования структур ЦНС в пе�
риод эмбриогенеза, так же как и ультразвуковая
анатомия головы плода и новорожденного хоро�
шо известны, тем не менее, пренатальная диагно�
стика синдрома Денди – Уокера продолжает вы�
зывать значительные трудности, особенно в уч�
реждениях I уровня. В нашем исследовании сред�
ний срок постановки диагноза был очень поздним
и составил 28,2 нед (от 19 до 37 нед). Несмотря на
то, что большинство беременных неоднократно про�
ходили ультразвуковые исследования во II триместре
в разных учреждениях Москвы, диагноз синдрома
Денди – Уокера не был установлен. На I уровне

обследования правильный диагноз синдрома был
поставлен только в 2 из 10 случаев, и пациентки
были направлены в пренатальный центр для ком�
плексного обследования и решения вопроса даль�
нейшей тактики ведения. В целом правильный
диагноз до 24 нед удалось установить только в 5
(35,7%) наблюдениях. В работе B. Ulm и соавт.
[10], анализирующей 28 случаев дородовой диаг�
ностики синдрома Денди – Уокера, этот показа�
тель был несколько выше (50%), но также не удов�
летворял авторов.

Для того, чтобы понять основополагающие мо�
менты эхографической диагностики синдрома, а так�
же проанализировать наиболее распространенные
ошибки, следует коротко вспомнить основные эта�
пы эмбрионального развития структур заднего моз�
га и его анатомию.

ЦНС начинает формироваться уже на 3�й не�
деле гестации из уплотненного участка эктодер�
мы. На самых ранних сроках после закрытия не�
рвной трубки в ее цефалическом конце формиру�
ются три расширения – передний, средний и зад�
ний первичные мозговые пузыри. Пузырь, распо�
ложенный ближе к каудальному концу, носит на�
звание rhombencephalon (задний или ромбовид�
ный мозг). В дальнейшем из этого отдела форми�
руется myelencephalon и metencephalon, после�
дний дает начало варолиеву мосту и мозжечку.

Мозжечок формируется из двух симметрично
расположенных отделов нервной трубки (rhombic
lips). Эти структуры растут навстречу друг другу от
периферии к середине и, сливаясь, образуют моз�
жечковую пластину [11]. В месте их слияния в цент�
ре мозжечковой пластины к 12 нед возникает червь
мозжечка, к которому примыкают два полушария
мозжечка.

Кпереди от мозжечка располагается полость IV
желудочка, который филогенетически является об�
щей полостью rhombencephalon и сообщается с цен�
тральным каналом спинного мозга и полостью сред�
него мозгового пузыря – водопроводом. Дно IV же�
лудочка выстлано сосудистой оболочкой и поначалу
замкнуто. К 15–16 нед в области боковых карманов
желудочка и в нижнем углу в эпителии образуются
отверстия Люшки и Маженди, через которые откры�
вается сообщение IV желудочка с подпаутинным про�
странством [12].

Подпаутинное пространство – это область
между сосудистой и паутинной оболочками мозга.
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Паутинная оболочка покрывает мозг, но не заходит в
глубину борозд и углублений, за счет чего образу�
ются карманы, носящие название цистерн головно�
го мозга. Между задним краем мозжечка и продол�
говатым мозгом расположена самая большая цис�
терна головного мозга (рис. 12.44) [12].

При наличии дефекта червя мозжечка и увели�
чении по тем или иным причинам размеров IV желу�
дочка создаются условия для пролабирования желу�
дочка в подпаутинное пространство и формирования
кисты в области большой цистерны (рис. 12.45). Этот
комплекс изменений в структуре мозга и получил
название синдрома Денди – Уокера. По международ�
ной классификации пороков развития ВОЗ этот син�
дром относится к порокам вентрикулярной системы
и подпаутинного пространства [13], а по классифи�
кации W. De Myer – это порок, обусловленный нару�
шениями органогенеза [14]. В. Guidetti и соавт. [15]
рассматривают синдром Денди – Уокера как третью
форму гидроцефалии наряду со стенозом водопро�
вода и открытой гидроцефалией.

Этиология и патогенез синдрома остаются до
конца не ясными. Среди возможных причин его воз�
никновения большинство исследователей называет
тератогенное воздействие неблагоприятных факто�
ров в ранние сроки беременности и возможную ге�
нетическую предрасположенность. Группа риска по
развитию синдрома Денди – Уокера – это беремен�
ные старшей возрастной группы, пациентки с анало�
гичной патологией или другими пороками развития
в анамнезе, а также матери, страдающие сахарным
диабетом [16].

До настоящего времени сохраняется версия па�
тогенеза, первоначально высказанная W. Dandy и
K. Blackfun [2], о частичной или полной окклюзии от�
верстий Люшки и Маженди, вследствие чего из IV же�
лудочка ухудшается отток спинномозговой жидкости.
Не опровергнута теория E. Gardner и соавт. [17] о дис�
балансе в продукции спинномозговой жидкости в же�
лудочках мозга, приводящем к сдавлению червя моз�
жечка, его вторичной гипоплазии и постепенному

формированию кисты в области большой цистерны.
Вполне вероятна и первичная агенезии червя моз�
жечка в связи с нарушением слияния rhombic lips на
ранних стадиях органогенеза. Не исключено, что в
разных случаях механизмы формирования этого по�
рока отличаются, что приводит в возникновению раз�
ных форм синдрома.

Выделяют полную и неполную, а также закры�
тую и открытую формы синдрома Денди – Уокера
[7, 14]. Полная форма характеризуется агенезией
червя мозжечка, наличием явной коммуникации
между IV желудочком и кистой в области большой
цистерны (рис. 12.46–12.48). Как правило, ультра�
звуковая диагностика синдрома Денди – Уокера не
вызывает затруднений в центрах пренатальной ди�
агностики [18–20].

Неполная форма синдрома представляет собой
частичную агенезию нижней части червя мозжечка,
в связи с чем коммуникация IV желудочка с кистой
большой цистерны прослеживается не на всем про�
тяжении червя. Для уточнения ультразвукового ди�
агноза неполной формы синдрома Денди – Уокера
требуется проведение исследования структур моз�
жечка на разных уровнях, поскольку в стандартной
плоскости сканирования целостность мозжечка мо�
жет быть не нарушена (рис. 12.49).

Пренатальный диагноз неполной формы синд�
рома Денди – Уокера очень сложен. Ложноположи�
тельные результаты можно получить при некоррек�
тном исследовании анатомии задней черепной
ямки, особенно в ранние сроки беременности, ког�
да окончательное формирование червя мозжечка
может еще не завершиться [21]. Во избежание ди�
агностической ошибки при подозрении на патоло�
гию мозжечка следует проводить повторные ульт�
развуковые исследования задней черепной ямки
после 18 нед строго в аксиальной плоскости. Пре�
красный пример правильной тактики пренатально�
го обследования при неполной форме синдрома
Денди – Уокера приведен в публикации отечествен�
ных авторов [19]. В статье описывается случай

Рис. 12.44. Схема строения головного мозга. 1 – водо�
провод; 2 – IV желудочек; 3 – червь мозжечка; 4 – полуша�
рия мозжечка; 5 – подпаутинное пространство (большая
цистерна).

Рис. 12.45. Схема формирования порока Денди – Уокера.
1 – полушария мозжечка; 2 – расширенный IV желудочек; 3 –
гипоплазированный червь мозжечка; 4 – киста в области
большой цистерны.
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постепенного нарастания эхографических измене�
ний от незначительного расширения большой цис�
терны при сохраненной структуре мозжечка в 18 нед
до появления к 22 нед дефекта червя мозжечка в
нижних отделах. Этапы развития патологического
процесса в этом случае могут служить подтвержде�
нием теории патогенеза синдрома Денди – Уокера,
высказанной E. Gardner и соавт. [17], о которой упо�
миналось выше.

Помимо полной и неполной форм синдрома Ден�
ди – Уокера некоторые авторы выделяют закрытую и
открытую формы в зависимости от наличия или от�
сутствия окклюзии отверстий Люшки и Маженди и,
соответственно, сообщения желудочка с подпаутин�
ным пространством. Для пренатальной диагностики
эти формы не имеют клинического значения, по�
скольку в настоящее время отсутствуют методы до�
родовой оценки проходимости этих структур голов�
ного мозга.

На XIV Всемирном конгрессе врачей ультразву�
ковой диагностики в акушерстве и гинекологии (Сток�
гольм, 2004 г.) M. Bronshtein представил новую клас�
сификацию аномалий задней черепной ямки, осно�
ванную на патофизиологии, локализации и времени
возникновения патологии у плода [22]. Автор пред�
лагает выделять группу заболеваний с образовани�
ем напряженных кист (или кист с большим давлени�
ем внутри) в области задней черепной ямки (синд�
ром Денди – Уокера и арахноидальные кисты этой

области), группу патологий червя мозжечка (частич�
ное или полное его отсутствие), к которой относится
неполная форма синдрома Денди – Уокера, и группу
прочих аномалий развития структур задней черепной
ямки. По нашему мнению, деление синдрома на пол�
ную и неполную формы является более обоснован�
ным, хотя каждый врач имеет возможность исполь�
зовать любую классификацию.

Как уже указывалось выше, непременными ус�
ловиями дородовой диагностики синдрома Денди –
Уокера являются дефект червя мозжечка, увеличение
IV желудочка и наличие кисты в области большой цис�
терны, сообщающейся с полостью IV желудочка. Ви�
зуализация червя мозжечка при трансабдоминаль�
ном эхографическом исследовании возможна уже с
15–16 нед в сагиттальной плоскости и с 20 нед – в го�
ризонтальной [23]. Оценка большой цистерны, как
и оценка мозжечка, в большинстве случаев не вы�
зывает трудностей. Ее диаметр незначительно уве�
личивается с ростом срока беременности в сред�
нем от 4–6 мм в 16 нед до 6–10 мм при доношен�
ной беременности [24].

Визуализация IV желудочка требует значи�
тельного опыта. Следует помнить, что до 22 нед
его размер не превышает 1 мм, что, несомненно,
затрудняет оценку. В интервале 22–34 нед длина
IV желудочка составляет в среднем 2 мм и к доно�
шенной беременности увеличивается до 3–4 мм.
Ширина желудочка не превышает 5 мм до 26–27

Рис. 12.48. Поперечное сечение головы
плода при синдроме Денди – Уокера в со�
четании с агенезией мозолистого тела.

Рис. 12.47. Поперечное сечение голо�
вы плода при полной форме синдрома
Денди – Уокера (стрелка).

Рис. 12.46. Поперечное сечение голо�
вы плода при полной форме синдрома
Денди – Уокера (стрелка).

Рис. 12.49. Поперечное сечение головы плода на различных уровнях при неполной форме синдрома Денди – Уокера.
Отчетливо видно, что в стандартных плоскостях сканирования (А, Б) целостность мозжечка не нарушена, тогда как нижняя
часть червя мозжечка (В) отсутствует (стрелка).
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нед беременности и возрастает до 10 мм к сроку
родов [23].

Вопрос о потенциальных сроках обнаружения
синдрома Денди – Уокера носит спорный характер.
По мнению многих исследователей, диагноз в боль�
шинстве случаев может быть установлен после 18–
20 нед беременности. Однако в некоторых случаях
пренатальная диагностика синдрома Денди – Уоке�
ра возможна в ранние сроки беременности. Соглас�
но опубликованным данным, наиболее ранняя пре�
натальная диагностика аномалии Денди – Уокера
была осуществлена при трансвагинальной эхогра�
фии в 12–14 нед беременности [10, 25–27].

Синдром Денди – Уокера часто сочетается с дру�
гими аномалиями головного мозга, а также с поро�
ками развития органов и систем плода, которые в
среднем диагностируются в 60–75% случаев [1, 14,
28, 29]. По данным литературы, самыми частыми со�
четаниями являются комбинации с пороками серд�
ца и расщелинами лица, а среди других аномалий
мозга – с агенезией мозолистого тела, патологией
извилин мозга и кистами сосудистых сплетений.
Результаты наших исследований полностью совпа�
дают с ранее опубликованными данными. В нашей
серии только в 4 (28,6%) из 14 случаев синдром
Денди – Уокера был изолированной патологией; в
10 (71,4%) – обнаружены различные сочетанные
аномалии [9].

Увеличение размеров боковых и III желудочка
расценивается большинством авторов, как одно из
проявлений синдрома Денди – Уокера. B. Ulm и со�
авт. [10] показали, что частота вентрикуломегалии
возрастает со сроком беременности: 1 (8,3%) на�
блюдение из 12 случаев ранней диагностики и 7
(58,3%) из 12 – при выявлении порока после 21 нед.
В наших исследованиях такой закономерности не
отмечено. Из 5 случаев ранней диагностики синд�
рома в 4 (80%) было констатировано наличие вен�
трикуломегалии. При позднем обращении пациен�
ток увеличение размеров желудочков было зафик�
сировано в 5 из 9 (55,6%) наблюдений. Следует
подчеркнуть, что все исследователи описывают
случаи пренатальной диагностики синдрома Ден�
ди – Уокера без сопутствующих изменений разме�
ров III и боковых желудочков. В наших исследова�
ниях этот показатель составил 35,7% [9]. Очевиден
вывод, что при каждом эхографическом исследо�
вании следует обращать внимание не только на
параметры боковых желудочков, но и на размеры
большой цистерны, а также подробно изучать
структуру мозжечка.

Синдром Денди – Уокера – одно из немногих па�
тологических состояний плода, при котором прена�
тальное кариотипирование является абсолютным
показанием. Частота ХА в этих случаях колеблется
от 29 до 55% случаев, и спектр изменений представ�
лен в подавляющем большинстве случаев грубыми
аберрациями (синдромы Эдвардса, Патау, трипло�
идии) [10, 29, 30]. В наблюдениях, представленных
О.К. Русановой и соавт. [20], отмечен случай синд�
рома Денди – Уокера при трисомии 21. В нашем ис�
следовании инвазивная диагностика была проведе�

на у 8 пациенток, при этом в 4 (50%) случаях (все с
сочетанными пороками развития) выявлены ХА
(триплоидия – 2, транслокационная форма синдро�
ма Патау – 1, несбалансированная транслокация –
1). Интересно, что по данным Р. Снайдерс и К. Нико�
лаидес [24], частота ХА при увеличении размеров
задней черепной ямки (в том числе и при синдроме
Денди – Уокера) в среднем составляет 44% и чаще
всего представлена трисомией 18. В наших иссле�
дованиях этот показатель был неожиданно высо�
ким – 70%. Из 20 наблюдений с известным карио�
типом (в том числе случаи синдрома Денди – Уоке�
ра), где переднезадний размер большой цистерны
превышал нормативные значения у 14 плодов были
диагностированы ХА (синдром Эдвардса – 8, синд�
ром Патау – 1, триплоидия – 2, несбалансирован�
ные транслокации – 3).

Прогноз для жизни и здоровья при синдроме
Денди – Уокера зависит от наличия сочетанных ано�
малий развития, ХА и срока диагностики. По данным
литературы, показатели постнатальной заболевае�
мости и смертности выше в тех случаях, когда синд�
ром диагностирован в пренатальном периоде, а не у
новорожденного. Большинство авторов, имеющих
данные о постнатальном развитии детей, страдаю�
щих синдромом Денди – Уокера, констатируют серь�
езные изменения в их неврологическом статусе, осо�
бенно в тех случаях, когда диагноз был поставлен
пренатально [10, 31, 32].

Патологоанатомическая верификация прена�
тального диагноза синдрома Денди – Уокера явля�
ется серьезной проблемой, поскольку в большин�
стве случаев аутопсии проводятся с нарушением
правил исследования. Например, традиционное
вскрытие головного мозга по методу Вирхова про�
дольными разрезами не позволяет оценить истин�
ную высоту и ширину измененных желудочков моз�
га и сопоставить их с данными эхографии. Более
предпочтительна в этих случаях секция мозга по
методу Фишера и Пашкевича (поперечными разре�
зами), которая требует длительной предваритель�
ной фиксации тканей [33].

Проведенный анализ позволяет, на наш взгляд,
сделать несколько выводов, которые могут помочь
врачу ультразвуковой диагностики в его повседнев�
ной работе [9].

Во�первых, синдром Денди – Уокера – это пато�
логия, которая может быть диагностирована в пре�
натальном периоде при проведении ультразвуково�
го исследования во II триместре беременности. Ус�
пешность дородового выявления зависит от точнос�
ти соблюдения методики эхографического исследо�
вания и тщательности оценки мозговых структур, в
том числе анатомии мозжечка, размеров желудочков
головного мозга и большой цистерны. Диагноз это�
го синдрома может быть поставлен при наличии всех
компонентов: полного или частичного дефекта чер�
вя мозжечка, увеличения IV желудочка, наличия кис�
ты в области большой цистерны, сообщающейся с
полостью IV желудочка.

Во�вторых, в связи с высоким риском ХА при под�
тверждении диагноза или при подозрении на синдром
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Вена Галена представляет собой крупный мозго�
вой сосуд, проходящий сверху и сзади от зрительных
бугров в субарахноидальном пространстве, извест�
ном под названием цистерны вены Галена. Оно соеди�
няется с нижним сагиттальным синусом, проходящим
вдоль нижнего края серпа мозга, вместе с которым они
образуют прямой синус. Под термином «аневризма
вены Галена» подразумеваются различные сосудис�
тые мальформации от множественных коммуникаций
между системой большой мозговой вены и мозговы�
ми сосудами системы сонных и вертебробазилярных
артерий до собственно аневризмы вены Галена.

Сосудистые мальформации головного мозга –
это группа врожденных заболеваний, связанных с

нарушением развития сосудов мозга на различных
этапах их эмбриогенеза. Артериовенозные маль�
формации представляют собой различной формы
и величины «клубки», образованные вследствие
беспорядочного переплетения патологических со�
судов. Эти сосуды имеют разный диаметр, стенки
их истончены и по своему строению отличны и от
артерий, и от вен; лишены характерных для арте�
рий и вен слоев, представлены гиалиновыми и кол�
лагеновыми волокнами [1]. Наиболее часто арте�
риовенозные мальформации располагаются суп�
ратенториально (полушария головного мозга, об�
ласть большой мозговой вены), реже – в задней
черепной ямке.
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Денди – Уокера в комплекс пренатального обследо�
вания следует включать кариотипирование плода.

В�третьих, все случаи пренатальной диагности�
ки синдрома Денди – Уокера и особенно случаи пре�
рывания по медицинским показаниям требуют обя�

зательной качественной регистрации на доступных
носителях (термопринтер, видеозапись и т.д.) в свя�
зи с невозможностью проведения адекватного пато�
логоанатомического исследования в большинстве
наблюдений.
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Афферентными сосудами являются ветви маги�
стральных сосудов мозга, они могут быть значитель�
но расширены и извиты. Дренирующие вены также
расширены и удлинены из�за развития патологичес�
ких петель. Характерной особенностью строения со�
судистых мальформаций является отсутствие в них
капиллярной сети, что ведет к прямому шунтирова�
нию крови из артериального бассейна в систему по�
верхностных и глубоких вен. В связи с этим часть кро�
ви устремляется по пути наименьшего сопротивле�
ния, т.е. через артериовенозные мальформации и не
принимает участия в кровоснабжении мозговой тка�
ни. Артериовенозные мальформации отвлекают на
себя значительную часть крови, поступающей в по�
лушарие, что приводит к его анемизации и наруше�
нию тканевого обмена.

Несмотря на то, что аневризма вены Галена
встречается очень редко, на эту аномалию приходит�
ся 1/3 всех случаев артериовенозных мальформаций
периода новорожденности и раннего детства. У маль�
чиков она встречается в 2 раза чаще [2].

При рождении у половины детей клиническая
симптоматика отсутствует. У остальных 50% ново�
рожденных имеются признаки сердечной недоста�
точности [3], которая является неблагоприятным
прогностическим признаком. Гидроцефалия при
рождении диагностируется редко, но в некоторых
случаях она развивается спустя некоторое время. В
более позднем возрасте могут возникнуть внутриче�
репные кровоизлияния и нарушения мозгового кро�
вообращения, приводящие к ишемии.

Прогноз при аневризме вены Галена неблагоп�
риятный – более чем в 90% случаев наступает смерть
в неонатальном периоде и младенческом возрасте.
Большие надежды возлагаются на эмболизацию ар�
териовенозной мальформации (окклюзия как арте�
риальной, так и венозной части) [4–6]. Несмотря на
отдельные успешные клинические случаи оператив�
ного лечения, преимущественно путем эмболизации,
смертность остается высокой и составляет 78%, по�
этому пренатальная диагностика аневризмы вены
Галена имеет важное практическое значение [7].

С 1937 г., когда впервые Jr. Jaeger и соавт. [8]
описали аневризму вены Галена, опубликовано
более 300 описаний клинических наблюдений
этой патологии, из них только около 50 случаев
было диагностировано в пренатальном периоде,
как правило в середине III триместра. При ультра�
звуковом исследовании плода аневризма вены Га�
лена визуализируется в виде срединного гипоэ�
хогенного образования, расположенного над моз�
жечковым наметом. ЦДК значительно упрощает
пренатальную диагностику аневризмы вены Гале�
на (рис. 12.50, 12.51).

Основным диагностическим критерием анев�
ризмы является турбулентный артериальный и ве�
нозный характер кровотока, обнаруживаемый в
срединном гипоэхогенном образовании [8]. Для
уточнения диагноза после родов следует приме�
нять МРТ, которая дает возможность уточнить
структуру сосудистого русла и выявить венозные
дренажи. Дифференциальный диагноз необходи�

мо проводить со срединной арахноидальной кистой,
порэнцефалией и межполушарной кистой, которая
может образоваться при агенезии мозолистого
тела.

Впервые о пренатальной ультразвуковой диаг�
ностике аневризмы вены Галена в 1983 г. сообщили
J. Hirsch и соавт. [9] и K. Mao, J. Adams [10]. A. Reiter
и соавт. [11] первыми в 1986 г. для дифференциаль�
ной диагностики аневризмы использовали допплер�
эхографию, а T. Hata и соавт. [12] – ЦДК в 1988 г.

В таблице 12.17 суммирован международный
опыт пренатальной диагностики и перинатальных
исходов 42 случаев аневризмы вены Галена. При
этом отбирались только те наблюдения, в которых
обязательно использовалась допплерэхография и
были представлены полные клинические сведения.

Как видно из данных таблицы, в большинстве на�
блюдений пренатальный диагноз аневризмы вены
Галена был установлен только в III триместре бере�
менности. Во многих из представленных наблюдений
при исследовании структур головного мозга плода во
II триместре беременности аневризма не была об�
наружена.

Согласно суммарным данным литературы,
среди сочетанных изменений, выявляемых у пло�
дов с аневризмой вены Галена, кардиомегалия от�
мечена в 28 (66,7%) случаях, расширение сосудов
шеи – в 11 (25,6%), вентрикуломегалия – в 13
(30,9%), неиммунная водянка – в 7 (16,2%) наблю�
дениях (рис. 12.52).

Часто возникающая кардиомегалия у плодов с
аневризмой вены Галена является следствием уве�
личения сердечного выброса, а в случаях декомпен�
сации сердечной деятельности развивается водян�
ка. При артериовенозных мальформациях имеет ме�
сто постоянный сброс артериальной крови в веноз�
ную систему (феномен шунта), большая часть крови
поступает по направлению к сердцу, вследствие чего
сердцу приходится работать с повышенной нагруз�
кой. В сердечной мышце происходят процессы при�
способления, выражающиеся в увеличении его мы�
шечной массы. Вместе с тем отмечается увеличение
всех отделов сердца. Постепенно развивается сер�
дечная недостаточность. Быстрота и степень разви�
тия сердечной декомпенсации зависят в первую оче�
редь от объема артериовенозного сброса крови.

Важное значение имеет калибр измененных со�
судов и длительность существования аневризмы.
Кроме того, постепенно формируются гемодинами�
ческие нарушения, связанные с затрудненным отто�
ком венозной крови дистальнее соустья и повыше�
нием венозного давления в районе пораженных со�
судов. Они приводят к расширению вен, недостаточ�
ности венозных клапанов, застойно�трофическим
нарушениям. Происхождение вентрикуломегалии
связывают со сдавлением водопровода мозга рас�
ширенным сосудом или с повышением внутричереп�
ного венозного давления.

Прогноз при аневризме вены Галена в боль�
шинстве случаев неблагоприятный, особенно в слу�
чаях сочетания с кардиомегалией, вентрикуломе�
галией и неиммунной водянкой. В исследованиях,
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проведенных H. Hoffman и соавт. [40] в конце 70�х –
начале 80�х гг., смерть новорожденных с аневриз�
мой вены Галена в детской больнице Торонто была
зарегистрирована в 8 из 9 случаев. У выжившего
ребенка отмечались выраженные неврологические

нарушения. Согласно данным
I. Johnston и соавт. [7], получен�
ным в середине 80�х гг. при ана�
лизе 80 историй болезни ново�
рожденных с аневризмой вены
Галена, летальные исходы были
зафиксированы в 91,4% случаев.
В последние годы в связи с про�
ведением своевременной эмбо�
лизации перинатальные потери
снизились. Проведенный нами
суммарный анализ 42 опублико�
ванных случаев пренатальной ди�
агностики этой аномалии пока�
зал, что перинатальные потери

или смерть в младенческом возрасте была отме�
чена в 29 (69%) наблюдениях. Современное разви�
тие ультразвуковой техники позволяет врачу точ�
но, хотя и не всегда своевременно, поставить пре�
натальный диагноз аневризмы вены Галена.

Таблица 12.17. Суммарные данные литературы о пренатальной диагностике аневризмы вены Галена с использованием
допплерэхографии (дополненные данные [13])

Авторы Срок бе� Сочетанные эхографические Перинатальные исходы
ременно� изменения
сти, нед

A. Reiter и соавт., 1986 [11] 34 Вентрикуломегалия, кардиомегалия, Мертворождение
гепатомегалия, асцит,

расширение сосудов шеи
G. Rizzo и соавт., 1987 [4] 37 Ожидает эмболизации
T. Hata и соавт., 1988 [12] 32 Благоприятный
P. Jeanty и соавт., 1990 [5] 35 Кардиомегалия, расширение Неуспешная эмболизация,

сосудов шеи умер в 6 мес
С. Сomstock, J. Kirk, 1991 [6] 34 Вентрикуломегалия, кардиомегалия, Смерть в неонатальном периоде

расширение сосудов шеи
37 Вентрикуломегалия, кардиомегалия, Смерть в неонатальном периоде

расширение сосудов шеи
37 Кардиомегалия, расширение сосудов шеи Смерть в неонатальном периоде
30 Расширение сосудов шеи Смерть в неонатальном периоде

A. Evans, P. Twining, 1991 [14] 33 Кардиомегалия Смерть через 2 дня после эмболизации
J. Ishimatsu и соавт., 1991 [15] 37 Кардиомегалия Успешная эмболизация
S. Strauss и соавт., 1991 [16] 35 Кардиомегалия Ожидает эмболизации

Рис. 12.50. Беременность 32 нед. Аневризма вены Галена (стрелка). Поперечное сечение головы плода. А – В�режим. Б –
режим ЦДК.

БА

Рис. 12.51. Беременность 31 нед. Аневризма вены Галена (стрелка) в проекции
задней черепной ямки. А – В�режим. Б – режим ЦДК [35].

БА
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Уверенность в диагнозе служит гарантией правиль�
ного постнатального прогноза. Прогресс в ангио�
логии и нейрохирургии дает надежду на улучшение
исходов после операций новорожденным и вселя�

ет уверенность в то, что в скором времени при вы�
явлении этой аномалии развития у плода мы смо�
жем давать родителям более оптимистические ре�
комендации.

Продолжение таблицы 12.17

Авторы Срок бе� Сочетанные эхографические Перинатальные исходы
ременно� изменения
сти, нед

V. Suma и соавт., 1991 [17] 33 Кардиомегалия Успешная эмболизация
M. Yamaguchi и соавт., 1991 [18] 34 Смерть в неонатальном периоде
L. Worswick и соавт., 1992 [19] 29 Кардиомегалия, многоводие, Смерть в неонатальном периоде

подкожный отек, гидронефроз
M. Ballester и соавт., 1994 [20] 25 Кардиомегалия, водянка Мертворождение
W. Lee и соавт., 1994 [21] 23 Вентрикуломегалия, кардиомегалия, Прерывание беременности

расширение сосудов шеи, многоводие
M. Doren и соавт., 1995 [22] 36 Успешная эмболизация
W. Sepulveda и соавт., 1995 [23] 35 Отсутствие левой руки, Прерывание беременности

единственная артерия пуповины,
задержка внутриутробного развития

R. Mai и соавт., 1996 [24] 38 Кардиомегалия Успешная эмболизация в 6 мес
R. Goelz и соавт., 1996 [25] 32 Вентрикуломегалия Смерть в неонатальном периоде

34 Вентрикуломегалия Смерть в неонатальном периоде
G. Pilu и соавт., 1997 [26] 28 Вентрикуломегалия, повышение Мертворождение

эхогенности оболочек головного мозга
34 Вентрикуломегалия, повышение Смерть в возрасте 1 мес

эхогенности оболочек головного мозга,
кардиомегалия, водянка

24 Вентрикуломегалия, повышение Прерывание беременности
эхогенности оболочек головного мозга

26 Успешная эмболизация
Y. Yuval и соавт., 1997 [27] 38 Кардиомегалия Эмболизация в 4 мес, в 6 мес –

спастическая диплегия ног
33 Вентрикуломегалия, кардиомегалия, Смерть в неонатальном периоде

расширение сосудов шеи
Е.П. Затикян, 33 Кардиомегалия, перикардиальный и Смерть в неонатальном периоде
С.М. Воеводин, 1997 [28] плевральный выпот, гепатомегалия

33 Кардиомегалия, перикардиальный и Смерть в неонатальном периоде
плевральный выпот, гепатомегалия

33 Кардиомегалия Благоприятный, в возрасте 8 мес
физическое и умственное развитие
соответствовало возрастной норме

М.В. Медведев и соавт., 34 Кардиомегалия, асцит Мертворождение
1999 [13]
F. Bahlmann, 2000 [29] 32 Кардиомегалия Успешная эмболизация
K. Heling и соавт., 2000 [30] 33 Кардиомегалия, расширение сосудов шеи Смерть в возрасте 5 мес
T. Lee и соавт., 2000 [31] 33 Кардиомегалия Успешная эмболизация
A. Olavarria, 2000 [32] III Благоприятный, не оперирован,

триместр проводится динамическое наблюдение
Л.Е. Терегулова, 33 Кардиомегалия, водянка, Интранатальная гибель
Л.И. Баязитова, 2001 [33] расширение полых вен
R. Ximenes и соавт., 2001 [34] 25 Кардиомегалия, вентрикуломегалия, Смерть в неонатальном периоде

многоводие
С.Г. Ионова и соавт., 31 Кардиомегалия, Прерывание беременности
2002 [35] расширение сосудов шеи
М.В. Медведев, 2002 [36] 32 Ожидает оперативного лечения
J. Hartung и соавт., 2003 [37] 22 Кардиомегалия, перикардиальный Прерывание беременности

выпот, вентрикуломегалия
В.Д. Дуболазов, 2003 [38] 31 Смерть в неонатальном периоде
И.В. Жуков, 2004 [39] 26 В 32 нед – кардиомегалия, вентрикуло� Прерывание беременности
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Арахноидальные кисты являются редкими ано�
малиями развития головного мозга, на которые
приходится около 1% от всех внутричерепных об�
разований [1]. Они относятся к группе анэхогенных
интракраниальных образований, включающей пор�
энцефалические кисты, аневризму вены Галена и
некоторые другие аномалии, которые имеют сход�
ные эхографические признаки, но разный постна�
тальный прогноз.

Арахноидальная киста – это экстрапаренхима�
тозное внутричерепное тонкостенное образование,
которое исходит из арахноидальной оболочки и не�
редко представляет собой ее дупликатуру [2]. Наруж�
ная мембрана кисты фиксирована к твердой мозго�
вой оболочке, а внутренняя контактирует с мягкой
мозговой оболочкой [3]. Стенка кисты состоит из вас�
куляризированной коллагеновой мембраны, выст�
ланной арахноидальными клетками. Отличительной
особенностью арахноидальных кист является отсут�
ствие глиальной или эпителиальной выстилки [4, 5].

В специальной литературе нам удалось найти
описание 34 случаев, включая 5 собственных наблю�
дений, пренатальной ультразвуковой диагностики
арахноидальных кист (табл. 12.18) [6–22]. В нашей
практике за период 1998–2000 гг. на 21 628 обсле�
дованных беременных удалось зарегистрировать 5
наблюдений, расцененных как арахноидальные кис�
ты, что составило в среднем 1 случай на 4325 плодов
[21]. Все пациентки были первородящими в возрас�
те до 25 лет. У всех беременных при ультразвуковом
исследовании во II триместре патологии не было вы�
явлено. Во всех наших наблюдениях диагноз арахно�

идальной кисты был установлен только в III тримест�
ре беременности, что объясняется особенностями
внутриутробного развития этой патологии. При этом
кисты имели округлую форму, анэхогенное содержи�
мое и четкие наружные контуры (рис. 12.53, 12.54).

Несмотря на то, что первое упоминание об арах�
ноидальной кисте относится еще к 1831 г. [цит. 2],
до сих пор этиопатогенез этой аномалии остается до
конца не изученным. В наших наблюдениях нам ни
разу не удалось не только точно установить, но хотя
бы предположить истинную причину возникновения
арахноидальных кист.

Различают врожденные (первичные) и приобре�
тенные (вторичные) арахноидальные кисты. Первичные
являются результатом нарушения формирования пау�
тинной оболочки или подпаутинного пространства и,
вероятно, возникают в ранние сроки беременности.
Вторичные кисты развиваются в результате воспали�
тельного процесса мозговых оболочек (например, ме�
нингита), травмы или субарахноидального кровоизли�
яния [12, 18, 23, 24] и диагностируются в поздние сро�
ки беременности или после рождения. Теории возник�
новения арахноидальных кист объясняют тот факт, что
с помощью ультразвукового исследования эта патоло�
гия может быть выявлена в разные сроки беременнос�
ти, однако в подавляющем большинстве случаев диаг�
ноз ставится в III триместре беременности.

Важной особенностью арахноидальных кист яв�
ляется их расположение вне ткани головного мозга,
поэтому, по мнению большинства исследователей,
они не бывают соединены с такими структурами, как
желудочки мозга. Все наши наблюдения также под�

Рис. 12.53. Беременность 34 нед. Поперечное сечение
головы плода. Арахноидальная киста указана стрелкой.

Рис. 12.54. Беременность 33 нед. Поперечное сечение
головы плода. Арахноидальная киста указана стрелкой.
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Таблица 12.18. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике и перинатальных исходах
при арахноидальных кистах

Авторы Срок бе� Данные эхографии Перинатальные исходы
ременно�
сти, нед

E. Diakoumakis и соавт., 32 Киста расценена как гидроцефалия Ребенок прооперирован,
1986 [6] дальнейшее развитие не прослежено
J. McGanan и соавт., 1988 [7] 30 Образование в височно�теменной области Данные не приведены

32 Образование в височно�теменной области Данные не приведены
I. Meizner и соавт., 1988 [8] 22 Изолированная киста Ребенок не оперирован,

в височно�теменной области дальнейшее развитие не прослежено
M. Sandler и соавт., 1988 [9] 32 Срединное образование Шунтирование кисты,

в средней черепной ямке нормальное развитие
N. Sanjoh и соавт., 1988 [10] 29 Супратенториальное образование Ребенок не оперирован,

судорожный синдром
S. Raman и соавт., 1991 [11] 24 Образование в височно�теменной Ребенок прооперирован,

области в сочетании с гидроцефалией умер в возрасте 2,5 мес
B. Langer и соавт., 1994 [12] 25 Изолированная киста Ребенок прооперирован в возрасте

в височно�теменной области 2 мес, нормальное развитие в 18 мес
32 Киста в сочетании с гидроцефалией Ребенок прооперирован на 8�й день жизни,

нормальное развитие в 18 мес
A. Estroff и соавт., 1995 [13] 16 Киста задней черепной ямки Прерывание беременности

28 Киста задней черепной ямки больших Шунтирование кисты,
размеров в сочетании с умеренно  нормальное развитие в 3 мес
выраженной вентрикуломегалией

G. Pilu и соавт., 1997 [14] 23, 32, 22 Кистозные образования больших раз� В одном случае прерывание
меров в передней трети М�эхо в соче� беременности; в двух – шунтирование
тании с агенезией мозолистого тела кисты, нормальное развитие в 6 и 9 лет

28, 31 Кистозные образования больших Шунтирование кисты,
размеров в задней трети М�эхо нормальное развитие в 2 и 7 лет

22 Кистозное образование небольших Прерывание беременности
размеров, двойной выход правого

желудочка, трисомия 18
34 Кистозное образование небольших Ребенок не оперирован,

размеров в сочетании задержка психомоторного развития
с агенезией мозолистого тела в 4 года

P. Rafferty и соавт., 1998 [15] 33 Киста больших размеров латеральнее Эндоскопическая фенестрация кисты
средней части М�эхо в возрасте 1 дня жизни,

нормальное развитие в 6 мес

твердили отсутствие связи кист с желудочковой сис�
темой. В зависимости от размера арахноидальная
киста может несколько смещать или сдавливать под�
лежащие структуры мозга, но никогда не замещать
собой часть коры головного мозга.

Наиболее частая локализация арахноидальных
кист – поверхность мозга в области основных изви�
лин (сильвиевой, роландовой) и межполушарной
щели. Наиболее часто (50–65%) арахноидальные ки�
сты локализуются сбоку от средней линии в преде�
лах передней и средней черепных ямок, в области
цистерны четверохолмия – в 5–10%, в проекции зад�
ней ямки – в 5–10% случаев [15]. По данным B. Langer
и соавт. [12], в проекции средней черепной ямки арах�
ноидальные кисты отмечены в 46% случаев, в проек�
ции задней ямки – в 35%, над турецким седлом – в 8%.
Во всех наших наблюдениях киста располагалась в
передних и средних отделах мозга.

Арахноидальные кисты, особенно кисты больших
размеров, могут сопровождаться умеренной вентри�
куломегалией [14]. В наших наблюдениях этот признак
диагностирован у 2 из 5 плодов. Другие сочетанные
аномалии встречаются достаточно редко. В литера�
туре описаны отдельные случаи до� и послеродового

выявления у детей с арахноидальными кистами тет�
рады Фалло, отсутствия прозрачной перегородки,
крестцово�копчиковой тератомы, агенезии мозолис�
того тела, аномалии Арнольда – Киари, нейрофибро�
матоза, артериовенозной мальформации, а также
хромосомных аномалий (трисомия 18, несбалансиро�
ванные транслокации) [14, 25–29]. В наших исследо�
ваниях экстракраниальные пороки развития были за�
регистрированы лишь в 1 случае из 5 и представлены
врожденным пороком сердца. В 2 случаях после рож�
дения у детей были выявлены сопутствующие анома�
лии развития головного мозга, представленные гипо�
плазией мозжечка в сочетании с увеличением большой
цистерны и гипоплазией одного полушария мозга, а
также микрогирией в сочетании с гидроцефалией.

В пренатальном периоде арахноидальные кис�
ты могут увеличиваться, не менять размеров или
даже исчезать [18]. Маленькие кисты, как правило,
не только не меняют размеров с увеличением срока
беременности, но не сопровождаются нарастанием
вентрикуломегалии и не имеют клинических симпто�
мов после родов [14, 15, 30]. Маленькие арахноидаль�
ные кисты, не выявленные в дородовом периоде или
возникшие после родов, могут обнаруживаться слу�
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чайно при компьютерной томографии головного моз�
га у детей и взрослых [31]. По данным S. Robertson
[32], в 0,5% случаев арахноидальные кисты неболь�
ших размеров являются случайными находками при
патологоанатомических исследованиях.

По мнению многих авторов, приведенные факты
дают возможность связать постнатальный прогноз
именно с размерами образования. Очевидно, что ин�
тракраниальные образования больших размеров мо�
гут вызвать более существенные изменения в ЦНС,
чем маленькие кисты. Появление больших арахнои�
дальных кист может приводить к сдавлению подлежа�

щих тканей мозга, гидроцефалии и даже гипоплазии
долей мозга [32]. По данным G. Pilu и соавт. [14], при
больших размерах кист в 3 из 4 случаев у новорож�
денных отмечались признаки внутричерепной гипер�
тензии, потребовавшие постнатального шунтирова�
ния. Руководствуясь данными литературы, мы в одном
из наших наблюдений расценили существенный рост
кисты (с 40 до 70 мм в диаметре) как неблагоприят�
ный прогностический признак. Отсутствие уверенно�
сти в своевременной специализированной хирурги�
ческой помощи новорожденному в реальных услови�
ях практического здравоохранения не позволило нам

Продолжение таблицы 12.18

Авторы Срок бе� Данные эхографии Перинатальные исходы
ременно�
сти, нед

Ph. Barjot и соавт., 1999 [16] 29 Две кисты небольших размеров Ребенок не оперирован,
латеральнее зрительных бугров нормальное развитие в 2 года

F. Aletebi, K. Fung, 1999 [17] 37 Киста задней черепной ямки Ребенок не оперирован,
нормальное развитие в 2 года

S. Elbers, M. Furness, 18,5 У одного плода из дихориальной К 30 нед киста уменьшилась в размерах,
1999 [18] диамниотической двойни киста к 36 – полностью исчезла.

больших размеров располагалась При обследовании после родов –
в верхней теменной области, незначительное расширение

смещала височные доли и сочеталась субарахноидального пространства
с вентрикуломегалией

B. Bromley и соавт., 2000 [19] 37 Киста больших размеров Ребенок не оперирован,
в области левой теменной доли задержка психомоторного развития

28 Киста небольших размеров Киста шунтирована в неонатальном
в области левой лобной доли периоде, снижение зрения и задержка

психомоторного развития в 4 года
A. Monteagudo и соавт., 26 Данные не приведены Прерывание беременности
2000 [20] 24 Данные не приведены Киста шунтирована,

нормальное развитие в 1 год
31 Данные не приведены При обследовании после родов дополни�

тельно диагностирована гидроцефалия
М.В. Медведев, Е.В. Юдина, 33 Киста небольших размеров Ребенок не оперирован, задержка
2001 [21] в области левой теменной доли психомоторного развития в 2 года

35 Киста небольших размеров Ребенок не оперирован, в ходе обсле�
в проекции передней черепной ямки дования у новорожденной дополнительно

была выявлена гипоплазия мозжечка,
незначительное расширение большой

цистерны и недоразвитие правого
полушария. В 3 мес отмечалась умерен�

ная неврологическая симптоматика,
дальнейшее развитие не прослежено

28 Киста небольших размеров в правой Ребенок умер в ходе
теменной области, вентрикуломегалия; нейрохирургической операции,

гипоплазия дуги и коарктация аорты, проведенной на 15�е сутки жизни
фиброэластоз эндокарда

левого желудочка
32 Киста в левой височно�теменной По желанию пациентки произведено

области, к 35 нед киста значительно досрочное родоразрешение в 36 нед
увеличилась в размерах с макро� с перфорацией головы плода

кранией, определялась выраженная
гипоплазия левого полушария

31–32 Киста небольших размеров Ребенок не оперирован,
в правой теменной области неврологической симптоматики нет

W. Blaicher и соавт., 2001 [22] 39 Киста больших размеров Ребенок не оперирован,
в левой височной области нормальное развитие в 6 мес

33 Срединное образование небольших Ребенок не оперирован,
размеров в сочетании с дисгенезией в 5 мес отмечена умеренная

мозолистого тела и вентрикуломегалией неврологическая симптоматикаak
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прогнозировать благоприятный исход. Пациентка ре�
шила прервать беременность по медицинским пока�
заниям, несмотря на то, что, по мнению некоторых
авторов, своевременное лечение кист даже больших
размеров в раннем детском возрасте способствует
восстановлению функций головного мозга [33].

В настоящее время педиатры и невропатологи
сходятся во мнении о том, что хирургическое лечение
новорожденных с арахноидальными кистами должно
проводиться при наличии неврологической симптома�
тики. Целесообразность постнатальных операций
больным без клинических проявлений заболевания
пока остается не доказанной. М. Caldereli и соавт.
проанализировали 25 случаев хирургического лече�
ния детей с арахноидальными кистами. В 17 наблю�
дениях заболевание протекало бессимптомно, 8
(32%) детей страдали незначительной или серьезной
задержкой психомоторного развития. Авторы доказа�
ли, что клиническое течение заболевания не менялось
в зависимости от проведения операции, а зависело
от наличия сочетанных аномалий развития.

В литературе описаны случаи постнатального
спонтанного регресса арахноидальных кист [33, 34].
Исчезновение кист было отмечено в интервале от 5
мес жизни до 10 лет [24, 35, 36]. Доказано, что спон�
танное разрешение арахноидальных кист может про�
исходить уже до родов. В 1999 г. S. Elbers и М. Furness
[18] опубликовали клиническое наблюдение, описы�
вающее полное исчезновение гигантской арахнои�
дальной кисты в III триместре беременности.

Механизм исчезновения арахноидальных кист до
конца не ясен. В настоящее время существует две те�
ории их «рассасывания» [24, 37–40]. Согласно первой,
оболочка кисты легко повреждается даже при незна�
чительных травмах головы. Это может приводить к ее
разрыву, формированию субдуральной гематомы, а
также к образованию шунта между полостью кисты и
межоболочечным пространством, где содержимое
кисты постепенно всасывается. Возможно вторичное
закрытие шунта [37, 38], при котором киста уменьша�
ется в размерах, но не исчезает полностью.

Другая теория исчезновения арахноидальных кист
основывается на существовании разницы в осмотичес�
ком давлении между субдуральным пространством и
кистой. Перепад давления может привести к излитию
содержимого кисты в субдуральное пространство и
формированию клапана в ее наружной оболочке.

Очевидно, что пренатальное консультирование
не должно основываться на существовании теорети�
ческой возможности исчезновения арахноидальной
кисты в дородовом периоде. Прогнозирование исхо�
да беременности прежде всего базируется на точ�
ном пренатальном диагнозе.

Ультразвуковое исследование позволяет легко
выявлять анэхогенное интракраниальное образова�
ние, соответствующее критериям арахноидальной
кисты (четкие границы, правильная округлая форма,
отсутствие связи с желудочками мозга). Основная
проблема заключается в проведении дифференци�
альной диагностики. Арахноидальные кисты необхо�
димо отличать от кисты задней черепной ямки при
синдроме Денди – Уокера, кист сосудистых сплете�

ний, межполушарной «кисты» при агенезии мозоли�
стого тела, голопрозэнцефалии, аневризмы вены
Галена и порэнцефалии [41].

Арахноидальная киста, расположенная в проек�
ции задней черепной ямки, имеет схожую эхографи�
ческую картину с кистой, возникающей при синдро�
ме Денди – Уокера. Дифференциальный диагноз в
этих случаях основывается на оценке анатомии моз�
жечка: дефект червя мозжечка позволяет исключить
наличие арахноидальной кисты.

Кисты сосудистых сплетений, как правило, име�
ют небольшие размеры, визуализируются в проекции
боковых желудочков и обнаруживаются преимуще�
ственно до 26 нед. В подавляющем большинстве слу�
чаев диагноз кисты сосудистого сплетения не вызы�
вает трудностей в связи с достаточно высокой часто�
той встречаемости и характерной локализацией.

Как уже указывалось выше, арахноидальные ки�
сты могут располагаться над срединными структура�
ми мозга. В исследованиях G. Pilu и соавт. [14] в 5 из
7 случаев образование локализовалось именно по
средней линии, что затрудняло постановку диагноза
и требовало тщательного изучения анатомии мозо�
листого тела.

Агенезия мозолистого тела редко сочетается с
арахноидальными кистами. В большинстве случаев
эта патология является самостоятельной и иногда
при ультразвуковом исследовании проявляет себя
срединной межполушарной кистой. Это кистозное
образование представляет собой смещенный и рас�
ширенный III желудочек, который легко можно при�
нять за истинное интракраниальное новообразова�
ние. Эхографические признаки этого феномена схо�
жи с арахноидальной кистой, поэтому необходимо
помнить о других симптомах агенезии мозолистого
тела: каплеобразной форме боковых желудочков,
отсутствии изображения полости прозрачной пере�
городки, а также о возможном аномальном располо�
жении передней мозговой артерии, идентифициру�
емой благодаря режиму ЦДК.

Алобарная голопрозэнцефалия характеризует�
ся наличием единственного желудочка неправильной
формы, отсутствием серпа мозга и межполушарной
борозды, неразделившимися зрительными буграми.

Аневризма вены Галена является результатом
артериовенозной аномалии и эхографически про�
является срединным кистозным образованием,
расположенным супратенториально. Арахнои�
дальную кисту легко дифференцировать с анев�
ризмой вены Галена. При использовании ЦДК
(рис. 12.55, 12.56) в аневризме регистрируются
турбулентные потоки крови и арахноидальная ки�
ста не окрашивается [41].

Наиболее труден дифференциальный диагноз
арахноидальных и порэнцефалических кист. Несмот�
ря на схожий патогенез (инфекционное поражение,
ишемия в результате тромбоза, кровоизлияние), при�
рода этих аномалий различна. Порэнцефалическая
киста характеризуется образованием кистозной поло�
сти в толще мозговой ткани в связи с расплавлением и
лизисом пораженного участка. Причинами нарушения
кровообращения в головном мозге при порэнцефалии
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может быть тромбоцитопения, фето�фетальный
трансфузионный синдром или тяжелое инфекционное
поражение мозга (цитомегаловирус, токсоплазмоз)
[42]. Основной отличительной особенностью порэн�
цефалической кисты является «исчезновение» участ�
ка мозга, что и обуславливает существенно худший
прогноз, чем при арахноидальной кисте.

Самый тяжелый вариант порэнцефалической ки�
сты – шизэнцефалия, то есть образование «ходов» и
«расщелин» в париетальных или височных долях, со�
единяющих кисту через всю толщу коры головного
мозга с мозговыми оболочками. Порэнцефалия час�
то сочетается с микроцефалией, макрокранией и гид�
роцефалией. Дополнительными дифференциальны�
ми критериями в большинстве наблюдений являет�
ся связь порэнцефалической кисты с боковыми же�
лудочками головного мозга, более частое сочетание
с вентрикуломегалией и смещение М�эхо головного
мозга, что нетипично для арахноидальных кист. При�
сутствие кровяных пристеночных сгустков может
быть отмечено как при арахноидальной кисте, так и
при порэнцефалии.

Несмотря на то, что разница в механизмах об�
разования порэнцефалических и арахноидальных
кист очевидна, эхографические критерии очень
схожи. Низкое расположение головы плода в III три�
местре беременности и ограниченная двигатель�
ная активность плода не всегда позволяют оценить

образование во всех плоскостях и соотнести его рас�
положение с другими структурами мозга. Даже
трансвагинальное исследование при головном пред�
лежании плода не всегда дает возможность одно�
значно определить локализацию образования и ут�
верждать, что киста располагается вне мозговой тка�
ни, что является патогномоничным признаком для
арахноидальной кисты. Окончательный диагноз, к со�
жалению, в некоторых случаях может быть поставлен
только на основании постнатального обследования.
В одном из наших наблюдений, несмотря на очевид�
ные эхографические признаки арахноидальной кис�
ты, окончательный диагноз (порэнцефалия) был по�
ставлен только патологоанатомом.

Трудность проведения дифференциального ди�
агноза при наличии анэхогенного образования в
структуре головного мозга доказывает пример, при�
веденный S. Elbers и M. Furness [43]. При консульта�
ции эхограмм, на которых была изображена большая
арахноидальная киста в сочетании с вентрикуломе�
галией, 5 независимых экспертов предположили на�
личие в данном случае не только этой патологии, но
и аномалии вены Галена, порэнцефалической кисты,
шизэнцефалии, кистозной тератомы, астроцитомы,
глиоэпендимальной кисты, кровоизлияния в парен�
химу. Несмотря на разницу во мнениях по поводу
окончательного диагноза, все пять специалистов оце�
нили прогноз как благоприятный. Никто не предполо�

Рис. 12.56. Арахноидальная киста. А – трансвагинальное сканирование. Б – трансвагинальное сканирование с использо�
ванием ЦДК. Отчетливо видно отсутствие сосудистого генеза образования.

БА

Рис. 12.55. Беременность 32 нед. Арахноидальная киста. А – поперечное сечение головы плода при трансабдоминаль�
ном сканировании. Б – трансвагинальное сканирование. В – трансвагинальное сканирование с использованием ЦДК. От�
четливо видно отсутствие сосудистого генеза образования.

ВБА
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жил возможность пренатального исчезновения обра�
зования. Три эксперта сочли, что наилучшим вариан�
том будет постнатальное шунтирование, четвертый
предложил пренатальное шунтирование, пятый –
консервативное ведение. Интересно, что, несмотря
на гигантские размеры кисты, никто из экспертов не
предложил пациентке прерывание беременности по
медицинским показаниям.

При выявлении в головном мозге образования
похожего на арахноидальную кисту следует помнить
и о такой редкой патологии, как аномалия развития
синуса твердой мозговой оболочки. По данным
A.Lawin�O'Brien и соавт. [44], этот порок является раз�
новидностью артериовенозной мальформации и час�
то располагается в проекции задней черепной ямки.
Дифференцировать арахноидальную кисту и анома�
лию развития синуса твердой мозговой оболочки по�
зволяет ЦДК, а также пре� или постнатальная МРТ [45].
Очевидно, что установление точного дородового ди�
агноза в этих ситуациях может повлиять на тактику
ведения новорожденного.

В последние годы резко возрос интерес к прове�
дению пренатальной МРТ в случаях диагностики у пло�
да пороков развития ЦНС. Об успешном применении
МРТ при подозрении на наличие у плода арахноидаль�
ной кисты уже сообщили многие авторы [2, 22, 44]. Все
они обращают внимание на то, что МРТ позволяет не
только уточнить диагноз, но и заранее планировать
постнатальное ведение, поскольку дает исчерпываю�
щую информацию о локализации и распространенно�
сти патологического процесса.

Подводя итог сказанному, можно сделать не�
сколько весьма очевидных выводов [21]. Данные
мировой литературы свидетельствуют о том, что в
целом при небольших размерах образования, отсут�
ствии сочетанных аномалий развития и нормальном
кариотипе прогноз для жизни и здоровья при арах�
ноидальных кистах может быть благоприятным.

Ультразвуковое исследование является надеж�
ным методом диагностики интракраниальных анэхо�
генных образований, в том числе и арахноидальных
кист. Констатировать наличие кисты в головном моз�
ге не сложно. Следует помнить, что в силу особенно�
стей этиопатогенеза большинство из них выявляет�

ся в III триместре беременности, т.е. поздняя диаг�
ностика арахноидальных кист является не диагнос�
тической ошибкой, а поздней манифестацией этой
аномалии развития.

Основная трудность заключается в проведе�
нии дифференциального диагноза, особенно меж�
ду арахноидальной и порэнцефалической кистами.
Эти нозологические формы имеют сходные эхо�
графические признаки, но разный постнатальный
прогноз.

Собственный опыт работы позволяет констати�
ровать тот факт, что в условиях практического здра�
воохранения возможность точно диагностировать
арахноидальную кисту в пренатальном периоде с
помощью эхографии весьма ограничена. Отсутствие
уверенности в правильности определения нозологи�
ческой формы заболевания не дает возможности
врачу проводить пренатальное консультирование в
полном объеме. Более того, даже в тех случаях, ког�
да диагноз арахноидальной кисты точно установлен,
постнатальный прогноз остается неясным в связи с
отсутствием жестких пренатальных критериев фор�
мирования группы риска по развитию задержки пси�
хомоторного развития у новорожденных. Следует
учитывать также и тот факт, что своевременная и ква�
лифицированная постнатальная помощь не всегда
доступна в практическом здравоохранении, что, не�
сомненно, снижает эффективность лечения.

Не следует забывать, что в случаях прерывания
беременности по медицинским показаниям патоло�
гоанатомическая верификация диагноза может от�
сутствовать, что делает необходимым обязательную
регистрацию пренатальных изменений на доступных
носителях (термобумага, видеозапись и т.д.).

По нашему мнению, пренатальное консультиро�
вание пациенток с анэхогенными интракраниальны�
ми образованиями у плода, в том числе и с арахнои�
дальными кистами, следует проводить с большой
осторожностью, воздерживаясь от однозначных ре�
комендаций. Окончательное решение о пролонгиро�
вании или прерывании беременности должна прини�
мать семья, основываясь на информации, предостав�
ляемой врачом и полученной в ходе пренатального
обследования.
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ВНУТРИЧЕРЕПНЫЕ КРОВОИЗЛИЯНИЯ

Внутричерепное кровоизлияние – это редкое и
тяжелое осложнение пренатального периода. Оно
может возникнуть в любом отделе головного мозга
плода. Описаны внутрижелудочковые, паренхима�
тозные, субарахноидальные, субдуральные и внутри�
мозжечковые кровоизлияния. Частота внутричереп�
ных кровоизлияний у плода неизвестна.

Внутричерепные кровоизлияния у плода могут
возникать на фоне аллоиммунной и аутоиммунной
тромбоцитопений, врожденных коагулопатиях, тя�
желых обменных нарушений у матери (например, на
фоне панкреатита), приступов эпилепсии, при от�
слойке плаценты, внутриутробном инфицировании,
на фоне приема некоторых лекарственных препара�
тов, а также у плодов с тяжелыми формами задерж�
ки внутриутробного развития и при гибели одного
плода из монохориальной двойни [1–5]. Субдураль�
ные гематомы в большинстве случаев являются ре�
зультатом травмы матери [6], а внутричерепные
кровоизлияния – следствием острой внутриутроб�
ной гипоксии, которая нередко развивается при за�
держке внутриутробного развития плода [7]. В не�

которых случаях причину внутриутробных внутриче�
репных кровоизлияний установить не удается, даже
при детальном комплексном обследовании матери
и плода [8].

До сих пор неизвестно, имеют ли антенатальные
кровоизлияния механизм развития, сходный с кро�
воизлияниями у новорожденных, когда процесс на�
чинается в герминогенном матриксе и распростра�
няется в желудочки и паренхиму мозга, или возника�
ют на фоне других процессов.

Эхографическая картина кровоизлияний в желу�
дочки или паренхиму головного мозга плода харак�
теризуется появлением объемного образования вы�
сокой эхогенности, представляющего собой кровя�
ные сгустки (рис. 12.57). Иногда в центре гиперэхо�
генного образования содержится гипоэхогенный
компонент (рис. 12.58). Все описанные случаи ульт�
развуковой диагностики внутричерепных кровоизли�
яний у плода преимущественно относятся к началу III
триместра беременности (табл. 12.19).

В большинстве случаев внутричерепные крово�
излияния затрагивают область боковых желудочков
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(рис. 12.59) вследствие чего формируется вентрику�
ломегалия (чаще односторонняя). Результатом кро�
воизлияния в паренхиму мозга может быть образо�
вание порэнцефалической кисты. Кровоизлияния в
область мозжечка визуализируются в виде гипер�
эхогенного образования в проекции задней череп�
ной ямки (рис. 12.60) и также могут сопровождаться
развитием вентрикуломегалии. Субдуральные гема�
томы определяются как эхогенные образования меж�
ду корой мозга и сводом черепа, при этом кора мо�
жет деформироваться.

При кровоизлияниях помимо изменений в раз�
личных структурах мозга у плода могут появляться
другие эхографические признаки. Массивные крово�
потери приводят к анемии и, как следствие, – к сер�
дечной недостаточности и неиммунной водянке. По�
скольку неиммунная водянка является полиэтиоло�
гическим состоянием, во всех случаях ее пренаталь�
ного выявления следует внимательно изучать струк�
туры мозга для исключения кровоизлияний.

Важное значение для прогнозирования постна�
тального развития новорожденного при внутриче�
репных кровоизлияниях имеет точное установление

локализации, источника кровотечения и его причи�
ны. Определенную помощь может оказать трансва�
гинальное ультразвуковое исследование и МРТ. В
неонатальном периоде уточнить источник кровоиз�
лияния также можно с помощью МРТ [38, 39].

При подозрении на наличие у плода внутриче�
репного кровоизлияния лабораторное обследова�
ние должно включать тесты на аллоиммунную тром�
боцитопению и другие заболевания крови. Напри�
мер, J. Stupin и соавт. [40] недавно сообщили еще
об одном случае удачной пренатальной тромбоцито�
пении. У плода 23�летней первородящей пациентки
при ультразвуковом исследовании в 33 нед было вы�
явлено гиперэхогенное образование в левой парие�
тальной области, расцененное как кровоизлияние.
Количество тромбоцитов у матери было нормаль�
ным, но при дальнейших исследованиях было под�
тверждено наличие в сыворотке матери HPA�антител.
Родоразрешение произведено в 34 нед через есте�
ственные родовые пути. Помимо образования в го�
ловном мозге у новорожденного были выявлены пе�
техиальные кровоизлияния и сниженное количество
тромбоцитов. После переливания тромбоцитарой

Рис. 12.57. Беременность 26 нед. Кровоизлияние в парен�
химу головного мозга (стрелка).

Рис. 12.58. Беременность 22 нед. Внутрижелудочковое
кровоизлияние (стрелка).

Рис. 12.59. Беременность 27 нед. Внутрижелудочковое
кровоизлияние (стрелка).

Рис. 12.60. Беременность 28 нед. Кровоизлияние в область
мозжечка (стрелка).
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массы и соответствующей корригирующей терапии
никаких клинических проявлений тромбоцитопении
у ребенка больше не было отмечено.

По нашему мнению, значение этого клиническо�
го наблюдения не только в успешном лечении забо�
левания крови у новорожденного, но и в том, что в
данной семье был намечен план ведения при следу�
ющей беременности, включающий кордоцентез с
целью пренатального исследования крови плода.

Особенно следует подчеркнуть роль пренаталь�
ной эхографии в диагностике внутричерепных кро�

воизлияний у плодов, относящихся к группе риска.
Интересные данные были представлены G. Pilu и со�
авт. [41], которые изучили традиционную группу рис�
ка по внутричерепным кровоизлияниям. Они обсле�
довали плоды с задержкой внутриутробного разви�
тия и с реверсными или нулевыми значениями диас�
толического кровотока в артерии пуповины, плоды с
неиммунной водянкой, плоды после переливания
крови в связи с групповыми и резус�конфликтами и
выжившие плоды из монохориальной двойни – всего
47 наблюдений. С помощью пренатальной эхографии

Таблица 12.19. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике и перинатальных исходах
при внутричерепных кровоизлияниях

Авторы Срок беремен� Тип крово� Перинатальные исходы
ности, нед излияния

M. Kim, M. Elyaderani, 1982 [9] 28 ИВК Внутриутробная гибель
S. Bondurant и соавт., 1984 [2] 26 ПК/СДК Внутриутробная гибель
T. Gunn и соавт., 1985 [10] 36 СДК Ребенок жив
W. Hanigan и соавт., 1985 [11] 31 СДК Ребенок жив
M. Mintz и соавт., 1985 [12] 29 ПВК Внутриутробная гибель
F. Mateos и соавт., 1987 [13] 32 CДК Смерть в неонатальном периоде
С. DeSousa и соавт., 1988 [14] 35 СДК Смерть в возрасте 7 мес
K. Fogarty и соавт., 1989 [15] 28 ИВК Ребенок жив
R. Jennett и соавт., 1990 [16] 35 ИВК Смерть в неонатальном периоде
A. Ben�Chetrit и соавт., 1991 [17] 30 СДК Прерывание беременности
S. Rotmensch и соавт., 1991 [18] 32 СДК Смерть в неонатальном периоде
R. Achiron и соавт., 1993 [19] 26 ИВК Внутриутробная гибель

27 ИВК Внутриутробная гибель
29 ПВК Ребенок жив

I. Kawabata и соавт., 1993 [20] 35 СДК Мертворождение
O. Sibony и соавт., 1993 [21] 28 ПК Прерывание беременности
M. Anderson, J. McGahan, 1994 [22] 21 ПК Прерывание беременности
E. Dellinger и соавт., 1994 [23] 19 СДК Прерывание беременности
V. Catanzarite и соавт., 1995 [24] 28 ИВК, СЭК Внутриутробная гибель
I. Reiss и соавт., 1996 [25] 23 ПВК Ребенок жив
S. Sohda и соавт., 1996 [26] 37 CДК Ребенок жив
О.Е. Озерова и соавт., 1997 [27] 38 ИВК Ребенок жив
C. Fusch и соавт., 1997 [28] 33 ИВК Ребенок жив, задержка психомоторного развития в 11 мес
S. Guerriero и соавт., 1997 [29] 26 ИВК/ПК Прерывание беременности
T. Barozzino и соавт., 1998 [30] 30 CДК Ребенок жив
M. Saito и соавт., 1998 [31] Не указан ИВК, ПК Прерывание беременности
Y. Vial и соавт., 1998 [32] 21–33 СДК Прерывание беременности

СДК Ребенок жив
ИВК Ребенок жив
ИВК Ребенок жив
ИВК Ребенок жив
ИВК Ребенок жив
ИВК Ребенок жив
ИВК Прерывание беременности
ИВК Внутриутробная гибель

P. Green и соавт., 1999 [33] 32 СДК Ребенок жив
M. Lafont и соавт., 1999 [34] 31 СДК Ребенок жив
M. De Spirlet и соавт., 2000 [35] 33 СДК Смерть в неонатальном периоде
U. Felderhoff�Muser и соавт., 2001 [8] 39 ПВК Смерть в возрасте 5 нед
F. Strigni и соавт., 2001 [36] 34 СЭК Ребенок жив

28 ПК Внутриутробная гибель
33 ИВК Ребенок жив
17 ПК Прерывание беременности
38 ИВК Ребенок жив

S. Meagner и соавт., 2002 [37] 21 СДК Ребенок жив
Собственные наблюдения 34–35 СДК Смерть в неонатальном периоде

33 ИВК Ребенок жив, задержка психомоторного развития в 14 мес

Примечание. ПК – паренхиматозные кровоизлияния; ПВК – перивентрикулярные кровоизлияния; СДК – субдуральные
кровоизлияния; ИВК – интравентрикулярные кровоизлияния; СЭК – субэпендемальные кровоизлияния.ak
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удалось выявить 10 внутричерепных кровоизлияний,
включающих паренхиматозные и перивентрикуляр�
ные, внутрижелудочковые, а также порэнцефалию,
как следствие кровоизлияния. Во всех случаях пре�
натальный диагноз был подтвержден после родов. В
тех наблюдениях, когда динамическая ультразвуко�
вая картина оставалась нормальной, после родов
также никаких изменений не было выявлено.

Этот опыт свидетельствует о большом значении
пренатальной эхографии в выявлении внутричереп�
ных кровоизлияний и подчеркивает важность при�
цельного изучения структур головного мозга у пло�
дов из группы риска.

Акушерская тактика при внутричерепных крово�
излияниях зависит от конкретной клинической кар�
тины. Например, при появлении признаков неиммун�
ной водянки необходимо решать вопрос о пренаталь�
ном переливании крови плоду с целью лечения вто�
ричной анемии.

При подозрении на внутричерепное кровоизли�
яние дифференциальный диагноз следует проводить
с небольшими артериовенозными аномалиями сосу�
дов головного мозга и внутричерепными опухолями.
Главную роль в этой клинической ситуации играет
ЦДК, при котором сосудистый генез артериовеноз�
ной аномалии становится очевидным.

В большинстве случаев внутричерепные крово�
излияния, появившиеся внутриутробно, приводят к
неблагоприятным перинатальным исходам. Анализ
опубликованных в литературе случаев показывает,
что выживаемость новорожденных составила только
47,8% (22 из 47 случаев). Из 22 выживших детей у 11
(50%) наблюдались выраженные нарушения в неона�
тальном периоде и у 8 – в отдаленном периоде (за�
держка психомоторного развития, атрофия зритель�
ного нерва, гемипарез, спастическая диплегия и
квадроплегия).

S. Yagel и соавт. [42] считают, что помощь при
составлении прогноза по выживаемости и качеству
жизни при пренатальных внутричерепных кровоизли�
яниях может оказать оценка степени выраженности
патологического процесса. В их исследованиях из 32
плодов с внутричерепными кровоизлияниями выжи�
ли 13 (40,6%). Из них у 4 были диагностированы не�
большие по размеру кровоизлияния или кровоизли�
яния с субдуральным расположением. Все четверо
живы (41 месяц контроля) и развиваются нормаль�
но. У остальных 9 в дородовом периоде были диаг�
ностированы обширные кровоизлияния различных

локализаций. Один ребенок умер через 2 мес, осталь�
ные дети имеют тяжелые неврологические нарушения.

Помимо локализации кровоизлияния, его объе�
ма и присоединения вторичных осложнений (ане�
мия, водянка), к другим факторам, которые могут
оказать определенную помощь в прогнозировании
постнатального развития ребенка, относятся дан�
ные допплерографии. Некоторые авторы изучали
характер кровотока в средней мозговой артерии
плода при наличии внутричерепного кровоизлияния.
К неблагоприятным прогностическим признакам
относят обнаружение реверсных значений диасто�
лического кровотока. Например, в наблюдении,
представленном M. De Spirlet и соавт. [35], субду�
ральное кровоизлияние было диагностировано у
плода с задержкой внутриутробного развития в 33
нед беременности. В средней мозговой артерии
были зарегистрированы реверсные значения диас�
толического кровотока. Ребенок умер в неонаталь�
ном периоде.

В одном из наших наблюдений у плода с асим�
метричной формой задержки внутриутробного разви�
тия и хронической внутриутробной гипоксией (по дан�
ным компьютерной кардиотокографии) также было
диагностровано субдуральное кровоизлияние в 34–35
нед беременности. При допплеровском исследовании
были обнаружены патологические кривые скоростей
кровотока в артерии пуповины и реверсные значения
диастолического кровотока в средней мозговой арте�
рии. В интересах плода было осуществлено досроч�
ное родоразрешение, однако, несмотря на проведе�
ние всего комплекса необходимых лечебных мероп�
риятий, ребенок умер на 2�е сутки.

Последствия внутричерепных кровоизлияний у
плода разнообразны и зависят от выраженности про�
цесса и причин его вызвавших. У 90% пациентов с
субдуральными и паренхиматозными кровоизлияни�
ями развиваются неврологические нарушения, со�
храняющиеся до конца жизни [39]. Такие же послед�
ствия наступают при порэнцефалии. Локализация и
размеры кровоизлияния определяют выраженность
неврологических нарушений, которые могут прояв�
ляться как слабыми гемипарезами, так и тяжелыми
тетрапарезами и выраженной задержкой умственно�
го развития [43]. Точный прогноз постнатального
развития ребенка с пренатально выявленным внут�
ричерепным кровоизлиянием невозможен в связи с
тем, что слишком много факторов влияют на конеч�
ный результат.ak
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Врожденные внутричерепные опухоли встреча�
ются достаточно редко. Трудно оценить частоту встре�
чаемости врожденных новообразований головного
мозга, поскольку в ряде случаев они бывают бессим�
птомными и начинают проявляться поздно – в детс�
ком, подростковом возрасте или даже у взрослых. У
детей опухоли головного мозга составляют 0,5–1,9%
от всех опухолей и в 26–50% случаев представлены
тератомами [1–3]. В среднем частота врожденных
внутричерепных опухолей составляет 0,34 случая на
1000 000 живорожденных [2].

К настоящему времени описано более 50 случа�
ев пренатальной диагностики внутричерепных опу�
холей (табл. 12.20). Анализ опубликованных наблю�
дений свидетельствует, что наиболее часто отмеча�
ются тератомы (58,8%), реже встречаются опухоли
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ВНУТРИЧЕРЕПНЫЕ ОПУХОЛИ

нейроэпителиальной природы (9,8%), липомы (9,8%)
и краниофарингиомы (7,8%). Среди других опухолей
в 2 случаях были обнаружены недифференцирован�
ные злокачественные опухоли, еще в 2 – папилломы
сосудистого сплетения, а также саркома, хористома
и гемангиома (по 1 наблюдению).

Помимо перечисленных разновидностей опухо�
лей в клинической практике заслуживают внимания
случаи диагностики папилломы сосудистого спле�
тения. Папиллома встречается с частотой 0,6% в
структуре всех опухолей мозга у взрослых и в 3% у
детей. Важным диагностическим критерием папил�
ломы является асимметрия формы и размеров со�
судистых сплетений, поскольку аномалия обычно
бывает односторонней. Кроме того, следует обра�
щать внимание на обнаружение в венечном и сагит�
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Таблица 12.20. Суммарные данные литературы о пренатальной диагностике и перинатальных исходах при внутричереп�
ных опухолях

Авторы Срок бе� Эхографическая структура опухоли Сочетанные Перинатальные Вид
ременнос� эхографичес� исходы опухоли

ти, нед кие находки

N. Hoff, I. Mackay, 28 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Смерть в неона� Злокачествен�
1980 [4] нием внутричерепной архитектоники многоводие тальном периоде ная тератома
M. Crade, 1982 [5] Накануне Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия Смерть в неона� Тератома

родов нием внутричерепной архитектоники тальном периоде
P. Kirkinen и соавт., 32 Сложное строение c полным наруше� Многоводие Мертворождение Тератома
1982 [6] нием внутричерепной архитектоники
B. Paes и соавт., 32 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Смерть в неона� Тератома
1982 [7] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия тальном периоде
H. Vinters и соавт., 30 Солидная с множественными Макроцефалия, Мертворождение Тератома
1982 [8] кистозными включениями многоводие,

плацентомегалия
K. Gadwood, 31 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия Смерть в неона� Тератома
C. Reynes, 1983 [9] нием внутричерепной архитектоники тальном периоде
T. Shawker, R. Schwartz, 25 Кистозное с полным нарушением Макроцефалия, Мертворождение Неидентифици�
1983 [10] внутричерепной архитектоники многоводие рованная зло�

качественная
опухоль

M. van Vliet и соавт., 32 Сложное строение Макроцефалия, Мертворождение Саркома
1983 [11] гидроцефалия
F. Hecht и соавт., 31 Сложное строение Макроцефалия, Смерть в неона� Тератома
1984 [12] многоводие тальном периоде
F. Chervenak и соавт., Не Сложное строение Макроцефалия, Смерть в неона� Доброкачес�
1985 [13] указан гидроцеалия тальном периоде твенная нез�

многоводие релая тератома
S. Lipman и соавт., 30 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Мертворождение Незрелая
1985 [1] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия тератома

36 Сложное строение Макроцефалия, Смерть в неона� Незрелая
гидроцефалия, тальном периоде кистозная

плацентомегалия тератома
20 Сложное строение c полным наруше� Многоводие, Прерывание Незрелая

нием внутричерепной архитектоники водянка беременности тератома
G. Riboni и соавт., 33 Cолидная со смещением большого Макроцефалия, Смерть в неона� Глиобластома
1985 [14] серповидного отростка влево гидроцефалия, тальном периоде

водянка,
многоводие

S. Rostad и соавт., 36 Сложное строение Гидроцефалия, Смерть в неона� Тератома
1985 [15] многоводие тальном периоде
K. Mueller и соавт., 31 Кистозная, многокамерная Гидроцефалия Смерть в неона� Тератома
1986 [16] тальном периоде
J. Snyder и соавт., 35 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Смерть в неона� Кранио�
1986 [17] нием внутричерепной архитектоники многоводие тальном периоде фарингиома
M. Alvarez и соавт., 34 Сложное строение Макроцефалия, Смерть в неона� Глиобластома
1987 [18] гидроцефалия тальном периоде

30 Солидная Гидроцефалия Задержка умствен� Глиома
ного развития пос�

ле резекции 80%
головного мозга

R. Christensen 40 Cолидная – Благоприятный Липома мозо�
и соавт., 1987 [19] листого тела
S. Richards, 1987 [20] 24 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Прерывание Тератома

нием внутричерепной архитектоники многоводие беременности
O. Ferreira и соавт., 21 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Прерывание Тератома
1988 [21] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия беременности
N. Roosen и соавт., Накануне Гиперэхогенная Макроцефалия, Оперирован Анапласти�
1988 [22] родов гидроцефалия в возрасте 1 мес, ческая

развитие близко астроцитома
к нормальному

G. Daita и соавт., 28 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Мертворождение Злокачествен�
1989 [23] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия ная тератома
G. Mulligan, P. Meier, 37 Гиперэхогенная Гидроцефалия, Благоприятный Липома
1989 [24] агенезия мозо�

листого тела
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Продолжение таблицы 12.20.

Авторы Срок бе� Эхографическая структура опухоли Сочетанные Перинатальные Вид
ременнос� эхографичес� исходы опухоли

ти, нед кие находки

G. Mulligan, P. Meier, 35 Гиперэхогенная Агенезия мозо� Благоприятный Липома
1989 [24] листого тела
W. Bailey и соавт., 27 Преимущественно солидная Гидроцефалия, Смерть в воз� Краниофа�
1990 [25] многоводие расте 2 мес рингиома
L. Dolkart и соавт., 33 Сложное строение Макроцефалия, Смерть Тератома
1990 [26] гидроцефалия, в возрасте

многоводие 35 дней
S. Oi и соавт., 29 Сложное строение Макроцефалия, Задержка психо� Злокачест�
1990 [27] гидроцефалия моторного разви� венная

тия после субто� тератома
тальной резекции
и химиотерапии

M. Wienk и соавт., 30 Сложное строение Гидроцефалия, Мертворождение Тератома
1990 [28] многоводие
T. Saiga и соавт., 21 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Мертворождение Тератома
1991 [29] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия,

гепатомегалия
S. Schwartz и соавт., 17 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Прерывание Тератома
1992 [30] нием внутричерепной архитектоники гепатомегалия, беременности

множественные
аномалии

конечностей,
многоводие

J. Ferreira и соавт., 37 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Задержка психо� Тератома
1993 [31] нием внутричерепной архитектоники гидроцефалия моторного разви�

тия после тоталь�
ной резекции

D. Sherer и соавт., 31 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия, Смерть Тератома
1993 [32] нием внутричерепной архитектоники гепатомегалия, в неонатальном

водянка, периоде
многоводие

P. Vanlieferinghen 37 Кистозная Гидроцефалия Задержка психо� Тератома
и соавт., 1993 [33] моторного разви�

тия после шунти�
рования

30 Солидная Гидроцефалия Прерывание Гемангиома
беременности

S. Heckel и соавт., 30 Солидная c полным нарушением Макроцефалия, Прерывание Анапластичес�
1995 [34] внутричерепной архитектоники гидроцефалия беременности кая астроцитома
N. Kueltuersay 29 Сложное строение Макроцефалия Смерть в возрасте Краниофа�
и соавт., 1995 [35] 14 нед рингиома
L. Naudin ten Cate 30 Солидная c полным нарушением Макроцефалия, Мертворождение Тератома
и соавт., 1995 [36] внутричерепной архитектоники гидроцефалия
С.М. Воеводин, 26 Солидная Не указаны Прерывание Краниофа�
1996 [37] беременности рингиома
M. Bork и соавт., 26 Солидная Гидроцефалия, Благоприятный Липома
1996 [38] частичная аге�

незия мозо�
листого тела

37 Солидная – Благоприятный Липома
G. Sancho�Leza 32 Кистозно�солидная Не указаны Смерть в неона� Тератома
и соавт., 1997 [39] тальном периоде
A. Alagappan и соавт., 25 Сложное строение с нарушением Макроцефалия, Смерть в неона� Незрелая
1998 [40] внутричерепной архитектоники гепатомегалия тальном периоде тератома
P. Bodecs и соавт., 28 Кистозно�солидная Макроцефалия Мертворождение Злокачествен�
1998 [41] ная тератома
M. Kamitomo и соавт., 33 Гиперэхогенная Макроцефалия, Смерть в неона� Глиобластома
1998 [42] гидроцефалия, тальном периоде

кардиомегалия
Cобственное 23 Кистозно�солидная Гидроцефалия Прерывание Хористома
наблюдение, 1999 [43] беременности
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Продолжение таблицы 12.20.

Авторы Срок бе� Эхографическая структура опухоли Сочетанные Перинатальные Вид
ременнос� эхографичес� исходы опухоли

ти, нед кие находки

V. Pinto и соавт., 35 Солидно�кистозная Макроцефалия, Смерть в неона� Незрелая
1999 [44] гидроцефалия тальном периоде тератома
D. Schlembach 39 Сложное строение Макроцефалия, Смерть в неона� Тератома
и соавт., 1999 [45] гидроцефалия тальном периоде

30 Сложное строение c полным наруше� Макроцефалия Смерть в неона� Тератома
нием внутричерепной архитектоники тальном периоде

В.П. Миченко, 25 Солидная Гидроцефалия, Прерывание Папиллома
2000 [46] микроцефалия, беременности сосудистого

аномальное сплетения
расположение
ушных раковин

A. Leins и соавт., 33 Сложное строение Макроцефалия, Мертворождение Недифференци�
2001 [47] гидроцефалия рованная гли�

альная опухоль
с большими

зонами некроза

тальном сечениях эхогенных образований, примы�
кающих к нормальному сосудистому сплетению.
В.П. Миченко [46] представил описание пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики папилломы сосу�
дистого сплетения в 25 нед беременности. При уль�
тразвуковом исследовании головного мозга плода
было отмечено симметричное расширение боковых
желудочков до 22 мм. В области преддверия левого
бокового желудочка определялось гиперэхогенное
образование размером 15,3х6,8х6,3 мм с четким
ровным контуром в виде вытянутой капли на тонком
основании (рис. 12.61). При легком покачивании го�
ловы плода образование совершало маятникооб�
разные движения, сопровождающиеся отрывом
мелких частиц, которые в виде взвеси перемеща�
лись в просвете желудочка. Кроме этого, были ди�
агностированы микроцефалия и аномальное распо�
ложение ушных раковин. По желанию пациентки бе�
ременность была прервана в 26–27 нед. Результа�
ты патологоанатомического исследования подтвер�
дили предположение врачей ультразвуковой диаг�
ностики о наличии у плода папилломы сосудистого
спелетения.

Пренатальный диагноз внутричерепных опухо�
лей обычно не вызывает трудностей. Опухоль голов�
ного мозга у плода должна быть заподозрена при
обнаружении массивных поражений, кистозных или
солидных образований или при изменении разме�
ров и формы внутричерепных структур (рис. 12.62).
Опухоли мозга нередко сопровождаются полным на�
рушением внутричерепной архитектоники. В поло�
вине случаев врожденные опухоли головного мозга
представлены тератомами, которые чаще всего
имеют сложное строение с кистозными полостями
и участками кальцификации (рис. 12.63). Несмотря
на то, что при ультразвуковом исследовании можно
выявить внутричерепные опухоли, этот метод не
позволяет дифференцировать их гистологические
разновидности. Анализ опубликованных наблюде�
ний свидетельствует, что любая внутричерепная
опухоль, включая астроцитому, глиобластому, кра�
ниофарингиому, нейробластому и др., может иметь
схожую с тератомой эхографическую картину
(рис. 12.64). Только липомы во всех описанных на�
блюдениях имели одинаковую гиперэхогенную
структуру (рис. 12.65).

Рис. 12.61. Беременность 25 нед. Па�
пилломы сосудистого сплетения
(стрелка) [46].

Рис. 12.62. Поперечное сечение голо�
вы плода. Опухоль головного мозга
(стрелка).

Рис. 12.63. Поперечное сечение голо�
вы плода. Тератома головного мозга
(стрелка).
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

При внутричерепных опухо�
лях больших размеров могут раз�
виваться некротические процес�
сы внутри образования и в окру�
жающих тканях головного мозга,
что нередко приводит к гидро�
анэнцефалии [48]. В одном из
наших наблюдений в 23 нед бере�
менности была диагностирована
гидроанэнцефалия. Попытка ус�
тановить причину патологии го�
ловного мозга привела к обнару�
жению опухоли правого носового
хода, которая при последующем
гистологическом исследовании
оказалась хористомой и была
представлена фиброзной тканью
с включениями участков атипи�
ческой эпендимомы.

Иногда внутричерепные опухоли могут приво�
дить к обструктивной гидроцефалии, возникающей
в результате нарушения нормального тока спинно�
мозговой жидкости в желудочковой системе. Со�
гласно опубликованным данным, гидроцефалия
развивается более чем в половине (60,8%) пред�
ставленных случаев.

Размеры головы плода при внутричерепных опу�
холях зависят не только от формирования гидроцефа�
лии, но и от темпов роста опухоли. Большие размеры
образования могут приводить к макроцефалии (62,7%).

Еще одним осложнением является возникнове�
ние водянки плода, которая бывает связана с сердеч�
ной недостаточностью, развивающейся как след�
ствие артериовенозного шунтирования.

В подавляющем большинстве опубликованных
наблюдений внутричерепные опухоли были диагно�
стированы в ходе ультразвукового исследования в
конце II – начале III триместра беременности, хотя

Рис. 12.65. Поперечное сечение голо�
вы. Липома мозолистого тела (стрелки).

Рис. 12.64. Поперечное сечение го�
ловы плода в начале III триместра бе�
ременности. Краниофарингиома
(стрелка).

сообщалось о пренатальной диагностике внутриче�
репной тератомы ранее 20 нед [49].

Прогноз при внутричерепных опухолях зависит от
многих факторов, в том числе, от их гистологического
типа, размеров и локализации и наличия вторичных
осложнений (водянка, гидроцефалия и т.д.). В 80,4%
всех описанных наблюдений были отмечены перина�
тальные потери, поэтому большинство специалистов
оценивают прогноз при врожденных опухолях голов�
ного мозга как неблагоприятный. Из 10 выживших де�
тей в 4 (40%) случаях отмечены выраженные наруше�
ния психомоторного и интеллектуального развития, а
у одного ребенка нарушение развития речи.

В случае поздней диагностики внутричерепной
опухоли и присоединившейся макроцефалии паци�
ентку целесообразно родоразрешать с применени�
ем цефалоцентеза. В связи с высокими показателя�
ми неонатальной смертности родоразрешение путем
операции кесарева сечения не показано.
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1994. V. 11. P. 420–422.

КИСТЫ СОСУДИСТОГО СПЛЕТЕНИЯ

Кисты сосудистого сплетения (КСС) – это кис�
тозные структуры, расположенные в сосудистых
сплетениях боковых желудочков. Они могут быть еди�
ничными, множественными, односторонними и дву�
сторонними и определяются при ультразвуковом ис�
следовании в виде анэхогенных округлых образова�
ний с четкими контурами в сосудистом сплетении
боковых желудочков головного мозга (рис. 12.66).

КСС возникают между 13 и 18 нед, когда в сосуди�
стой оболочке появляется сетчатая структура, свобод�
ное пространство в которой заполняется жидкостью,
что при эхографии воспринимается как эхонегативное
округлое образование («киста»). По мере изменения
стромального компонента в структуре сосудистых
сплетений к 26–28 нед, пространства между сосудис�
тыми ворсинками уменьшаются, «кисты» «исчезают».

Частота встречаемости КСС варьирует от 0,18 до
3,64% [1–7], что объясняется отличиями в сроках
проведения эхографических исследований, а также
разными подходами к формированию потока паци�

енток (скрининговый, смешанный, беременные вы�
сокого риска). По данным R. Sharony [8], частота
встречаемости КСС в группе высокого генетическо�
го риска в 3 раза выше, чем при скрининговых ис�
следованиях.

Средний срок выявления КСС не превышает 19–
20 нед. При обследовании пациенток после 20 нед
частота встречаемости КСС резко уменьшается в
связи с их постепенным исчезновением. L. Guariglia
и соавт. [9] в своих исследованиях отметили исчез�
новение КСС к концу II триместра в 96,0% наблюде�
ний, R. Snijders и K. Nicolaides [10] – в 90%.

Изучение КСС показало, что эти образования
могут быть проявлением ХА, однако КСС относятся к
«мягким» эхографическим признакам хромосомных
дефектов, поскольку они могут диагностироваться
при нормально развивающихся беременностях, за�
канчивающихся рождением здоровых детей. Данные
литературы по частоте ХА при КСС очень противоре�
чивы: от 0 до 33% (табл. 12.21).
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Таблица 12.21. Частота ХА у плодов с КСС

Авторы Общая Частота ХА Частота ХА
частота ХА при изоли� при соче�
при КСС, рованных танных

% КСС, % КСС, %

U. Chitkara и соавт., 1988 [4] 2,4 0 25
B. Benacerraf и соавт., 1989 [11] 0 0 –
L. Chan и соавт., 1989 [2] 0 0 –
J. Thorpe�Beeston и соавт., 1990 [12] 24,1 0 58,8
P. Twining и соавт., 1991 [13] 10,5 0 66,7
D. Chinn и соавт., 1991 [3] 2,6 0 50
L. Platt и соавт., 1991 [6] 5,6 0 100
M. Perpignano и соавт., 1992 [5] 6,9 3,5 100
K. Zerres и соавт., 1992 [14] 20 0 45,5
K. Nicolaides и соавт., 1992 [15] 28 2,0 4,8
M. Porto и соавт., 1993 [7] 9,5 3,3 100
M. Oettinger и соавт., 1993 [16] 14,3 0 100
S. Walklinshaw, 1994 [17] 33 2,9 0
T. Brown и соавт., 1999 [1] 5,2 2,2 –
J. Tan и соавт., 2001 [18] 6,2 1,4 56,8

В исследованиях последних лет средняя часто�
та ХА при КСС составляла 5,2–6,2% [1, 18]. Было до�
казано, что этот показатель не зависит от количества
обнаруженных кист, их размеров и расположения
(односторонние, двусторонние). Основным факто�
ром, влияющим на частоту ХА при КСС, является на�
личие сочетанных эхографических изменений, поэто�
му наибольшие показатели средней частоты встре�
чаемости ХА (20–33%) были получены в тех клини�
ках, в которых в основном обследовались пациент�
ки, относящиеся к группе высокого генетического
риска. При изолированных КСС частота ХА в сред�
нем составляет 1,4% (0–3,5%), при сочетанных – 50%
(25–100%).

Частота ХА при наличии изолированных КСС ме�
няется в зависимости от возраста пациентки. Иссле�

Рис. 12.66. Односторонние (А, Б) и двусторонние (B, Г) КСС (стрелки).

В Г

БА

дования J. Tan и соавт. [18] проде�
монстрировали, что риск ХА при
изолированных КСС в возрасте до
30 лет существенно ниже (0,37%),
чем после 30 лет (2,3%). Анало�
гичные данные были приведены в
работах L. Guariglia, P. Rosati [9] и
R. Snijders, K. Nicolaides [10], где
авторы рекомендовали учитывать
возраст пациентки при формиро�
вании показаний к пренатальному
кариотипированию при выявлении
изолированной КСС.

Большое значение для реше�
ния вопроса о риске ХА при наличии
изолированных КСС имеет срок
проведения ультразвуковых иссле�
дований. По данным D. Nyberg и
соавт. [19], в целом у плодов с
трисомией 18 в 83% случаев
были выявлены различные эхо�
графические изменения, в том
числе и КСС. По данным этих ав�
торов, основные эхографические
находки были обнаружены в сро�

ке более 22 нед. При проведении эхографическо�
го обследования в интервале от 14 до 20 нед в 34%
случаев эхографические отклонения не были отме�
чены, либо были диагностированы лишь изолиро�
ванные КСС.

При формировании показаний к пренатальному
кариотипированию при наличии КСС следует учиты�
вать количество сочетанных эхографических откло�
нений у плода. По данным R. Snijders и K. Nicolaides
[10], чем больше эхографических находок зарегист�
рировано у плода, тем выше вероятность ХА, особен�
но трисомии 18 (табл. 12.22).

Основной цитогенетической находкой при ис�
следовании кариотипа плода с КСС является син�
дром Эдвардса: от 47 до 81% (в среднем 65%) всех
ХА [8, 10]. Другие ХА у плодов с КСС встречаются

реже: синдром Дауна – в среднем 8%,
синдром Патау – 2%.

При изучении эхографических
проявлений синдрома Эдвардса у пло�
да было доказано, что во II триместре
беременности КСС при этой ХА встре�
чаются в 43–50% случаев [8, 10]. В це�
лом риск трисомии 18 при КСС состав�
ляет 5,3%, риск трисомии 21 – только
0,3%. При изолированных КСС величи�
на этих показателей составляет, по
данным литературы, соответственно
1,33% и 0,79%.

Таким образом, по мнению боль�
шинства авторов, КСС являются несом�
ненным эхографическим маркером ХА
плода. По данным обзора литературы,
включающего как ретроспективные, так
и проспективные работы [8], из 6 автор�
ских коллективов, изучавших изолиро�
ванные КСС в течение нескольких лет,
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

4 пришли к выводу, что кариотипирование при
этих эхографических находках не показано, 2 – что
кариотип показан даже при изолированных КСС,
поскольку в этих случаях риск ХА несколько воз�
растает. Единогласно все 14 центров сделали вы�
вод об обязательном инвазивном вмешательстве
при сочетании КСС с другой эхографической па�
тологией. Следовательно, обнаружение КСС у
плода требует подробной оценки наличия других
факторов риска для решения вопроса о целесо�
образности проведения пренатального кариоти�
пирования.

В наших исследованиях КСС были выявлены у 103
плодов в сроки от 16 до 26 нед (средний срок диагно�
стики – 19,6 нед). Частота обнаружения КСС в прена�
тальном периоде составила 0,32% (103/32 116), а
среди пациенток со всеми эхографическими марке�
рами ХА – 6,3% (103/1635) [20].

Выявление КСС до 20 нед было зарегистриро�
вано нами в 59,5%, в 20–24 нед – у 35,4% плодов, пос�
ле 24 – только у 5,1%. Односторонние КСС были ди�
агностированы в 51,5% случаев, двусторонние – в
48,5% наблюдений.

Изолированные КСС были выявлены в 64 (62,1%)
случаях, сочетанные – в 39 (37,9%) (табл. 12.23). В
целом, по нашим данным, из 103 случаев диагности�
рованных КСС в 90 (87,4%) беременности закончи�
лись рождением живых детей. Во всех 64 случаях
изолированных КСС дети родились в срок без поро�
ков развития, стигм дисэмбриогенеза, ХА и призна�
ков нарушения неврологического статуса.

Следует отметить, что к началу III триместра бере�
менности подавляющее большинство (63 (98,4%) из 64),
КСС исчезли. Единственный случай кисты, сохранив�
шейся после рождения, также завершился срочны�
ми родами без осложнений. Никаких неврологичес�

ких нарушений у новорожденного не было выявлено.
При ультразвуковом исследовании ребенка в пост�
натальном периоде подтверждено наличие КСС не�
больших размеров.

В наших исследованиях доля благоприятных
исходов беременностей при сочетанных КСС была
существенно меньше (26 (66,7%) из 39), чем при
изолированных, поскольку 12 из 39 беременностей
были прерваны по медицинским показаниям в свя�
зи с наличием тяжелой врожденной и наследствен�
ной патологии у плода (пороков развития и/или ХА),
в одном наблюдении произошла антенатальная ги�
бель, то есть частота потерь беременностей соста�
вила 33,3%.

В группе сочетанных КСС удалось диагностиро�
вать различные эхографические изменения, в том
числе другие аномалии и ВПР ЦНС – 20,5%, измене�
ния лица и шеи – 25,6%, пороки сердца и/или гипер�
эхогенный фокус в желудочках сердца – 25,6%, па�
тологию конечностей – 20,5%.

Данные о кариотипе получены во всех 103 слу�
чаях КСС у плода, было выявлено 9 ХА (синдром Эд�
вардса – 7, синдром Дауна – 2). При изолированных
КСС аномалии хромосом не были диагностированы.
При наличии сочетанных изменений ХА выявлены в
23,1% (9/39) случаев. В целом частота ХА при КСС
составила 8,7% (9/103).

При анализе возрастного фактора оказалось, что
при наличии у плода КСС частота ХА у пациенток стар�
шей возрастной группы составила 15,4% (4/26), а у
пациенток в возрасте менее 35 лет – 6,5%. В группе
сочетанных изменений разницы в частоте ХА между
пациентками старшего (более 35 лет) и младшего
возраста практически не было.

При изучении эхографических изменений в
группе плодов с пренатально диагностированны�
ми ХА частота КСС составила 7,4% (10/135). При
синдроме Дауна КСС были зарегистрированы в
5,7% (3/53) случаев, при синдроме Эдвардса – в
20,6% (7/34). При синдромах Патау и Тернера,
триплоидиях и других ХА этот эхографический при�
знак не был обнаружен.

Приведенные данные доказывают, что в отсут�
ствии аномалий хромосом КСС могут быть расце�
нены как доброкачественные изменения, не влия�
ющие на прогноз для жизни и здоровья. КСС явля�

Таблица 12.23. КСС: количество наблюдений, ХА, исходы беременностей [20]

Исход беременности Изолированные КСС Сочетанные КСС Всего

сведения о кариотипе / ХА сведения о кариотипе / ХА

пренатальное обратная пренатальное обратная
кариотипирование связь кариотипирование связь

Роды живым плодом 0 64 0 26 90
Перинатальные потери 0 0 0 1 1
Прерывание беременности 0 0 12 0 12
по медицинским показаниям
Всего 0 64 12 27 103

64/0 39/9

Таблица 12.22. Частота ХА (в %) в зависимости от количе�
ства эхографических отклонений у плода [10]

Сочетанные Трисомия 18 Нормальный
аномалии кариотип

0 2,6 81,6
1 5,3 13,9
2 и более 92,1 4,5
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Пороки развития спинного мозга и позвоночно�
го столба – это многочисленная группа пороков раз�
вития, возникающих в результате врожденного неза�
ращения позвоночного столба (Spina bifida; Sb) и
представленных в виде нескольких форм [1, 2].

I. Рахишизис (Rhachischisis) – расщелина позво�
ночника, точнее, отсутствие дорсальных концов дуг
позвонков с образованием дефекта мозговых оболо�
чек и мягких тканей. Спинной мозг в области дефек�
та лежит открыто, то есть лишен кожного и оболочеч�
ного покрова (рис. 12.67). Этот порок часто сочета�
ется с анэнцефалией или иниэнцефалией [2].

II. Spina bifida aperta – это открытая спинномоз�
говая грыжа, характеризующаяся дефектом отростков
позвонков и мягких тканей. В большинстве случаев она
бывает представлена кистозным образованием –
spina bifida cystica (рис. 12.68), при которой в резуль�
тате незаращения позвоночного столба возникает
выпячивание мозговых оболочек (менингоцеле), обо�
лочек и корешков спинномозговых нервов (менинго�
радикулоцеле), оболочек вместе с веществом спин�
ного мозга (менингомиелоцеле). Наиболее часто де�
фект локализуется в пояснично�крестцовом отделе
позвоночника, но может образовываться в пояснич�
ной и грудино�поясничной области [1–3].

III. Spina bifida occulta – это расщелина позво�
ночника без образования грыжевого выпячивания.

Костный дефект, как правило, небольшой и закрыт
кожей (рис. 12.69).

Несмотря на многообразие этиологических фак�
торов, известны только два варианта патогенеза
спинномозговой грыжи. В основе первого лежит на�
рушение процесса закрытия каудальной нейропоры,
в основе второго – вторичное расщепление уже
сформированной нервной трубки в результате нару�
шения баланса между продукцией и реабсорбцией
цереброспинальной жидкости в эмбриональном пе�
риоде [4].

Частота встречаемости различных форм Sb, по
данным разных авторов, существенно различается.
Например, в исследованиях Р. Ромеро и соавт. [5], Sb
occulta составляла 15%, а по результатам А.М. Сты�
гара [6] – 38%. Частота Sb зависит от расовых и по�
пуляционных особенностей (табл. 12.24). Заметное
колебание частоты Sb отмечается и в различных ре�
гионах России (табл. 12.25), что можно объяснить не
только популяционными особенностями, но и полно�
той сбора данных, а также использованием различ�
ных методик обработки результатов. Например, в
РСО�Алания проводился учет всех форм Sb как сре�
ди новорожденных, так и среди плодов, что не соот�
ветствует популяционной частоте.

Доля Sb среди всех пороков невральной трубки
достигает 50% [17]. В исследованиях, проведенных в

ется показанием к тщательной оценке анатомии
плода. При отсутствии изменений в других органах
и системах прогноз абсолютно благоприятный. В тех
случаях, когда у плода обнаруживаются какие�либо

пороки развития или другие эхографические при�
знаки ХА, показано пренатальное кариотипирова�
ние, от результатов которого зависит дальнейшая
тактика ведения.
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1998–2000 гг. в ЦПД № 27 г. Москвы и в ГУ РЦПСиР
г. Владикавказа, доля Sb среди пороков невральной
трубки составила 44,8%, а среди всех диагностирован�
ных пороков ЦНС – 23,6% [18]. Соотношения полов при
спинномозговой грыже составляет 1:1,8 (ж:м) [13].

Изолированная Sb относится к мультифактори�
альным заболеваниям, что подтверждается одной из
самых больших серий исследования пороков не�
вральной трубки, проведенных учеными из Канады
[19]. Анализ структуры этиологических факторов по�
роков невральной трубки, в том числе и Sb, среди
212 плодов показал, что основным является муль�
тифакториальный тип наследования (табл. 12.26).

В последнее десятилетие во многих странах
мира выявлены генетические факторы риска по раз�
витию дефектов невральной трубки в целом и спин�
номозговой грыжи в частности. Обнаружено, что ге�
нетический полиморфизм метилентетрагидрофолат�
редуктазы (MTHFR), метионинсинтетазы, мутации
гена FRα, уровень фолатов в эритроцитах связаны с
риском развития этих пороков [20–22]. Выявление
взаимосвязи возможного типа мутации и уровня по�
ражения позвоночника проведено в США [20]. Иссле�
дования проводились среди больных индивидов и их
родителей. Пациенты с локализацией дефекта в
верхних отделах позвоночника и их матери оказались

Рис. 12.67. Схематическое изображение поперечного сечения позвоночника в норме (А) и при вариантах рахишизиса (Б, В).

ВБА

Рис. 12.68. Схематическое изображение поперечного сечения позвоночника при
менингоцеле (А) и менингомиелоцеле (Б).

Рис. 12.69. Схематическое изображе�
ние поперечного сечения позвоночни�
ка при Sb occulta.

БА

Рис. 12.71. Фронтальная плоскость
сканирования при Sb (стрелка).

Рис. 12.70. Сагиттальная плоскость сканирования позвоночника плода при Sb
(стрелка). А – В�режим. Б – трехмерное изображение.

БА
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Арнольда – Киари – до 95% [27, 31], при амелии – в
7,5%, при пре� и постаксилярных дефектах конечнос�
тей – в 3,2% [32].

Среди других пороков, сочетающихся со Sb, сле�
дует отметить анальную атрезию, омфалоцеле, до�
бавочную почку, деформацию стоп [2–8], аномалии
ребер и пороки сердца [33]. Sb сочетается с более
чем 40 синдромами множественных пороков разви�
тия [34, 35] и входит в состав ассоциаций пороков
развития таких, как SHISIS, OEIS, синдром каудаль�
ной регрессии [36].

Sb может может быть составляющей различных
ХА. В целом, аномалия кариотипа отмечается у каж�
дого десятого плода с менингомиелоцеле, варьируя
от 5,9 до 17% [19, 37–39]. Основной ХА, в состав ко�
торой входит Sb, является трисомия 18.

R. Nickel и K. Magenis [40] опубликовали данные
о том, что дефекты невральной трубки могут быть
частью клинической картины делеции 22q11. При
сочетании кист сосудистых сплетений со Sb в 2%
выявляется трисомия 18 [41], а при сочетании Sb с
единственной артерией пуповины аномальный
кариотип отмечен в 23% случаев [42]. При трисомии
18 в 10,7% отмечается менингомиелоцеле [43].

Ультразвуковая оценка позвоночника плода для
пренатальной диагностики Sb осуществляется во
фронтальной, сагиттальной и поперечной плоскостях
(рис. 12.70–12.72). Основным диагностическим кри�
терием Sb является нарушение целостности позвон�
ков, описанное многими авторами [23, 44–46]. Наи�
более удобной для диагностики Sb считается фрон�
тальная плоскость сканирования [23, 47, 48], когда

возможна визуализация отсутствия
задних дуг позвонков, кожи и мышц над
дефектом. Сагиттальная плоскость ис�
пользуется для оценки изгибов позво�
ночника, служащих косвенным признаком
Sb и для оценки обширности поражения
[48]. При использовании горизонтальной
плоскости сканирования для диагности�
ки Sb характерно расщепление наруж�
ных линий, связанных с расхождением
латеральных отростков [23].

К причинам, затрудняющим прена�
тальное ультразвуковое выявление Sb
можно отнести задний вид ягодичного
предлежания, маловодие и многоводие,
тесное соприкосновение спинки плода
с плацентой [44, 45]. В наших исследо�

Таблица 12.26. Этиологические факторы пороков разви�
тия невральной трубки

Этиологический фактор Количество %
плодов

Мультифакториальный тип наследования 185 88
Хромосомные аномалии 13 6
Двойня 7 3
Прием антиэпилептических препаратов 2 1
Диабет у матери 2 1
Заболевания с менделевским типом 1 0,5
наследования (синдром Меккеля – Грубера)

гомозиготны по аллелю С677Т MTHFR, что указыва�
ет на значительную роль генетических факторов рис�
ка. Кроме того, это исследование подтверждает ра�
нее опубликованные предположения о возможной
роли импринтинга при Sb [23].

Sb может быть изолированной патологией, од�
нако в этих случах нередко развивается вторичная
гидроцефалия в связи с нарушением оттока спинно�
мозговой жикости. В наших исследованиях плоды со
вторичной гидроцефалией при наличии Sb состави�
ли 44,2% [18].

Sb может сопровождаться другими пороками
развития ЦНС: анэнцефалией, черепно�мозговыми
грыжами, иниэнцефалией,  диастематомиелией, ско�
лиозом, полимикрогирией [2, 3, 5, 24–26]. Как уже
указывалось выше, наиболее часто Sb сочетается с
аномалиями развития продолговатого мозга, то есть
с синдромом Арнольда – Киари [27].

В свою очередь, при анэнцефалии Sb обнаружи�
вается в 17–40,5% случаев [18, 28, 29], при гидроце�
фалии – в 61,3% наблюдений [30], при синдроме

Таблица 12.25. Частота Sb в регионах Российской Федерации на 10 000
рождений

Авторы Регион Sb

В.П. Пузырев и соавт., 1997 [12] Курская область 3,4
Е.А. Кириллова и соавт., 2000 [13] Москва 10,05
Я.А. Лещенко и соавт., 2001 [14] Ангарск 5,0
Ф.К. Лагкуева и соавт., 2002 [15] РСО – Алания 16,15
Н.C. Демикова, 2003 [16] Брянская область 7,0

Волгоградская область 6,0
Иркутская область 1,0

Краснодарский край 6,0
Нижегородская область 12,0

Башкортостан 8,0
Свердловская область 9,0

Томск 7,3

Таблица 12.24. Частота Sb на 10 000 новорожденных [7–11]

Страна Частота

Австралия 7,0
Канада 9,2
Франция 3,5
Чехословакия 4,0
Дания 3,8
Англия 9,9
Финляндия 1,8
Венгрия 9,1
Израиль 4,8
Италия 3,8
Япония 2,8
Мексика 15,9
Новая Зеландия 9,3
Северная Ирландия 17,5
Норвегия 5,1
Китай 3,7
Южная Америка 6,5
Испания 4,5
Швеция 5,1
США 5,0
Аргентина 18,3
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ваниях при проведении эхографии в 4 (9,3%)  из
55  наблюдений Sb сопровождалась многоводием,
в 2,3% – маловодием.

Выявляемость Sb при пренатальной эхографии
варьирует по данным разных исследователей, от
47,1 до 87,3%, составляя в среднем 69,4% (табл. 12.27).

На точность пренатальной эхографии оказыва�
ют влияние многие факторы. По нашему мнению, ос�
новным из них является опыт и квалификация врача
ультразвуковой диагностики. В Северном регионе Ан�
глии группой врачей были проведены исследования
выявляемости пороков невральной трубки за 12�лет�
ний период (1984–1996 гг.) [17]. За это время отме�
чено увеличение количества прерванных беременно�
стей и снижение числа новорожденных со Sb, что
было связано с улучшением качества пренатальной
диагностики. Чувствительность эхографии увеличи�
лась с 60% в 1984–1990 гг. до 85% в 1991–1996 гг.
(Р<0,05). Примерно такие же данные приведены в
исследованиях S. Levi и соавт. [45, 46]. C 1984 по 1989 г.
общая выявляемость открытой Sb составила 77%, а
в 1990–1992 гг. возросла до 82%. В ГУ РЦПСиР
г. Владикавказа выявляемость Sb начинающим вра�
чом составила только 58,5%. Через два года работы
точность диагностики Sb достигла 100% [18].

Другим фактором, который следует учитывать
при дородовом выявлении Sb, является срок прове�
дения ультразвукового исследования. Однако муль�
тицентровое исследование, проведенное в Бельгии,
установило, что срок беременности не оказывает су�
щественного влияния на качество диагностики Sb не�
зависимо от опыта врачей. По данным этого исследо�
вания, выявляемость Sb в ранние сроки (до 22 нед) за

период 1984–1989 гг. составила 40%, за период 1990–
1992 гг. – 44% [46]. В Германии при проведении ру�
тинного ультразвукового исследования средний срок
диагностики изолированной Sb составил 26,6 нед
(21–34 нед), при сочетании Sb с гидроцефалией –
24,5 нед (21–34 нед) [31]. Средний срок диагностики
Sb в исследованиях, проведенных в Москве и во
Владикавказе на II уровне, составил 25,9 нед [18]. До
24 нед было диагностировано 38,2% патологии, что
сопоставимо с приведенными данными других иссле�
дователей. Следует заметить, что в России поздние
сроки диагностики врожденной патологии связаны с
отсутствием ультразвуковых скрининговых исследо�
ваний в I триместре беременности и поздним направ�
лением пациенток в региональные ЦПД.

Следующим фактором, влияющим на пренаталь�
ную диагностику Sb, является наличие сочетанной
патологии: вентрикуломегалии/гидроцефалии и
анэнцефалии плода. Согласно суммарным данным,
приведенным в таблице 12.28, чувствительность пре�
натальной эхографии при сочетанной Sb оказалась
выше, чем при изолированной форме порока.

Дифференциальный диагноз Sb крестцового
отдела позвоночника в первую очередь следует про�
водить с крестцово�копчиковой тератомой (ККТ). ККТ
представляет собой образование, локализующееся
в пресакральной области плода и исходящее из узла
Хенсена или объединения каудальных клеток.

Морфологически различают зрелые, незрелые
и злокачественные тератомы. Солидная структура
более характерна для злокачественных тератом, ки�
стозная – для зрелых и незрелых тератом: 72% и
62% соответственно [58].

А Б

Рис. 12.72. Поперечное сечение плода в норме (А) и при Sb occulta (Б).

Таблица 12.27. Точность пренатальной ультразвуковой диагностики Sb

Авторы Вид исследования Точность

S. Levi и соавт., 1995 [46] Бельгийское мультицентровое исследование 9/11 (82%)
A. Toi и соавт., 1997 [49] Скрининговое ультразвуковое исследование 41/87 (47,1%)
E. Zimmer и соавт., 1997 [50] Скрининговое ультразвуковое исследование 17/21 (80,9%)
Р. Boyd и соавт., 2000 [51] Мультицентровое европейское исследование 171/252 (67,9%)
H. Grandjean и соавт., 2000 [52] Мультицентровое европейское исследование 146/181 (80,7%)
Собственные данные, 2004 [18] ЦПД № 27, Москва и ГУ РЦПСиР, Владикавказ 48/55 (87,3%)
E. Garne и соавт., 2005 [53] Мультицентровое европейское исследование 405/599 (67,6%)
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Согласно классификации Американской акаде�
мии педиатрии, выделяются 4 типа ККТ. К I типу от�
носятся опухоли, расположенные снаружи от позво�
ночника и не имеющие внутреннего пресакрального
компонента. Ко II типу – опухоли с незначительным

пресакральным компонентом, располагающиеся
большей частью снаружи от позвоночника. К III типу –
опухоли, имеющие как внутренний, так и наружный
компонент. IV тип ККТ – это пресакральная опухоль
без наружного компонента. До 80% ККТ относятся к I
и II типам [59].

При ультразвуковом исследовании плода опу�
холь имеет анэхогенную, гиперэхогенную или сме�
шанную структуру (рис. 12.73). Пренатальная эхо�
графическая диагностика ККТ, относящихся к I–III ти�
пам, как правило, не вызывает трудностей.

При дифференциальной диагностике ККТ и Sb
следует детально оценить позвоночник плода, кото�
рый при ККТ не вовлекается в патологический про�
цесс. Дополнительную роль может оказать ЦДК, так
как при ККТ в солидном компоненте часто регистри�
руется внутриопухолевый кровоток. В наших иссле�
дованиях чувствительность пренатальной эхографии
при ККТ составила 100% [60].

Тактика ведения беременной при обнаружении
Sb зависит от многих факторов: величины дефекта,
места его локализации, а также от возможного соче�

Таблица 12.28. Пренатальная диагностика Sb в сочетании с вентрикуломегалией

Авторы Вид исследований Вид порока Чувствительность, %

L. Allen и соавт., 1982 [54] Группа высокого риска – 87
P. Persson и соавт., 1983 [55] Скрининг – 40
C. Roberts и соавт., 1983 [56] Группа высокого риска – 30
Р. Ромеро и соавт., 1994 [5] Группа высокого риска – 94
S. Levi и соавт., 1991 [45] Скрининг – 77,7
Z. Papp и соавт., 1995 [57] Скрининг Изолированный, 75

с гидроцефалией 100
A. Queisser�Luft и соавт., 1998 [31] Скрининг Изолированный, 50

с гидроцефалией 54,5
C. Isaksen и соавт., 1998 [33] Скрининг Изолированный, 83

с гидроцефалией 95
H. Grandjean и соавт., 2000 [52] Скрининг Изолированный, 66,3

с гидроцефалией 94,6
С.О. Кусова, 2004 [18] Селективное исследование С гидроцефалией, 88,9

(ГУ РЦПСиР, Владикавказ) с анэнцефалией 100
Смешанный прием С гидроцефалией, 90,9

(ЦПД № 27, Москва) с анэнцефалией 80,0

А

Рис. 12.73. Продольное сканирование позвоночника при ККТ (стрелки). Отчетливо видно преимущественно солидное (А)
и кистозное (Б, В) строение опухоли.

ВБ
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тания с другими пороками развития. При сочетании
Sb с другими пороками рекомендуется пренатальное
кариотипирование [19, 40]. Дефекты невральной
трубки могут быть частью клинической картины де�
леции 22q11, поэтому в случаях сочетания дефектов
невральной трубки с пороками сердца, расщелиной
неба, пороками лица, входящими в вело�кардио�фа�
циальный синдром и синдром Ди�Джорджи, реко�
мендуется проведение кариотипирования [40].

Помощь в определении прогноза и постнаталь�
ной тактики ведения при наличии у плода Sb могут
оказать современные ультразвуковые технологии, в
частности исследование с помощью 3D и 4D. По мне�
нию некоторых специалистов [61], опытный специа�
лист может диагностировать дефекты позвоночного
столба как с помощью обычной эхографии, так и с
использованием 3/4D, однако современные техноло�
гии дают возможность точно определить топику де�
фекта, его протяженность и характер, что дает допол�
нительную информацию для пренатальной консуль�
тации нейрохирургов, что важно для составления
прогноза.

Sb является пороком, теоретически совмести�
мым с жизнью, однако прогноз по качеству жизни
ребенка очень неоднозначен и зависит от многих
факторов. При изолированной Sb до первого года
жизни доживают 0,11/1000 (т.е. 84,6%), выживае�
мость через 7 лет составляет только 40% [62]. Со�
гласно данным С. Peralta и соавт. [38], из 34 наблю�
дений Sb перинатальные потери отмечены в 38% слу�
чаев. Среди 21 новорожденного в возрасте до 1 года
у 33% отмечались неврологические расстройства, в
возрасте от 1 до 3 лет – у 43%. У всех детей старше
2–3 лет отмечены тяжелые нарушения функции сфин�
ктеров. В 71% наблюдений выявлены нарушения ней�
ромоторного развития. Задержка умственного раз�
вития отмечена у 4 (19%) детей, при этом во всех этих
случаях Sb сопровождалась гидроцефалией.

В нашей стране перинатальные потери при Sb
были изучены специалистами из Нижнего Новгоро�
да, по данным которых они составили 7,7% [63]. Опе�
рации были проведены в 57,7% случаев. Остальные
были расценены как неоперабельные. В этой группе
была отмечена более высокая локализация дефек�

та, больший процент ликвореи и нарушения функции
тазовых органов.

В настоящее время в мире разработаны мето�
ды пренатального оперативного лечения Sb со
вскрытием полости матки. Хорошо известен опыт
американских врачей под руководством J. Bruner,
которые на II Международном конгрессе по меди�
цине плода (Лиссабон, 2003 г.) сообщили об успеш�
ном лечении 171 плода с этим пороком. Перед опе�
ративным лечением семья проходила тщательное
обследование и комплексное консультирование.
Оперативное вмешательство проводили в основном
во II триместре. Авторы отмечают, что исход опера�
ции во многом зависит от уровня поражения спин�
ного мозга, протяженности дефекта, наличия сопут�
ствующих изменений в головном мозге (выражен�
ность вентрикуломегалии) и срока беременности.
Чем ниже расположен дефект и раньше проведено
лечение (до 25 нед), тем меньше случаев нараста�
ния гидроцефалии в послеродовом периоде и луч�
ше прогноз для психомоторного развития детей.
Потери плодов после оперативного лечения не пре�
высили 3% [64].

В России, к сожалению, такая тактика ведения
этих больных в настоящее время невозможна и в слу�
чаях пренатальной диагностики Sb семье приходит�
ся выбирать между прерыванием беременности по
медицинским показаниям и попыткой постнатальной
хирургической коррекции порока. Очевидно, что пре�
натальное консультирование семьи при дородовом
выявлении Sb – процесс сложный, требующий от вра�
ча высокой квалификации и хорошего владения ста�
тистическими данными. Родителям необходимо пре�
доставлять полную информацию о возможностях ле�
чения ребенка и отдаленном прогнозе для здоровья,
поскольку от этого зависит их решение о тактике ве�
дения беременности.

После рождения ребенка со Sb и при планиро�
вании следующей беременности традиционно реко�
мендуется медико�генетическая консультация семьи
и проведение преконцепционной профилактики фо�
лиевой кислотой, хотя не все авторы отмечают суще�
ственное влияние применения фолиевой кислоты для
снижения дефектов невральной трубки [65].
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Диастематомиелию принято считать редкой са�
мостоятельной нозологической формой дизрафий
позвоночного столба [1]. Характерной особеннос�
тью этого порока развития является полное или ча�
стичное сагиттальное разделение позвоночного ка�
нала костной или фибрознохрящевой перегородкой
на две части с расщеплением спинного мозга [2]. В
результате сегментарного удвоения позвоночного
канала формируются два полуканала. Каждый полу�
канал включает в себя центральный канал и по од�
ной группе вентральных и дорзальных нервных пуч�

Таблица 12.29. Пренатальная ультразвуковая диагностика диастематомиелии

Авторы Срок Данные Исход беременности,
беремен� эхографии дополнительные находки

ности,
нед

R. Williams, R. Barth, 1985 [7] 23 Sb ПМП, живорожденный, короткие бабочкообразные
позвонки, ребенок прооперирован

R. Winter и соавт., 1989 [8] 15 Новорожденный, бабочкообразные позвонки,
полупозвонки, ассимптоматично

20 ПМП
16 ПМП
18 ПМП

B. Caspi и соавт., 1990 [10] 19 Sb ПМП
A. Pachi и соавт., 1992 [11] 20 Сколиоз ПМП
P. Boulot и соавт., 1993 [12] 33 Sb, кифоз ПМП
N. Anderson и соавт., 1994 [9] 18 ПМП

– Смерть плода в 25 нед
20 Новорожденный, оперирован
– Новорожденный, СО

19 Sb ПМП
W. Supelveda и соавт., 1997 [13] 21 Новорожденный, СО

21 Новорожденный, СО
L. Allen, R. Silverman, 2000 [14] 28 Дезорганизация КС, новорожденный, оперирован

позвонков
17 Нарушение строе� Новорожденный, оперирован в 5 лет

ния позвоночника
Собственные наблюдения 27 Порок ПМП, удвоение центрального канала спинного мозга

Арнольда – Киари с гидромиелией, менингорадикулоцеле, амиелия
21 Порок ПМП, правосторонняя косолапость

Арнольда – Киари
34 Порок ПМП, гидромиелия, амиелия

Арнольда – Киари
24 Порок

Арнольда – Киари, ПМП
кифосколиоз, дву�
сторонняя пиелэк�
тазия, многоводие

29 Порок ПМП, гипоплазия дужек позвонков, сросшиеся тела
Арнольда – Киари, позвонков, гипоплазия правой половины

сколиоз расщепленного спинного мозга
21 Порок ПМП

Арнольда – Киари,
сколиоз

Примечание. ПМП – прерывание беременности по медицинским показаниям, СО – симптомы отсутствуют,  КС – кесарево сечение.
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Рис. 12.74. Беременность 27 нед. Диастематомиелия. А – венечная плоскость сканирования позвоночника. На границе
между грудным и поясничным отделами позвоночного столба в области дефекта четко видна костно�хрящевая пе�
регородка. Б – аксиальная плоскость сканирования позвоночника. В просвете дефекта позвоночника виден кост�
ный фрагмент перегородки.

БА

Рис. 12.75. Диастематомиелия. А – фенотип абортуса. Б – фрагмент спинного мозга (грудной и поясничный отделы) с
раздвоенностью в средненижнем грудном отделе. В – десятый грудной позвонок с полной продольной костно�хрящевой
перегородкой центрального канала.

ВБА

астематомиелии со Sb колеблется от 15% [4] до
36% [6].

Пренатальная диагностика диастематомиелии
впервые была описана R. Williams и R. Barth в 1985 г.
[7]. Самый ранний случай пренатальной диагнос�
тики был осуществлен в 15 нед беременности [8].
В работе N. Anderson и соавт. [9] частота диасте�
матомиелии при ультразвуковом исследовании 10
070 беременных составила 0,06%. Учитывая срав�
нительно небольшое количество наблюдений, эта
частота является предварительной и возможно за�
ниженной. В отечественной периодике отсутству�
ют публикации о пренатальной диагностике этого
порока. Этот факт легко объяснить отсутствием
подробного описания эхографической и морфоло�
гической картины диастематомиелии в литерату�
ре и, соответственно, недостаточной насторожен�
ностью специалистов в отношении пренатальной
диагностики диастематомиелии. Если диагности�
ка анэнцефалии, Sb и энцефалоцеле в настоящее
время не представляет особых сложностей, то ди�

астематомиелия может быть легко пропущена или
расценена как Sb.

В ГУ РЦПСиР г. Владикавказа при первичном
обследовании 1995 беременных по направлениям
специалистов I уровня пороки ЦНС были диагности�
рованы у 31 плода. Всего было выявлено 12 случаев
Sb, шесть из которых сочетались с диастематомие�
лией. Во всех 6 наблюдениях беременность была
прервана по медицинским показаниям. К настояще�
му времени нам удалось найти описание 17 наблю�
дений пренатальной диагностики диастематомиелии
(табл. 12.29).

Нетипичность проявлений диастематомиелии
в наших наблюдениях была обусловлена более
грубым и широким диапазоном сочетанных поро�
ков позвоночника и спинного мозга. Наши наблю�
дения были единственными, в которых во всех слу�
чаях диастематомиелия сочеталась с пороком
Арнольда – Киари. Возможно поэтому поражения
ЦНС были настолько грубыми, что не оставляли
шансов на нормальную жизнедеятельность ново�
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Глава 12. Головной мозг и позвоночник

Морфология

Преимуществен�
ная локализация
поражения

Ультразвуковая
диагностика

Сочетанные по�
роки и аномалии
развития

Внешние прояв�
ления патологии

Диастематомиелия

Фрагментарное отсутствие остис�
тых отростков позвоночника с

расширением и разделением ка�
нала и спинного мозга костной или

фиброзной перегородкой

Грудной и пояснично�крестцовый
отделы позвоночного столба

С начала II триместра беременности

Sb, порок Арнольда – Киари, ско�
лиоз, менингоцеле, радикулоце�
ле, дипломиелия, амиелия, гид�

ромиелия

Гипертрихоз, капиллярная геман�
гиома, дермальный синус, подкож�

ная липома

Sb occulta

Фрагментарное отсут�
ствие остистых отростков

позвонков

Пояснично�крестцовый
отдел позвоночного

столба

С начала II триместра
беременности

Сколиоз, бабочкообраз�
ные позвонки, полупоз�

вонки

Дефект позвонков закрыт
мышцами и кожей, гипер�
трихоз, ангиома, липома,
западение в области де�

фекта

Гидромиелия

Расширение
канала спинного

мозга

Шейный отдел
позвоночного

столба

–

Внутренняя гид�
роцефалия, по�
рок Арнольда –
Киари, диасте�

матомиелия

–

Дипломиелия

Частичное или
полное удвоение
спинного мозга

Шейный или пояс�
ничный отделы
позвоночного

столба
–

Диастематомие�
лия, порок Арноль�
да – Киари, амие�
лия, радикулоцеле

–

Таблица 12.30. Дифференциальная диагностика при диастематомиелии

рожденных в случае пролонгирования беременно�
сти. Кроме того, в 3 из 6 наблюдений при морфо�
логическом исследовании спинного мозга диагно�
стированы различные дисплазии (амиелия и ра�
дикулоцеле, гидромиелия, дипломиелия), не опи�
санные ранее в проанализированных нами лите�
ратурных источниках.

В связи с тем, что диастематомиелия часто
сочетается с Sb и с дезорганизацией структуры
позвонков, при подозрении на патологию позво�
ночника у плода не следует забывать о возможно�
сти наличия этого порока развития. При эхогра�
фии необходимо использовать аксиальную, сагит�
тальную и венечную плоскости сканирования (рис.
12.74, 12.75). В венечной плоскости диастемато�
миелия выявляется в виде единичной гиперэхо�
генной структуры точечной или овальной формы
в центральной области расщепления позвоночно�
го канала. При использовании аксиальной плос�
кости сканирования в 5 случаях нам удалось визу�
ализировать диастематомиелию в виде трезубца,
то есть в виде гиперэхогенной структуры линей�
ной формы, располагающейся между боковыми
дужками позвонка. Сагиттальная плоскость скани�
рования позволяет выявить дезорганизацию
структуры позвонков, которая нередко сопровож�
дает диастематомиелию.

В таблице 12.30 представлены сведения, кото�
рые могут быть использованы для дифференциаль�
ной диагностики диастематомиелии с другими схо�
жими пороками развития спинного мозга. Оконча�
тельный диагноз диастематомиелии можно поста�
вить только после проведения МРТ [10].

В связи с тем, что пренатальная диагностика
диастематомиелии затруднена, пренатальное кон�
сультирование следует проводить с привлечением

профильных специалистов. Анализ литературы
свидетельствует о том, что наиболее часто с диас�
тематомиелией сталкиваются врачи специализи�
рованных хирургических и ортопедических цент�
ров. Именно их опыт может оказать неоценимую
помощь родителям в выборе тактики ведения бе�
ременности в случае пренатального обнаружения
этой патологии.

По данным кафедры детской хирургии Санкт�
Петербургской государственной педиатрической
академии в 1978–2000 гг. было зарегистрировано
72 пациента с диастематомиелией, 36 из которых
были прооперированы [4]. Возраст пациентов ва�
рьировал от 9 мес до 14 лет. В возрасте до 3 лет
деформации осевого скелета и нижних конечнос�
тей встречались в 62% случаев. Преобладали ско�
лиотические деформации (42%), кифоз и кифоско�
лиоз (20%). Все деформации характеризовались
быстрыми темпами прогрессирования. Патология
нижних конечностей была выявлена в 72% наблю�
дений. Признаки неврологического дефицита от�
мечены у 32% больных. Кроме того, у 82% больных
имелись признаки нейрогенной дисфункции моче�
вого пузыря.

Приведенные данные показывают, что диас�
тематомиелия – это порок развития, недостаточ�
но известный специалистам пренатальной диаг�
ностики. Малое количество диагностированных в
дородовом периоде случаев пока не позволяет вы�
делить прогностически значимые ультразвуковые
признаки поражения позвоночника и спинного
мозга для выбора оптимальной тактики ведения
беременной. Однако совершенно очевидно, что
сочетание диастематомиелии со Sb и гидроцефа�
лией является неблагоприятным прогностическим
признаком.
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Исследование структур лица плода только в пос�
ледние несколько лет как во многих зарубежных стра�
нах, так и в России стало обязательной составной ча�
стью протокола скринингового ультразвукового ис�
следования во второй половине беременности [1–9].

Согласно протоколу, оценка структур лица пло�
да включает изучение профиля, глазниц и носогуб�
ного треугольника. С этой целью последовательно
получают ряд сечений лица плода (рис. 13.1). Обыч�
но исследование начинают с оценки профиля, изоб�
ражение которого получают при сагиттальном скани�
ровании. В ходе оценки органов зрения у плода при
скрининговом ультразвуковом исследовании исклю�
чаются аномалии количества, размеров и расстоя�

ния между глазницами. Носогубной треугольник для
исключения расщелин лица оценивают, используя
преимущественно фронтальную плоскость.

Следует подчеркнуть, что исследование струк�
тур лица плода требует обязательного применения
системного подхода. Поэтому многими авторами
были предложены свои оригинальные подходы [9–
11]. В нашей повседневной практической деятельно�
сти мы используем схему обследования структур
лица плода, основанную на обобщенном мировом
опыте, в котором ведущее место занимают диагнос�
тические подходы, предложенные Р. Ромеро и соавт.
[11]. При этом следует учитывать, что особенности
проведения оценки структур лица плода при ультра�

ВБ

А

Рис. 13.1. Схема скрининговой ультразвуковой оценки структур лица плода. А – срединная сагиттальная плоскость.
Б – фронтальная плоскость через носогубной треугольник. В – горизонтальная плоскость на уровне глазниц.
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звуковом исследовании определяют необходимость
получения достоверного заключения на основе ис�
пользования изображений одной и той же структуры
в различных плоскостях сканирования.

Обычно скрининговое ультразвуковое исследо�
вание лицевых структур плода начинают с получения
срединной сагиттальной плоскости для оценки его
профиля: лба, носа, челюстей. Еще в начале 80�х го�
дов специалисты ультразвуковой диагностики обра�
тили внимание на практически полную идентичность
пренатального и постнатального изображения про�
филя (рис. 13.2). В начале нынешнего века B�режим
был дополнен поверхностной реконструкцией с ис�
пользованием трехмерной эхографии (рис. 13.3).

Изучение профиля позволяет диагностировать
различные пороки и опухоли, а также оце�
нить эхографические маркеры хромо�
сомных аномалий, которые наиболее ча�
сто сопровождаются изменением струк�
тур лица. Поэтому особое внимание сле�
дует уделять исключению «сглаженного»
профиля, длине костей носа, макроглос�
сии и гипоплазии нижней челюсти, кото�
рые могут наблюдаться при различных
хромосомных синдромах.

Измерение костей носа
плода при ультразвуковом
исследовании во II тримест�
ре беременности должно
проводиться строго в сагит�
тальной плоскости с четкой
визуализацией костей носа,
верхней и нижней челюстей,
а также губ (рис. 13.4). Одно�
временная визуализация пе�
речисленных объектов сви�
детельствует о получении
оптимальной плоскости
сканирования для оценки
костей носа плода. J. Sonek
и K. Nicolaides [12] для более
точного измерения костей
носа плода рекомендуют
строго выдерживать угол

между направлением ультразвукового луча и осью
носа, который должен составлять около 45°. По их мне�
нию, изменение этого показателя приводит к погреш�
ностям измерений или к затруднениям визуализации
костей носа.

В наших исследованиях оценка костей носа осу�
ществляется при сагиттальном сканировании голо�
вы плода без учета угла инсонации, поскольку, по
нашему мнению, точно оценить этот параметр во вре�
мя скринингового исследования достаточно сложно
[13]. Значительно проще добиться четкого изобра�
жения профиля плода, включающего кости верхней
и нижней челюсти и губы. В тех случаях, когда изоб�
ражение профиля плода получено не в строго сагит�
тальной плоскости, а в парасагиттальном сечении, то

за кости носа может быть ошибочно
принят фронтальный выступ верхней
челюсти [14].

Измерение костей носа плода при
ультразвуковом исследовании во II
триместре обладает достаточно высо�
кой воспроизводимостью. По данным
K. Leung и соавт. [15], расхождение
между измерениями костей носа плода

в 15–22 нед беременности,
осуществленными одним
врачом, варьировало в пре�
делах 2,4–4,0%, а между из�
мерениями, выполненными
двумя специалистами у од�
ного плода, – 5,18%. В ис�
следованиях M. Chen и со�
авт. [16] было установлено,
что расхождения между из�
мерениями длины костей
носа плода между двумя спе�
циалистами составили в
среднем только 0,043 мм.

Для диагностики гипо�
плазии костей носа плода в
последние годы в разных
странах были разработаны
нормативные показатели. В
нашей стране номограммы

Рис. 13.2. Пренатальный и постнатальный профиль паци�
ента С.З.

Рис. 13.3. Пренатальный и постнатальный профиль паци�
ента А.М.

Рис. 13.4. Измерение длины костей носа плода.
А – схематическое изображение. Б – эхограмма в
22–23 нед беременности.

Б

А

ak
us

he
r-li

b.r
u



291

Глава 13. Лицо

длины костей носа плода были впервые разработа�
ны Н.В. Потаповой и М.В. Медведевым (табл. 13.1)
[17]. Гипоплазией костей носа считают численные
значения менее 5�го процентиля нормативных пока�
зателей для конкретного срока беременности.

Сравнительный анализ отечественных данных с
нормативными значениями длины костей носа плода,
полученными в разных странах независимыми груп�
пами исследователей, продемонстрировал практи�
чески полное совпадение результатов (рис. 13.5).

Учитывая, что гипоплазия костей носа отмеча�
ется в среднем у каждого второго плода с синдро�
мом Дауна во II триместре беременности и у каждо�
го третьего плода с другими хромосомными дефек�
тами закономерно возникает вопрос о необходимо�
сти обязательного измерения этого параметра в ходе
скринингового исследования. По нашему опыту, из�
мерение длины костей носа плода следует осуществ�
лять в тех случаях, когда при визуальной оценке ус�
тановлено, что длина костей носа составляет менее
половины длины всего носа, а также при обнаруже�

нии других эхографических маркеров хромосомных
аномалий.

Среди других эхографических маркеров хромо�
сомных дефектов и различных синдромов следует
особо выделить «сглаженный» профиль, макроглос�
сию и микрогению (рис. 13.6). Обычно эти измене�
ния обнаруживаются без выраженных затруднений в
ходе только визуальной оценки и не требуют каких�
либо дополнительных измерений.

«Сглаженный» профиль устанавливается при от�
сутствии обычного изображения выступающих лице�
вых структур. Микрогения представляет собой ано�
малию лица, которая характеризуется гипоплазией
нижней челюсти. В случаях микрогении при ультра�
звуковом исследовании профиля плода обнаружива�
ется маленький скошенный подбородок нередко в со�
четании с выступающей верхней губой.

О наличии макроглоссии большинство специ�
алистов предпочитают делать заключение на осно�
вании обнаружения языка за пределами полости
рта, так как при нормальных размерах он преиму�

щественно четко визуализирует�
ся в полости рта (рис. 13.7). Сле�
дует подчеркнуть, что диагноз
макроглоссии должен устанавли�
ваться только в случаях постоян�
ного нахождения языка за преде�
лами ротовой полости при дина�
мическом эхографическом на�
блюдении. Если в ходе исследо�
вания плода отмечаются только
эпизоды высовывания языка, то
пренатальный диагноз макроглос�
сии не правомочен (рис. 13.8). Так�
же нередко во второй половине
беременности при изучении про�
филя плода регистрируются гло�

Рис. 13.5. Сравнительные данные длины костей носа плода (5�й про�
центиль) в разные сроки беременности.

Таблица 13.1. Нормативные значения длины
костей носа плода в разные сроки беременно�
сти [17]

Срок беремен� Длина костей носа плода, мм

ности, нед

процентиль

5�й 50�й 95�й

12–13 2,0 3,1 4,2

14–15 2,9 3,8 4,7

16–17 3,6 5,4 7,2

18–19 5,2 6,6 8,0

20–21 5,7 7,0 8,3

22–23 6,0 7,6 9,2

24–25 6,9 8,5 10,1

26–27 7,5 9,4 11,3

28–29 8,4 10,9 13,4

30–31 8,7 11,2 13,7

32–33 8,9 11,4 13,9

34–35 9,0 12,3 15,6

Рис. 13.6. Беременность 22 нед. От�
четливо видны «сглаженный» профиль,
микрогения и гипоплазия костей носа
у плода с синдромом Дауна.

Рис. 13.7. Беременность 26 нед. Про�
филь плода с нормальным кариотипом.
Стрелкой указан язык, располагаю�
щийся в полости рта.
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Рис. 13.8. Профиль плода в разные фазы высовывания языка (А–В).

ВБА

ВБА

ЕДГ

Рис. 13.9. Профиль плода. Последовательные изображения глотательных движений (А–Е).

Рис. 13.10. Эхограмма измерения ширины языка пло�
да в 15 нед беременности (А) и процентильные кривые
(5�й, 50�й и 95�й) нормативных значений этого показа�
теля (Б) [22].А

○

○

○

○

Б
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малиям. Так, израильские исследователи M. Bronshtein
и соавт. [22] разработали нормативы ширины языка
плода в сроки от 13 до 18 нед беременности (рис.
13.10). В их исследованиях было установлено, что при
синдроме Дауна, Патау, Эдвардса и Тернера шири�
на языка плода в 13–18 нед беременности находи�
лась в пределах нормативных значений.

Дополнительную помощь оценка профиля плода
оказывает в установлении пренатального диагноза сре�
динных расщелин верхней губы и неба или при билате�
ральном поражении. В этих случаях отмечается «выпя�
чивание» верхней челюсти. Кроме этого, оценка профи�
ля плода, несомненно, играет важную роль в пренаталь�
ной диагностике различных синдромов (рис. 13.11).

Для оценки ушей плода следует использовать па�
расагиттальные сечения (рис. 13.12). С увеличением
срока беременности начинают четко визуализировать�
ся детали строения наружного уха плода: завиток, ла�
дьевидная и треугольная ямки, ушная раковина, про�
тивозавиток, козелок, противокозелок, межкозелковая
вырезка, мочка уха (рис. 13.13). Более полное пред�
ставление о строении ушей плода удается получить при
использовании трехмерной эхографии (рис. 13.14).

Изменения ушей плода при хромосомных ано�
малиях чаще всего затрагивают их размеры (гипо�
плазия), локализацию (низкое расположение) и стро�
ение (дисплазия). О наличии изменений ушей плода
большинство специалистов предпочитают делать

Рис. 13.11.   Профиль плода с синдромом Аперта (А) и при
ахондроплазии (Б). Отчетливо видны выступающий лоб и за�
падение корня носа.

А Б

Рис. 13.12. Схематическое изображение и эхограмма ле�
вого уха плода.

Рис. 13.13. Ухо плода в 28 нед беременности при исполь�
зовании высокоразрешающей эхографии.

тательные движения, в момент которых околоплодные
воды поступают в полость рта (рис. 13.9).

Некоторыми авторами предпринимались попыт�
ки для диагностики макроглоссии у плода использо�
вать разработанные нормативные показатели разме�
ров языка (длина, ширина) в разные сроки беремен�
ности. Однако эти попытки не увенчались успехом
для выделения группы риска по хромосомным ано�

Рис. 13.14. Эхограммы ушных раковин плода (А, Б), полу�
ченные при использовании трехмерной эхографии.

А

Б
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заключение на основании обнаружения их гипопла�
зии, используя измерение максимального продоль�
ного размера ушных раковин в венечной плоскости

(рис. 13.15). Сравнительный анализ нормативных
показателей максимального продольного размера
ушных раковин плода, разработанных в разных стра�
нах, показал их полную идентичность (рис. 13.16).

Следующим объектом изучения является носо�
губной треугольник. Для этого используют фрон�
тальную плоскость, которая под углом проходит че�
рез крылья носа, верхнюю губу и переднюю часть
неба (рис. 13.17). Эта плоскость преимущественно
используется для исключения лицевых расщелин,
которые обычно локализуются в этой области лица
плода. Следует подчеркнуть необходимость не толь�
ко изучения губ и крыльев носа, но и, наклоняя дат�
чик в сторону лица плода, добиваться четкого изоб�
ражения альвеолярной дуги для исключения дефек�
тов неба (рис. 13.18).

Рис. 13.15. Измерение ушной раковины плода при скани�
ровании в венечной плоскости.

Рис. 13.16. Сравнительные данные максимального про�
дольного размера ушных раковин плода (50�й процентиль)
в разные сроки беременности.

L. Lettieri и соавт., 1993 [23]
J. Awwad и соавт., 1994 [24]
T. Shimizu и соавт., 1997 [25]
U. Chitkara и соавт., 2002 [26]
C. Sacchini и соавт., 2003 [27]

Рис. 13.17. Эхограмма носогубного
треугольника плода. Отчетливо видны
губы и крылья носа.

Рис. 13.19. Схематическое изображе�
ние измерения ширины альвеолярной
дуги.

Рис. 13.18. Эхограмма носогубного
треугольника плода. Отчетливо видна
альвеолярная дуга.

Таблица 13.2. Нормативные значения ширины альвео�
лярного отростка плода в 14–32 нед беременности [28]

Срок беремен� Ширина альвеолярного отростка, мм

ности, нед

процентиль

10�й 50�й 90�й

14–15 8,9 10,6 12,3

16 10,3 11,3 13,5

17 13,0 17,0 19,3

18 17,1 17,5 17,9

19 17,6 18,0 18,4

20 18,1 18,5 18,8

21 15,0 19,0 20,0

22 17,9 20,0 22,3

23 18,0 20,1 23,0

24 19,0 21,1 23,7

25 20,7 22,9 25,2

26 20,3 23,7 26,6

27–28 20,0 24,1 25,9

29 23,2 24,8 29,3

30 23,3 26,1 30,0

31 23,5 26,5 30,2

32 23,9 26,7 30,5
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В случаях затрудненной визуализации и техни�
ческих проблем оценки альвеолярной дуги дополни�
тельно можно провести измерение ширины альвео�
лярного отростка. При этом процесс измерения ши�
рины альвеолярного отростка осуществляется от од�
ного края до противоположного конца дуги по прямой
линии (рис. 13.19). Впервые этот метод был предло�
жен израильскими специалистами (табл. 13.2) [28].
Согласно их данным, во всех случаях дефектов шири�
на альвеолярной дуги значительно превышала норма�
тивные значения начиная с 15 нед беременности.

Использование аксиальных или горизонтальных
плоскостей необходимо в первую очередь для оцен�
ки глазниц плода. Применение на практике этих плос�
костей достаточно просто. Они, располагаясь каудаль�
но по отношению к плоскости измерения бипарие�
тального размера головы, проходят параллельно друг
к другу (рис. 13.20).

Первая плоскость проходит на уровне глазниц и
служит для их оценки. Вторая горизонтальная плос�
кость в случае необходимости используется для
оценки носа, третья – для изучения целостности вер�
хней губы и неба. Четвертая горизонтальная плос�
кость проходит через полость рта и дает возможность
четко визуализировать язык. Именно это сечение ис�

пользуется некоторыми авторами для оценки шири�
ны языка плода для диагностики макроглоссии.

Исследование в венечных плоскостях является
одной из наиболее важных составных частей оценки

Г

Б

Рис. 13.20. Эхограммы структур лица плода при использовании поперечных плоскостей на уровне глазниц (А), носа (Б),
верхней губы и неба (В), через полость рта (Г).

В
Г

Б

А

А

В
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В ГБА

Ж ЗЕД

Рис. 13.21. Эхограммы структур лица плода от кончика носа до хрусталиков при использовании параллельных последо�
вательных венечных плоскостей (А–З).

анатомии лица плода. Однако в настоящее время
эти сечения преимущественно используются толь�
ко специалистами региональных центров прена�
тальной диагностики, хотя были рекомендованы
для скринингового применения более 10 лет на�
зад [11].

При последовательном получении параллельных
сечений, ориентированных по касательной к поверхно�
сти лба, визуализируются глазницы, глазные яблоки,
нос и губы. Кончик носа, его крылья и перегородка оп�
ределяются над верхней губой. Носовые ходы пред�
ставлены двумя небольшими округлыми анэхогенны�

Рис. 13.23. Эхограмма глазниц плода при поперечном ска�
нировании головы.

Рис. 13.22. Эхограмма венечной плоскости на уровне губ
плода. Виден широко открытый рот.
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ми участками (рис. 13.21). В венечной плоскости ска�
нирования можно оценить движения губ, включая вы�
совывание языка, глотательные движения, широкое от�
крывание рта (рис. 13.22). При дальнейшем смещении
датчика четко визуализируются веки, глазные яблоки,
хрусталики и внеглазные структуры. Нередко у плода
во второй половине беременности в ходе ультразвуко�
вого исследования видно движение глазных яблок.

При оценке органов зрения у плода при скринин�
говом ультразвуковом исследовании исключаются
аномалии количества, размеров и расстояния меж�
ду глазницами, а также различные новообразования.
Анофтальмия, микрофтальмия и циклопия сопровож�
даются выраженными изменениями и поэтому дос�
таточно легко диагностируются при скрининговом
ультразвуковом исследовании плода во II триместре

Рис. 13.24. Схема измерения экстраорбитального (А), интраорбитального (Б) размеров и диаметра глазницы (В).

ВБА

Таблица 13.3. Нормативные значения орбитальных размеров и диаметра глазниц плода в разные сроки беременности [29]

Срок беремен� Экстраорбитальный Интраорбитальный Диаметр глазницы, мм
ности, нед размер, мм размер, мм

процентиль

5�й 50�й 95�й 5�й 50�й 95�й 5�й 50�й 95�й

14 13,0 14,6 16,2 6,0 7,0 8,0 3,6 5,1 6,6

15 16,5 19,5 22,5 6,9 8,9 10,9 4,8 6,6 8,4

16 19,3 21,8 24,3 7,0 9,2 11,4 6,2 7,7 9,2

17 22,7 25,3 27,9 8,1 10,4 12,7 7,0 8,4 10,8

18 26,1 29,1 32,1 8,5 11,6 14,7 7,6 8,8 11,0

19 27,8 31,5 35,2 9,3 12,3 15,6 8,0 9,3 10,6

20 29,2 32,3 35,4 9,6 12,4 15,2 8,0 9,6 11,2

21 29,8 34,1 38,4 10,0 12,7 15,4 8,2 10,5 12,8

22 32,1 36,2 40,3 10,4 13,0 15,6 8,9 10,4 11,9

23 34,1 37,3 40,7 10,9 13,5 16,1 9,0 10,7 12,4

24 36,0 38,9 41,8 11,4 14,2 17,0 9,6 11,2 12,8

25 36,5 39,3 42,1 12,8 15,1 17,4 10,0 11,6 13,2

26 38,2 42,1 46,0 13,0 15,8 18,6 10,1 11,9 13,7

27 41,8 45,5 49,2 13,5 16,0 18,5 10,2 12,1 14,0

28 42,9 46,1 49,3 13,9 16,3 18,7 11,0 13,0 15,0

29 43,4 47,2 51,0 14,4 16,8 19,2 11,1 13,3 15,5

30 44,9 48,8 52,7 14,2 16,8 19,4 11,4 13,7 16,0

31 46,1 49,4 52,7 14,9 17,1 19,3 11,9 14,2 16,5

32 47,0 49,8 52,6 15,0 17,3 19,3 12,0 14,0 16,0

33 49,9 53,5 57,1 15,9 18,8 21,7 12,4 14,8 17,2

34 51,9 54,9 57,9 16,3 19,4 22,5 13,3 15,3 17,3

35 52,6 55,8 59,0 17,0 20,0 23,0 13,8 15,8 17,8

36 54,1 57,3 60,5 18,5 21,6 24,7 14,0 16,0 18,0

37 55,2 57,9 60,6 19,3 22,3 25,3 14,5 16,5 18,5

38 56,3 59,6 62,9 19,6 22,8 26,0 14,9 17,0 19,1

39 57,0 60,1 63,2 19,8 23,0 26,2 15,3 17,4 19,5

40 57,3 60,3 63,3 20,1 23,3 26,5 15,3 17,4 19,5ak
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Рис. 13.25. Сравнительные данные интраорбитального размера плода
(50�й процентиль) в разные сроки беременности.

Р. Ромеро и соавт., 1994 (США) [11]
В.Н. Демидов и соавт., 1990 (Россия) [30]
Н.В. Потапова, М.В. Медведев, 2002 (Россия) [29]

Рис. 13.26. Беременность 22 нед. Стрелкой указан правый
хрусталик плода.

беременности. Для установления диагноза гипо� и
гипертелоризма следует пользоваться норматив�
ными значениями с учетом срока беременности
(рис. 13.23, 13.24). Недавно нами были разрабо�
таны процентильные нормативы экстра� и интра�
орбитальных размеров, а также диаметра глазниц
в сроки от 14 до 40 нед беременности (табл. 13.3) [29].

Сравнительный анализ наших нормативов интра�
орбитального размера (50�й процентиль) с норматив�
ными значениями этого показателя, полученными дру�
гими группами исследователей, продемонстрировал
практически полное совпадение результатов (рис.
13.25). Следует подчеркнуть, что интраорбитальный
размер является более точным диагностическим кри�
терием, так как нередко в случаях умеренно выражен�
ного гипо� или гипертелоризма экстраорбитальный
размер находится в пределах индивидуальных коле�
баний и нарушается только при выраженных измене�
ниях. Для экспресс�оценки орбитальных размеров мы
рекомендуем пользоваться визуальным критерием.
Если расстояние между орбитами соответствует ди�
аметру глазницы, то интраорбитальный размер нахо�
дится в пределах нормативных значений. Измерение
следует проводить только в тех случаях, когда при ви�
зуальной оценке расстояние между глазницами не
соответствует описанному экспресс�тесту.

Дополнительно необходимо проводить оценку хру�
сталиков, которые в норме визуализируются в виде пе�
риферического гиперэхогенного кольца с анэхогенной
центральной структурой (рис. 13.26). Это следует делать
для выявления случаев врожденной катаракты, которая
характеризуется значительным повышением эхогенно�
сти хрусталика. Израильскими специалистами были
разработаны нормативные значения диаметра хруста�
лика в разные сроки беременности (табл. 13.4).

Представленная схема обследования лица пло�
да позволяет осуществлять системный подход к
оценке основных лицевых структур на основании по�
лучения их изображений в разных плоскостях скани�
рования, что обеспечивает получение максимально
объективной информации. Но для ее широкого вне�
дрения в клиническую практику следует обсудить
несколько основных вопросов.

И первый вопрос, на который необходимо отве�
тить, насколько успешно и с какого срока беремен�

ности удается проводить изучение основных струк�
тур лица плода?

Согласно данным многих исследователей, эхо�
графическая оценка отдельных структур лица плода
возможна уже после 11–12 нед беременности. Од�
нако в ранние сроки удается диагностировать толь�
ко выраженные пороки развития лицевых структур и
определить длину костей носа. Объективная оценка
лица плода в большинстве случаев на приборах с
высокой разрешающей способностью возможна с
16–18 нед беременности.

Исследования, недавно проведенные английскими
специалистами, убедительно продемонстрировали, что
оценка структур лица плода в 18–18/6 нед оказалась
возможной в ходе скринингового ультразвукового ис�
следования в 89,5% случаев, в 20–20/6 нед – в 98,1% и в
22–22/6 нед – в 96,2% наблюдений [32]. Менее успеш�
ная оценка структур лица плода в 18–18/6 нед, по мне�
нию авторов исследования, была обусловлена неболь�
шими размерами плода и значительно более частым
(46%) расположением плода в тазовом предлежании.
Специалисты из Великобритании убедительно доказа�
ли, что оптимальными сроками для проведения второго

скринингового ультразвукового исследова�
ния является интервал от 20 до 22 нед бере�
менности. Наш опыт работы полностью под�
тверждает этот вывод. В течение последних
лет второе скрининговое ультразвуковое ис�
следование мы стараемся проводить не ра�
нее 21 нед и не позже 24 нед беременности,
что позволило за последние три года увели�
чить выявляемость врожденных пороков в
среднем до 85–87% при 90% сборе данных
«обратной связи» [33].

Однако не в каждом ультразвуковом ис�
следовании удается оценить основные
структуры лица плода даже в оптимальные
сроки, используя все плоскости сканирова�
ния. По этому вопросу у специалистов пока
нет единого мнения. Результаты одних ав�
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торов свидетельствуют, что получение изображения
лица плода в сагиттальной плоскости с оценкой кос�
тей его носа при втором скрининговом ультразвуковом
исследовании возможно в 86,4–98% случаев [17–19,
34–36]. По данным же C. Babcook и соавт. [37], при
скрининговом ультразвуковом исследовании во II три�
местре беременности оптимальная визуализация лица
плода в сагиттальной плоскости была достигнута толь�
ко в 26% наблюдений, а в коронарной и аксиальной
плоскости – в 95 и 97% случаев. В других исследовани�
ях возможность получения изображения лица плода в
18–22 нед, используя коронарную и аксиальную плос�
кости сканирования, составила 64–87%.

Вне всякого сомнения, основными причинами
неуспешной визуализации структур лица плода яв�
ляются недостаточные практические навыки, невы�
сокая квалификация специалистов и несоблюдение
сроков обследования. По нашим данным, объектив�
ная оценка структур лица плода во II триместре бе�
ременности с использованием мультиплоскостного
подхода удается не менее чем в 85% случаев уже при
первом ультразвуковом исследовании.

Наряду с этим, по мнению С.М. Воеводина [10],
существуют общие ограничения в ультразвуковой ви�
зуализации лица плода, которые не зависят от срока
беременности и квалификации специалиста, проводя�
щего сканирование: 1) расположение плода в полости
матки, при котором его лицо обращено к задней стен�
ке матки; 2) выраженное маловодие; 3) общее затруд�
нение в визуализации мелких структур плода (выражен�
ное ожирение беременной); 4) наличие рук плода в об�
ласти лица. Следует отметить, что подобные ситуации
в условиях скрининга встречаются нечасто.

И.И. Рябов и Л.Т. Николаев [38] выделяют сле�
дующие факторы, которые в той или иной степени
оказывают влияние на возможность визуальной
оценки лицевых структур плода при скрининговом
ультразвуковом исследовании:

1) срок беременности;
2) метод сканирования: трансабдоминальный,

трансвагинальный;
3) класс используемой ультразвуковой диагно�

стической аппаратуры;
4) состояние передней брюшной стенки бере�

менной женщины;
5) наличие или отсутствие достаточного свободно�

го пространства околоплодных вод вокруг лица плода;
6) положение лица плода по отношению к стен�

кам матки;
7) количество времени, уделяемое исследова�

нию плода.
Если первые шесть факторов уже ранее были

подробно освещены [33], то седьмой фактор требу�
ет обсуждения, так как он является вторым основным
вопросом, на который необходимо ответить, – сколь�
ко времени требуется для мультиплоскостной оцен�
ки структур лица плода при скрининговом ультразву�
ковом исследовании во II триместре беременности?

Для ответа на этот вопрос обратимся к резуль�
татам специально проведенных исследований. По
данным разных групп специалистов, ультразвуковая
оценка структур лица плода занимает в среднем
2,52–2,8 мин [37, 39, 40]. Таким образом, изучение
основных структур лица плода является доступным
и воспроизводимым методом.

Заключительным вопросом является точность
пренатальной ультразвуковой диагностики лицевых
аномалий. По данным многих исследователей, точ�
ность диагностики врожденных пороков лицевых
структур у плода составляла в начале�середине 90�х гг.
только 12,8–53,3% (табл. 13.5) [41–46]. Наиболее по�
казательными являются объединенные данные муль�
тицентрового исследования (Eurofetus Study), в ко�
тором принял участие в 1990–1993 гг. 61 центр пре�
натальной диагностики из 14 европейских стран [43].
Согласно данным этого исследования, точный пре�
натальный диагноз аномалий лица в ходе ультразву�
кового исследования плода был установлен только в
10 (15,4%) из 65 случаев. Объяснение этой низкой
чувствительности пренатальной эхографии очень
простое – в те годы ультразвуковая оценка структур
лица плода не была скрининговым тестом и прово�
дилась бессистемно.

Таблица 13.5. Точность пренатальной ультразвуковой
диагностики лицевых аномалий

Авторы Точность, %

G. Bernaschek и соавт., 1994 [41] 12,8
N. Anderson и соавт., 1995 [42] 25
S. Levi и соавт., 1995 [43] 53,3
E. Hafner и соавт., 1997 [44] 72,7
H. Grandjean и соавт., 1999 [45] 15,4
Е.В. Юдина, 2000 [46] 66,7

Таблица 13.4. Нормативные значения диаметра хрустали�
ка плода в разные сроки беременности [31]

Срок беремен� Диаметр хрусталика, мм
ности, нед

процентиль

10�й 50�й 90�й

14 2,1 2,5 2,9

15 2,7 2,9 3,2

16 2,7 2,9 3,2

17–18 2,8 3,0 5,0

19–20 3,6 4,0 5,0

21 3,7 4,0 5,0

22 3,9 4,3 5,0

23 3,8 5,0 5,0

24 4,0 4,6 5,0

25 4,2 5,0 5,2

26 4,4 5,1 5,5

27 4,4 5,1 5,5

28 4,5 5,2 5,5

29 4,6 5,2 5,9

30–31 4,8 5,5 5,7

32–33 4,8 5,5 6,2

34–36 5,4 5,7 6,5
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Одними из первых о высокой точности (72,7%) пре�
натальной ультразвуковой диагностики врожденных
пороков лицевых структур сообщили E. Hafner и соавт.
[44]. В их исследовании была осуществлена ультра�
звуковая оценка лицевых структур плода в скрининго�

вом режиме. Опыт работы нашего центра
пренатальной диагностики полностью под�
тверждает эти данные. С внедрением в
клиническую практику в 1997 г. скринин�
говой оценки лицевых структур плода вы�
являемость пороков и их развития сразу
возросла в несколько раз: 1996 г. – 20%,
1997 г. – 66,7%, 1998 г. – 75%.

Новые перспективы в пренатальной
диагностике пороков лицевых структур
открывает трехмерная эхография, благо�
даря возможности получения изображе�
ния в любой необходимой плоскости (рис.
13.27, 13.28). В последние годы в клини�
ческой практике стала использоваться
методика 4D – трехмерная эхография в
режиме реального времени (рис. 13.29).

Таким образом, пренатальная эхо�
графия обладает высокой информативно�
стью в диагностике лицевых аномалий и
пороков развития при условии квалифи�
цированной скрининговой оценки струк�
тур лица плода.

В следующих разделах этой главы представлены
диагностические возможности эхографии в пренаталь�
ной диагностике широкого спектра врожденных поро�
ков лица и эхографических маркеров хромосомных
аномалий.

Рис. 13.27. Трехмерная реконструкция структур лица плода во второй по�
ловине беременности.

Рис. 13.29. Эхограммы структур лица плода, полученные с помощью режима 4D.

Рис. 13.28. Эхограммы поперечного сечения структур лица плода, полученные с помощью трехмерной эхографии, на
уровне глазниц (А), носа (Б), верхней челюсти (В), полости рта (Г) и нижней челюсти (Д).
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Расщелина лица (РЛ) – это порок развития, ко�
торый включает в себя широкий спектр различных по
степени тяжести анатомических изменений: от ми�
нимальных нарушений (например, расщепление
язычка, линейная зазубрина губы, субмукозная рас�
щелина мягкого неба), до грубых дефектов костей и
мягких тканей. Типичная расщелина губы представ�
ляет собой линейный дефект, распространяющийся
от края губы до носового отверстия. Расщелина неба,
сочетающаяся с расщелиной губы, через альвеоляр�
ные отростки и твердое небо может распространять�
ся на носовую полость или даже на дно глазниц. Изо�
лированная расщелина может включать в себя де�
фекты твердого неба и/или мягкого неба или мягких
подслизистых тканей. Анатомические деформации
во внутриутробном развитии вовлекают в патологи�
ческий процесс все слои тканей челюстно�лицевой
области, включая кожу, мышцы, слизистые, хряще�
вую и костные структуры [1].

Первое в истории упоминание о расщелине вер�
хней губы было найдено в трудах Гиппократа и Гале�
на. В течение многих последующих столетий ни один
из врачевателей не расценивал эту патологию как
врожденный порок развития. Его рассматривали как
следствие инфекционных заболеваний, в частности
сифилиса.

В 1556 г. Pierre Franco очень образно описал кли�
ническую картину при расщелине губы и неба: «Тех,
кто имеет расщелину неба, более трудно вылечить и
они всегда говорят через нос. Если небо затронуто
частично – то это может быть речь с «ватой во рту»,
пациент хорошо говорил бы и более ясно, или, воз�
можно даже так, как если бы не имелось расщели�
ны». Таким образом, взаимосвязь дефекта неба и
патологии речи была установлена уже в XVI веке [1].

В настоящее время возникновение РЛ объясня�
ется теорией мезодермального проникновения, со�
гласно которой эмбриогенез среднего отдела лица
тесно связан с формированием первичного неба. Его
нормальное развитие зависит от своевременного
прорастания мезенхимальной «эпителиальной стен�
ки», а также от динамической активности и достаточ�
ности объема мезенхимы в момент ее прорастания.
Этот процесс протекает на 6�й нед развития эмбри�
она [2]. В некоторых случаях при действии каких�либо
неблагоприятных факторов мезенхима теряет дина�
мическую активность, что приводит к нарушению ее
прорастания через эпителиальную стенку. Лишенная
мезодермальной основы эпителиальная стенка пол�
ностью или частично разрушается. Степень разруше�
ния зависит от степени прорастания ее мезенхимой
и определяет характер порока развития по отноше�
нию к межчелюстной кости: полный или частичный,
односторонний или двусторонний дефект. В резуль�
тате образуется расщелина верхней губы и альвео�
лярного отростка, полная или частичная.

Важное значение в понимании процессов фор�
мирования РЛ имеет изучение таких структур как пер�
вичное и вторичное небо [3, 4]. Первичное небо – это

треугольная область передней части твердого неба,
располагающаяся между резцовым отверстием и обо�
ими боковыми резцами и включающая альвеолярный
отросток с 4 верхними резцами. Первичное небо фор�
мируется приблизительно к 4–6 нед беременности и
служит основой для разделения ротовой и носовой
полостей. В процессе эмбриогенеза два средних но�
совых и верхнечелюстных валика соединяются и фор�
мируют верхнюю губу. Носовые валики, сливаясь на
более глубоких уровнях, образуют верхнечелюстную
дугу, которая и становится первичным небом. Нару�
шение слияния носовых и верхнечелюстных валиков
на ранних стадиях эмбриогенеза неизбежно приводит
к возникновению как расщелины верхней губы, так и к
сопутствующей расщелине первичного неба [5].

После окончания закладки первичного неба к 9
нед беременности начинается формирование вто�
ричного неба за счет небных валиков верхней челю�
сти, которые соединяются с носовой перегородкой.
Расщелины вторичного неба возникают при наруше�
нии процессов слияния этих структур [5].

Вторичное небо состоит из твердого и мягкого
неба и формирует верхнюю стенку полости рта и осно�
вание полости носа. Твердое небо состоит из небных
отростков верхней челюсти (maxillae) и горизонтальных
пластинок (lamina) небных костей. Мягкое небо – это
фиброзно�мышечная структура, присоединенная к зад�
ней части твердого неба и апоневрозу мягкого неба [1].

Нарушение процессов эмбриогенеза может при�
водить не только к формированию РЛ, но и к сложным
комбинированным порокам. Например, при непра�
вильном росте верхней челюсти нередко формирует�
ся синдром Пьера Робена (Pierre Robin), включающе�
го микрогнатию, расщелину неба и макроглоссию [6].

Этиологические факторы, приводящие к форми�
рованию РЛ, до конца не изучены. По мнению боль�
шинства авторов, эти пороки имеют мультифактори�
альную природу, при этом к факторам риска относит�
ся возраст родителей более 38 лет, прием матерью
противоопухолевых и антигипергликемических пре�
паратов, а также контакт в периоде эмбриогенеза с
некоторыми тератогенами. Доказано, что в структу�
ре причин возникновения РЛ 3–5% приходится на
случаи воздействия на организм матери таких ве�
ществ, как гидантоин, триметадион, алкоголь, рети�
новая кислота, аминоптерин, а также никотин.

Значительную роль в этиологии РЛ играют гене�
тические факторы. Патология лица и генетические
синдромы – это единое целое. С одной стороны, око�
ло 15% больных с РЛ имеют различные генетические
синдромы, часть из которых является наследственны�
ми, а часть – возникает в результате новых мутаций. С
другой стороны, среди всего множества описанных к
настоящему моменту генетических синдромов почти
300 сопровождаются РЛ [7]. Синдромы имеют различ�
ный тип наследования: аутосомно�рецессивный, ауто�
сомно�доминантный и X�сцепленный.

Знание этиопатогенетических факторов возник�
новения РЛ позволяет понять, почему в большинстве
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случаев расщелина губы сочетается с расщелиной
неба, а также, почему в клинической практике могут
регистрироваться случаи изолированной расщелины
неба и изолированные дефекты мягких тканей губы.
Кроме того, становится очевидным, что РЛ может быть
односторонней, двусторонней или располагаться по�
середине. Отмечено, что при одностороннем пораже�
нии расщелина чаще располагается слева.

РЛ – это часто встречающийся врожденный по�
рок развития плода. Последние европейские муль�
тицентровые исследования показали, что в Европей�
ских странах частота РЛ в перинатальном периоде в
среднем составляет 1,06/1000 [8]. По данным спе�
циалистов из Израиля, этот показатель составил 0,8/
1000 [9], по результатам пятилетних наблюдений
(1993–1997 гг.) врачей из Кембриджа – 1,3/1000 [10].
В Японии частота РЛ составляет в среднем 2,1/1000,
в США – 1,2/1000, в Нигерии – 0,4/1000 [11]. Частота
встречаемости РЛ в перинатальном периоде в наших
исследованиях, проведенных в разное время, соста�
вила 1,23–1,4/1000, что полностью сопоставимо с ев�
ропейскими данными [12, 13].

Доказано, что распространенность этой патологии
значительно варьирует в зависимости от географичес�
кого расположения региона, а также пола плода. У пред�
ставителей белой расы и жителей Азии РЛ встречает�
ся чаще, чем среди черных американцев. У мальчиков
РЛ диагностируются чаще, чем у девочек [14–16].

Существует несколько классификаций РЛ. В пре�
натальном периоде удобно выделять шесть основных
типов РЛ: I – расщелина губы без расщепления неба;

II – односторонняя расщелина губы и неба; III – дву�
сторонняя расщелина губы и неба; IV – срединная
расщелина губы и неба; V – расщелина неба без рас�
щелины губы; VI – расщелина, обусловленная синд�
ромом амниотических тяжей (рис. 13.30, 13.31).

Согласно результатам S. Berge и соавт. [17], кото�
рые проводили исследования в отделении пренаталь�
ной диагностики и терапии Боннского университета, из
70 случаев РЛ 3 (4,3%) пришлось на I тип порока, 25
(35,7%) – на II тип, 29 (41,4%) – на III тип, 11 (15,7%) – на
IV тип, 2 (2,9%) – на V тип. В наших исследованиях из 56
РЛ в 2 (3,6%) наблюдениях был зарегистрирован I тип
порока, в 34 (60,7%) – II тип, в 14 (25,0%) – III тип, в 4
(7,1%) – IV тип и в 2 (3,6%) случаях – V тип [12]. Таким
образом, среди РЛ превалируют односторонние и дву�
сторонние расщелины губы и неба.

РЛ – это порок развития, который, будучи изо�
лированным, не влияет на прогноз для жизни и здо�
ровья и хорошо поддается хирургической коррекции
после родов. Однако, как уже указывалось выше, РЛ
может входить в состав многочисленных наслед�
ственных синдромов, быть фенотипическим прояв�
лением хромосомных аномалий, а также сочетаться
с пороками развития практически всех органов и си�
стем. Очевидно, что точность и полнота пренаталь�
ного диагноза при наличии РЛ у плода принципиаль�
но влияет на тактику ведения беременности и позво�
ляет заранее планировать квалифицированную по�
мощь новорожденному.

Впервые пренатальная диагностика двусто�
ронней расщелины губы и неба была осуществле�

Рис. 13.30. Схематическое изображение альвеолярной дуги и верхней губы в норме (А), при расщелине губы (Б) и при
расщелине губы и неба (В).

ВБА

Рис. 13.31. Эхограммы изображения альвеолярной дуги и верхней губы плода в норме (А), при расщелине губы (Б) и при
расщелине губы и неба (В). Расщелина указана стрелкой.
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Рис. 13.33. Профиль плода при срединной расщелине вер�
хней губы и неба. Отчетливо видно «выпячивание» верхней
челюсти.

на J.  Russel [18] в 1969 г. с помощью рентгенографии.
Спустя 10 лет две группы исследователей, возглав�
ляемые J. Hobbins [19], B. Hackeloer и M. Hansmann
[20], описали эхографические изменения структур
лица плода при РЛ, однако не смогли поставить точ�
ный диагноз, поэтому пионерами пренатальной ульт�
развуковой диагностики РЛ по праву считаются I. Christ
и M. Meinger [21], опубликовавшие свои данные в
1981 г. С этого момента началось активное изучение
ультразвуковой анатомии лица плода сначала в груп�
пах высокого риска по рождению детей с врожденной
и наследственной патологией, а затем и в скрининго�

Рис. 13.32. Эхограммы структур лица плода во фронтальной плоскости в норме (А), при срединной расщелине (Б, В),
односторонней расщелине (Г, Д) и двусторонней расщелине (Е). Расщелины указаны стрелками.

Г Д

ВБА

Е

Рис. 13.34. Эхограмма лица плода при срединной РЛ. По�
верхностная объемная реконструкция.

Рис. 13.35. Эхограмма лица плода при РЛ.
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вом потоке пациенток. Самое масштабное исследо�
вание этого порока развития было проведено в конце
90�х годов, когда были подведены итоги европейско�
го проекта EUROSCAN и опубликованы результаты
мультицентрового исследования, объединившего
данные 20 диагностических центров из 12 европейс�
ких стран [8].

В России до настоящего времени аналогичные
исследования не были проведены. В 1999 г. по ини�
циативе Ассоциации в практику скрининговых иссле�
дований был внедрен единый протокол, впоследствии
одобренный и рекомендованный к применению в кли�
никах I уровня Минздравом РФ [22]. Этот протокол
включает обязательную оценку структур лица плода,
в частности носогубного треугольника. Тем не менее
до сих пор диагностика РЛ вызывает определенные
трудности у практических врачей, занимающихся уль�
тразвуковой пренатальной диагностикой. Попытки
Ассоциации провести анализ выявляемости РЛ в ре�
гионах и получить реальные показатели не увенчались
успехом. Пока нам удалось подробно проанализиро�
вать только собственный многолетний опыт [12].

Для оценки структур лица используют различные
плоскости сканирования. При скрининговом ультра�
звуковом исследовании наиболее информативной
плоскостью для пренатальной диагностики РЛ явля�
ется плоскость, проходящая через крылья носа, вер�
хнюю губу и переднюю часть неба, или фронтальная
плоскость (рис. 13.32). При наличии РЛ при эхогра�
фическом исследовании в этой плоскости визуали�
зируется гипо� или анэхогенный дефект. Дополни�
тельную помощь в установлении пренатального ди�
агноза срединных или двусторонних расщелин ока�
зывает сагиттальная плоскость, когда при изучении
профиля плода можно видеть «выпячивание» верх�
ней челюсти (рис. 13.33) [23].

Несмотря на то, что двухмерая эхография до
сих пор остается самым надежным методом прена�
тальной диагностики РЛ, постоянно предпринима�
ются попытки использования новых ультразвуковых
технологий. Например, применение цветового доп�
плеровского картирования позволяет видеть движе�
ние жидкости через нос, рот и глотку плода. При
наличии расщелины характер движения жидкости
меняется [24, 25]. Наибольшие перспективы в уточ�
нении пренатального диагноза РЛ открывает трех�
мерная эхография (рис. 13.34, 13.35).

Важным аспектом в проблеме пре� и постнаталь�
ного обследования при РЛ является срок диагности�
ки этой патологии. Очевидно, что раннее выявление
этого порока позволяет провести комплексное об�
следование плода и дает родителям больше време�
ни на принятие окончательного решения о дальней�
шей судьбе беременности. Срок диагностики РЛ за�
висит от квалификации специалистов, качества уль�
тразвуковой аппаратуры, но в первую очередь – от
ранней явки беременных на обследование.

При анализе наших данных выяснилось, что
только 39,3% беременных обратились в ЦПД до пе�
риода жизнеспособности плода (II триместр). В этой
группе выявляемость РЛ была высокой и составила
77,3%, что несколько лучше, например, результатов

специалистов из Кембриджа [18], которым в анало�
гичные сроки при скрининговом исследовании уда�
лось выявить 65,4% случаев РЛ.

Интересно отметить, что половина пациенток была
направлена в ЦПД для консультации в связи с порока�
ми развития других органов и систем, патологическим
объемом околоплодных вод или задержкой внутриут�
робного развития плода. Только в 10 случаях направи�
тельным диагнозом было подозрение на РЛ, при этом
8 из 10 пациенток обратились к нам для подтвержде�
ния диагноза в 2000–2001 гг. Этот факт, несомненно,
свидетельствует о росте квалификации врачей ультра�
звуковой диагностики в последнее время.

Специалисты из Бразилии сообщили о 5�летнем
опыте работы одного из центров пренатальной ди�
агностики [26]. Средний срок выявления РЛ в этом
исследовании был большим и составил 28 нед. Мы
получили абсолютно аналогичные результаты: сред�
ний срок пренатального выявления РЛ был равен 28,5
нед, при этом самое раннее обнаружение этой пато�
логии зарегистрировано в 16 нед [12]. Согласно ре�
зультатам S. Berge и соавт. [17], располагающих опы�
том пренатальной диагностики 70 случаев РЛ за 10 лет,
средний срок обнаружения порока составил 22,5 нед.
При этом в 10 из 70 наблюдений диагноз был установ�
лен в 12–16 нед. Во всех этих случаях имелись соче�
танные пороки развития, а в ходе пренатального кари�
отипирования была диагностирована трисомия 13.

При достаточной квалификации специалистов
раннее выявление РЛ становится вполне возможным.
Израильские исследователи [9] опубликовали инте�
ресные результаты работы, целью которой явилась
ранняя диагностика РЛ. При трансвагинальном уль�
тразвуковом обследовании 14 988 пациентов в ин�
тервале от 13 до 16 нед беременности им удалось
обнаружить 91,7% РЛ (11/12). Однако в широкой кли�
нической практике диагностировать РЛ удается в
большинстве случаев только во II триместре бере�
менности. Например, по данным Европейского муль�
тицентрового исследования, проведенного в 1996–
1998 гг., точность пренатальной ультразвуковой ди�
агностики РЛ при скрининговом подходе составила
только 21,4% при среднем сроке диагностики 25,5
нед [8], при этом существенные отличия показате�
лей были зарегистрированы не только в разных стра�
нах, но и в разных центрах одной страны (табл. 13.6).

Следует отметить, что наиболее высокие показа�
тели (55,5%) были получены в странах, где скрининго�
вое «анатомическое» ультразвуковое исследование во
II триместре беременности проводится в специализи�
рованных центрах пренатальной диагностики. В стра�
нах, где ультразвуковые скрининговые исследования
осуществляются преимущественно врачами I уровня,
точность пренатальной диагностики РЛ не превышала
17,2% при двукратном обследовании и 30,6% – при
трехкратном. Наиболее низкие показатели (7%) были
зарегистрированы в странах, где отсутствует нацио�
нальная программа обязательных скрининговых ульт�
развуковых исследований во время беременности.

Наиболее трудными для диагностики в пренаталь�
ном периоде являются случаи изолированной расще�
лины губы или неба. Для диагностики изолированных
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Таблица 13.7. Сочетанные изменения у плодов с расще�
линами лица

Локализация сочетанных n Частота встреча�
изменений емости в группе

плодов с РЛ, %

Череп и головной мозг 18 78,3
Лицо и шея 11 47,8
Грудная клетка и сердце 21 91,3
Брюшная полость и передняя 10 43,5
брюшная стенка
Забрюшинное пространство 11 47,8
Конечности 18 78,3
Пуповина 4 17,4
ЗВРП 15 65,2
Аномальное количество вод 8 34,8
Неиммунная водянка 0 0

Таблица 13.6. Точность пренатальной ультразвуковой ди�
агностики (в %) расщелин верхней губы/неба (по данным
EUROSCAN Study Group) [8]

Страна Изолиро� Сочетан� Губа/небо Небо
ванные ные

Австрия 22 14 37 0
Хорватия 0 0 0 0
Дания 0 0 0 0
Франция 40–42 37–53 52–53 8–14
Германия 0–23 40–66 33–66 0–20
Италия 8–10 45–60 10–28 0–23
Литва 2 17 8 4
Нидерланды 0–4 8–20 5–9 0
Испания 5–37 14–66 8–75 –
Швейцария 29 30 50 14
Юго�Западная 29 0 28 –
Украина
Англия 26–54 20–55 38–47 0

Рис. 13.36. Динамика пренатальной общей выявляемости
РЛ, а также сочетанных и изолированных расщелин в 1995–
2002 гг. в ЦПД при роддоме № 27 г. Москвы.

дефектов неба необходимо при оценке структур лица
плода во фронтальной плоскости получать четкое
изображение альвеолярного отростка. В случаях де�
фекта определяется нарушение целостности альве�
олярной дуги. Недавно специалистами из Израиля
для улучшения пренатальной ультразвуковой диагно�
стики дефектов неба было предложено измерение
ширины альвеолярного отростка [27]. Ими было убе�
дительно продемонстрировано, что во всех 8 случа�
ях дефектов, которые удалось выявить в этой серии
исследований, ширина альвеолярной дуги, начиная
с 15 нед беременности, значительно превышала нор�
мативные значения. Полученные результаты вселя�
ют надежду, что использование этой методики позво�
лит повысить выявляемость дефектов неба в прена�
тальном периоде.

Положительный опыт пренатальной диагностики
изолированных дефектов неба в нашей практике, к со�
жалению, отсутствует. Два зарегистрированных случая
этой патологии не были диагностированы до родов и
были обнаружены только у новорожденных. Аналогич�
ные данные приводят многие авторы, что лишний раз
доказывает сложность этого пренатального диагноза
как для скрининга, так и для консультативных исследо�
ваний в центрах пренатальной диагностики [28–33].

Изолированные дефекты мягких тканей губы яв�
ляются, по нашему мнению, не менее сложным прена�
тальным диагнозом. В литературе обобщенные данные
по этой патологии отсутствуют. При анализе собствен�
ного опыта оказалось, что нам удалось выявить два слу�
чая изолированных дефектов мягких тканей губы в 25 и
32 нед беременности, при этом у обоих плодов при пер�
вом ультразвуковом исследовании порок был заподоз�
рен, но окончательный диагноз удалось поставить толь�
ко при динамическом наблюдении.

Очевидно, что выявляемость любого порока раз�
вития, в том числе и РЛ, в каждом диагностическом
центре будет меняться год от года. По данным нашего
ЦПД, с ростом опыта и квалификации врачей выявляе�
мость РЛ возросла с 42,8% в 1995 г. до 100% в 2001–
2002 гг. [34]. Аналогичные результаты приводят цент�
ры пренатальной диагностики из США – 90% [30] и 97%

[35], Великобритании – 88% [10], Израиля – 91,7% [9].
В среднем за 8 лет чувствительность пренатальной
эхографии в выявлении РЛ составила, по нашим дан�
ным, 77,6% (рис. 13.36). Интересно, что этот показа�
тель был выше для изолированных РЛ, что свидетель�
ствует о достаточно высоком уровне скрининговых ис�
следований. При выявлении грубой патологии, требу�
ющей прерывания беременности по медицинским по�
казаниям, внимание врача, как правило, концентриру�
ется на «основных» пороках, поэтому «второстепенные»
аномалии, в том числе и РЛ, могут быть пропущены.

РЛ могут сочетаться с самыми разными поро�
ками развития и в ряде случаев быть фенотипичес�
кими проявлениями хромосомной патологии. По
данным J. Milerad и соавт. [36], сочетанные пороки
развития при РЛ наиболее часто были представле�
ны аномалиями конечностей и позвоночника (33%),
а также пороками сердца (24%). В наших исследо�
ваниях самыми частыми находками при РЛ были по�
роки сердца (91,3%), различные виды аномалий
развития центральной нервной системы (78,3%) и
аномалии кистей, стоп, пальцев (78,3%). Кроме того,
во многих случаях была диагностирована задержка
внутриутробного развития плода (65,2%) и аномаль�
ное количество околоплодных вод (34,8%)
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Глава 13. Лицо

Таблица 13.8. Частота сочетанных пороков развития и хро�
мосомной патологии (в %) при РЛ (дополненные данные [12])

Авторы Сочетанные Хромо�
пороки сомные

развития аномалии

B. Benacerraf, J. Mulliken, 1993 [31] 49 27
K. Nicolaides и соавт., 1993 [37] 48
G. Turner, P. Twining, 1993 [38] 29
R. Snijders, K. Nicolaides, 1996 [39] 63 35
M. Tolarova, J. Cervenka, 1998 [40] 18 9
Z. Blumenfeld и соавт., 1999 [9] 50
M. Clementi и соавт., 2000 [8] 16,9 10,1
R. Ruano и соавт., 2000 [26] 75,8 23,7
М.В. Медведев и соавт., 2001 [12] 58,9 18,2
S. Berge и соавт., 2001 [17] 65,7 51,4
C. Cash и соавт., 2001 [10] 30,8
F. Perrotin и соавт., 2001 [41] 41,9 24,2
Е.В. Юдина, 2003 [13] 51,1 25,6

Таблица 13.9. Спектр патологии хромосом при РЛ (дополненные данные [12])

Авторы Трисомия Трисомия Трисомия Триплоидия Другие хромосо� Всего
13 18 21 мные аномалии

B. Benacerraf, J. Mulliken, 1993 [31] 5 1 – – – 6
G. Turner, P. Twining, 1993 [38] 1 1 – – – 2
R. Snijders, K. Nicolaides, 1996 [39] 22 7 1 1 8 39
M. Clementi и соавт., 2000 [8] 41 13 3 4 13 74
R. Ruano и соавт., 2000 [26] 6 2 – – 1 9
М.В. Медведев и соавт., 2001 [12] 3 2 – – 3 8
S. Berge и соавт., 2001 [17] 28 6 – 1 1 36
F. Perrotin и соавт., 2001 [41] 8 5 – – 2 15
Всего 114 (60,3%) 37 (19,6%) 4 (2,1%) 6 (3,2%) 28 (14,8%) 189 (100%)

(табл. 13.7) [13]. По данным литературы, общая ча�
стота сочетанных аномалий при РЛ варьирует в дос�
таточно широких пределах – от 17 до 76% (табл. 13.8).

Помимо пороков развития РЛ часто сочетаются
с хромосомными аномалиями. Частота хромосомных
дефектов при РЛ составляет от 9 до 51%, при этом
среди цитогенетических находок доминируют синд�
ромы Патау и Эдвардса (61 и 18,4% соответственно)
(табл. 13.9). По данным S. Berge и соавт. [17], наибо�
лее часто хромосомные аномалии диагностируются
в случаях срединных и двусторонних расщелин губы
и неба – 82 и 59% соответственно.

При изолированных РЛ патология хромосом в ли�
тературе не описана. По нашим многолетним данным,
при изолированных РЛ ни одного случая хромосомно�
го дефекта не было выявлено. Частота хромосомных
аномалий при сочетанных РЛ составила 47,6% [13].

При изучении взаимосвязи РЛ и хромосомных
аномалий оказалось, что в группе плодов с хромо�
сомными аберрациями при синдромах Дауна и Тер�
нера, а также при триплоидиях РЛ не были диагнос�
тированы. При синдроме Эдвардса этот порок раз�
вития был выявлен в 8,8%, при синдроме Патау – в
66,7%, при других грубых хромосомных аномалиях –
в 5,3%. Общая частота РЛ при наличии у плода хро�
мосомных дефектов составила 8,9% [13].

Приведенные данные свидетельствуют о том, что
обнаружение РЛ должно нацеливать врача на исклю�
чение сочетанной патологии. С другой стороны, вы�
явление порока развития любой локализации требу�
ет обязательной оценки структур лица для уточнения
синдромологического диагноза. Высокая частота хро�
мосомных аномалий при РЛ доказывает необходи�
мость обязательного пренатального кариотипирова�
ния для уточнения этиологии порока. Следует подчер�
кнуть, что инвазивная диагностика особенно показа�
на в тех случаях, когда при ультразвуковом исследо�
вании РЛ представляется изолированным изменени�
ем и родители ориентированы на пролонгирование
беременности. Даже при хорошей визуализации
структур плода мы не можем быть абсолютно увере�
ны в том, что сочетанная патология отсутствует. Зна�
ние кариотипа является дополнительной гарантией
нормального развития плода и новорожденного.

РЛ – это порок развития, при котором прогноз для
жизни и здоровья принципиально зависит от наличия со�
четанных аномалий. Как уже указывалось выше, РЛ вхо�
дят в состав многих синдромов с сомнительным прогно�

зом, а также являются фенотипическим проявлением
хромосомных дефектов. Очевидно, что при своевремен�
ном выявлении грубых сочетанных пороков развития или
хромосомных аномалий, вынашивание беременности
становится нецелесообразным. Изолированная РЛ – это
курабельная патология, не связанная с физической и
умственной задержкой развития. В тех случаях, когда
диагноз РЛ поставлен до родов и путем комплексного
обследования плода исключена сочетанная анатомичес�
кая и хромосомная патология, перед семьей неизбеж�
но встает традиционный вопрос «Что делать?».

Проблема вынашивания или прерывания бере�
менности при РЛ является, по нашему мнению, не
столько медицинской, сколько социальной и финансо�
вой. Рекомендуя семье пролонгирование беременно�
сти при изолированной РЛ, не следует забывать, что
коррекция костного дефекта после рождения прово�
дится, как правило, в несколько этапов, растянутых по
времени на несколько лет. Кроме того, следует помнить
о возможных материальных затратах на пластические
операции. В конечном итоге окончательное решение о
судьбе беременности должна принимать семья. Зада�
ча врача – предоставление максимально полной и
объективной информации о возможной тактике веде�
ния беременности и постнатального периода.

Как же формируется решение о прерывании бе�
ременности при РЛ? Наши исследования показали, что
решающими факторами является наличие сочетаннойak

us
he

r-li
b.r

u



308

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

1. Мамедов Ад.А. Врожденная расщелина неба и пути ее устра�
нения. М.: Детстоматиздат, 1998.

2. Новоселов Р.Д., Гладкий А.П. Эмбриологические предпосыл�
ки патогенеза врожденных расщелин верхней губы // Стома�
тология. 1985. № 3. С. 6–9.

3. Shields E.D. A Genetic and epidemiologic investigation // Cleft
Palate. 1981. V. 20. P. 13–24.

4. Enlow D.H. Facial Growth. 3rd ed. Philadelphia, 1990. P. 316–317.
5. Larsen W. Human Embryology. NY: Churchill Livingstone, 1993.
6. Gotlin R.J., Pindborg J.J., Cohten M.M. Syndromes of the head

and neck. N.Y.: McGraw�Hill Book Co, 1976.
7. Jones K.L. Smith Recongnizable Patterns of Human Malformations.

Philadelphia: WB Saunders, 1988.
8. Clementi M., Tenconi R., Bianchi F., Stoll C. and EUROSCAN study

group. Evaluation of prenatal diagnosis of cleft lip with or without
cleft palate and cleft palate by ultrasound: experience from 20
European registries // Prenat. Diagn. 2000. V. 20. P. 870–875.

9. Blumenfeld Z., Blumenfeld I., Bronshtein M. The early prenatal
diagnosis of cleft lip and the decision�making process // Cleft Palate
Craniofac. J. 1999. V. 36. P. 105–107.

10. Cash C., Set P., Coleman N. The accuracy of antenatal ultrasound
in the detection of facial clefts in a low�risk screening population //
Ultrasound Obstet. Gynecol. 2001. V. 18. № 5. P. 432–436.

11. Ромеро Р., Пилу Дж., Дженти Ф. и др. Структуры лица // Пре�
натальная диагностика врожденных пороков развития плода.
Пер. с англ. М.: Медицина, 1994. C. 87–116.

12. Медведев М.В., Юдина Е.В., Потапова Н.В. Перинатальные ис�
ходы при врожденных пороках развития. VI. Расщелины верх�
ней губы и неба // Ультразвук. Диагн. Акуш. Гин. Педиат. 2001.
Т. 9. С. 260–267.

13. Юдина Е.В. Ультразвуковые пренатальные маркеры хромосом�
ных аномалий во II триместре беременности: Дисс. … док. мед.
наук. М., 2003

14. Das S., Runnels R., Smith J., Cohly H. Epidemiology of cleft lip
and cleft palate in Mississipi // South Med. J. 1995. V. 88.
P. 437–442.

15. Gregg T., Boyd D., Richardson A. The incidence of cleft lip and
palate Northen Ireland from 1980–1990 // Brit. J. Orthod. 1994.
V. 21. P 387–392.

16. Murray J., Daack�Hirsch S., Bietow K. et al. Clinical and
epidemiologycal studies of cleft lip and palate in Philippines // Cleft
Palate�Craniofac. J. 1997. V. 34. P. 7–10.

17. Berge S.J., Plath H., van De Vondel P.T. et al. Fetal cleft lip and
palate: sonographic diagnosis, chromosomal abnormalities,
associated anomalies and postnatal outcome in 70 fetuses //
Ultrasound Obstet. Gynecol. 2001. V. 18. № 5. P. 422–431.

18. Russel J.G.B. Radiology in the diagnosis of fetal abnormalities // J.
Obstet. Gynaecol. Br. Commonw. 1969. V. 76. P. 345–350.

19. Hobbins J.C., Grannum P.A.T., Berkowitz R.L. et al. Ultrasound in
the diagnosis of congental anomalies // Am. J. Obstet. Gynecol.
1979. V. 134. P. 331–345.

20. Hackeloer B.J., Hansmann M. Amniocentesis in early pregnancy //
Recent advances in perinatal pathology and physiology / Ed. White
D.N. Chichester: Research Studies Press, 1980.

21. Christ I.E., Meinger M.G. Ultrasound diagnosis of cleft lip and cleft
palate before birth // Plast. Reconstr. Surg. 1981. V. 68. P. 854–859.

22. Медведев М.В., Зыкин Б.И. Договорились... // Ультразвук. Ди�
агн. Акуш. Гин. Педиат. 1999. Т. 7. № 2. С. 96–99.

23. Врожденные пороки развития: пренатальная диагностика и
тактика / Под ред. Петриковского Б.М., Медведева М.В., Юди�
ной Е.В. М.: РАВУЗДПГ, Реальное Время, 1999.

24. Медведев М.В., Алтынник Н.А. Применение допплерэхографии
при экстракардиальных аномалиях у плода // Допплерография
в акушерстве / Под ред. Медведева М.В., Курьяка А., Юдиной
Е.В. М.: РАВУЗДПГ, Реальное Время, 1999. С. 113–144.

25. Monni G., Ibba R., Olla G. et al. Color Doppler ultrasound and prenatal
diagnosis of cleft palate // J. Clin. Ultrasound. 1995. V. 23. P. 189–191.

26. Ruano R., Hanaoka B., Iglesias M.L. et al. Prenatal diagnosis and
follow�up of 38 cases of cleft lip – 5�year experience of a Brazilian
specialized center // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2000. V. 16.
Suppl. 1. P. 59–60.

27. Goldstein I., Jakobi P., Tamir A., Goldstick O. Nomogram of the
fetal alveolar ridge: a possible screening tool for the detection of
primary cleft palate // Ultrasound Obstet. Gynecol. 1999. V. 14.
№ 5. P. 333–337.

28. Chitty L.S., Hunt G.H., Moore J., Lobb M.O. Effectiveness of routine
ultrasonography in detecting fetal structural abnormalities in a low
risk population // Br. Med. J. 1991. V. 303. P. 1165–1169.

патологии и срок постановки диагноза. По нашим дан�
ным, при сочетанных РЛ 77,3% пациенток приняли ре�
шение о прерывании беременности независимо от сро�
ка [12]. Пациенткам, решившим пролонгировать бере�
менность в этой ситуации, окончательный диагноз был
поставлен очень поздно (35–39 нед), когда менять так�
тику ведения беременности бессмысленно.

При изолированных РЛ решение о прерывании
беременности приняли большинство пациенток –
70% , несмотря на возможность оказания адекватной
помощи новорожденному [12]. В случаях ранней ди�
агностики РЛ (II триместр), когда прерывание бере�
менности возможно до срока жизнеспособности пло�
да, частота прерываний беременности была выше,
чем при позднем выявлении порока (начало III три�
местра) (66,7 и 27,3% соответственно).

Из общего количества беременностей, прерван�
ных по медицинским показаниям после выявления РЛ
в пренатальном периоде, на изолированные РЛ при�
шлось 29,2%, на сочетанные – 70,8%. Общая часто�
та прерываний беременности по медицинским пока�
заниям при диагностированных РЛ в наших исследо�
ваниях составила 61,5% [12].

В большинстве европейских стран, где соци�
альная и медицинская помощь детям с РЛ регламен�
тирована более четко, чем в России, из общего коли�
чества прерванных беременностей при РЛ, по данным
мультицентрового исследования, только 3% пришлось
на изолированные формы и 97% – на сочетанные [8].

Данные специалистов из Израиля [9] отличают�
ся от результатов европейского мультицентрового
исследования: родители отдавали предпочтение
прерыванию беременности даже при изолирован�
ной патологии в 83,3% случаев, а общая частота пре�
рываний беременности при РЛ составила 45,4%.

Значительную помощь родителям в выборе
тактики ведения беременности при РЛ может ока�
зать пренатальный консилиум с привлечением че�
люстно�лицевых хирургов. A. Moss [42] в своей
статье приводит интересный пример влияния
объективного пренатального консультирования на
выбор родителей в случаях обнаружения изолиро�
ванных РЛ у плода. В одном из центров пренаталь�
ной диагностики Израиля частота прерывания бе�
ременности при изолированных РЛ составляла
50%. После привлечения к пренатальному кон�
сультированию челюстно�лицевых хирургов час�
тота прерываний беременности в этих ситуациях
снизилась до 5% (!).

Консультация синдромолога после рождения
ребенка позволяет уточнить пренатальный диагноз.
Эмпирический риск повторения мультифакториаль�
ных расщелин зависит от количества членов семьи с
аналогичной аномалией, их пола, степени их родства
с пациентом, степени расщепления. По данным ли�
тературы, прием фолиевой кислоты до наступления
следующей беременности может несколько умень�
шить риск возникновения расщелин [43].
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Аномалии носа описаны при более чем 140 раз�
личных синдромах. К настоящему времени в специа�
лизированных периодических изданиях сообщалось
о случаях пренатальной ультразвуковой диагностики
аринии, срединных и латеральных расщелин носа,
опухолей, пробосциса, атрезии передних и задних
хоан, полиринии и гипоплазии костей носа. Более под�
робно в литературе представлены ариния, пробосцис,
гипоплазия костей носа и опухоли (см. Опухоли).

Ариния

Под аринией подразумевают полное отсутствие
мягких тканей носа. При этом пороке вместо носа оп�
ределяется впадина в области между лбом и верх�
ней губой. Полная форма аринии относится к очень
редким врожденным дефектам. К настоящему вре�
мени описано не более 20 случаев этого порока у вы�
живших детей [1].

Этиология аринии в большинстве случаев неиз�
вестна. Отсутствие носа может встречаться как изо�
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routine antenatal screening for congenital anomalies by ultrasound:
the Belgian multi�centric study // Ultrasound Obstet. Gynecol.
1991. V. 1. P. 102–110.

30. Cash C., Set P., Coleman N. The effectiveness of antenatal
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Gynecol. 2000. V. 16. Suppl. 1. P. 73.

31. Benacerraf B.R., Mulliken J.B. Fetal cleft lip and palate: sonographic
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V. 92. P. 1045–1051.
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Lancet. 1998. V. 352. P. 1577–1581.

33. Hafner E., Sterniste W., Scholler J. et al. Prenatal diagnosis of facial
malformations // Prenat. Diagn. 1997. V. 17. P. 51–58.
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without cleft palate: US classification and correlation with outcome //
Radiology. 1995. V. 195. P. 677–684.

36. Milerad J., Larson O., Hagberg C., Ideberg M. Associated
malformations in infants with cleft lip and palate: a prospective,
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P. 180–186.
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facial defects: associated malformations and chromosomal
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39. Snijders R.J.M., Nicolaides K.H. Ultrasound markers for fetal
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40. Tolarova M., Cervenka J. Classification and birth prevalence of
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АНОМАЛИИ НОСА

лированная аномалия, так и входить в состав различ�
ных синдромов (например, синдром Тричера – Кол�
линза) или сочетаться с другими пороками (голо�
прозэнцефалия) [2].

К настоящему времени были опубликованы считан�
ные случаи пренатальной ультразвуковой диагностики
полной аринии [3–7]. Практически все авторы в своих
статьях подчеркивали, что правильный диагноз удалось
поставить только благодаря оценке профиля плода.

В единственном наблюдении нашего центра
ариния была выявлена в 25–26 нед у плода с симмет�
ричной формой задержки внутриутробного развития
[4]. Кроме аринии, были обнаружены другие анома�
лии: расщелина верхней губы и неба, гипертелоризм
и экзофтальм, а также сложный комбинированный
порок сердца (дефект межжелудочковой перегород�
ки, атрезия тикуспидального клапана с гипоплазией
правого желудочка и гипертрофией миокарда, сте�
ноз клапана легочной артерии). Профиль плода в
этом случае выглядел как «сглаженный» (рис. 13.37).

Рис. 13.38. Эхограмма профиля плода с голопрозэнцефа�
лией. Отчетливо виден рудиментарный нос.

Рис. 13.37. Беременность 25–26 нед. «Сглаженный» про�
филь плода с полным отсутствием носа (стрелка).
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Таблица 13.10. Суммарные данные о синдромах, в структуру которых входит фронтоназальная дисплазия

Синдром Наиболее частые проявления, потенциально выявляемые
при ультразвуковом исследовании

Фронтоназальная дисплазия, гипертелоризм, гипоплазия или отсутствие
мозолистого тела, постаксиальная или преаксиальная полидактилия, синдактилия,
клинодактилия, сердечные аномалии
Фронтоназальная дисплазия, срединная расщелина верхней губы и неба,
клинодактилия, синдактилия, полидактилия, агенезия мозолистого тела
Фронтоназальная дисплазия, гипоплазия большой берцовой кости, агенезия
мозолистого тела (редко)
Фронтоназальная дисплазия

Фронтоназальная дисплазия

Фронтоназальная дисплазия, полидактилия, гипоплазия малой берцовой кости

Фронтоназальная дисплазия, микроцефалия, синдактилия

Фронтоназальная дисплазия, макроцефалия, постаксильная полидактилия рук,
преаксиальная полисиндактилия стоп
Фронтоназальная дисплазия, сердечные аномалии, микроцефалия

Акрокаллозальный синдром

Орофациодигитальный синдром

Акромелическая
фронтоназальная дисплазия
Окулоаурикулофронтоназальная
дисплазия
Фронтофационазальная
дисплазия
Акрофронтофационазальный
синдром I
Акрофронтофационазальный
синдром II
Акроцефалополисиндактилия

Фронтоназальная дисплазия�
сердце

Фронтоназальная дисплазия

Фронтоназальная дисплазия включает отсут�
ствие кончика носа в сочетании со значительным
расширением его корня, гипертелоризмом, средин�
ной расщелиной лица и крыльев носа. Нередко в
состав фронтоназальной дисплазии входит лобное
энцефалоцеле.
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В ходе пренатального кариотипирования была обна�
ружена трисомия 18. В другом наблюдении был вы�
явлен рудиментарный нос у плода с голопрозэнце�
фалией (рис. 13.38).

Ю.Г. Вишневская и В.М. Телышева [7] приводят
описание случая пренатальной диагностики аринии
в 22 нед беременности у плода с множественными
врожденными пороками (алобарная голопрозэнце�
фалия, срединная расщелина лица, микрофтальмия,
гипотелоризм, диафрагмальная грыжа, общий арте�
риальный ствол, дефект межжелудочковой перего�
родки, полидактилия, камптодактилия).

Наиболее ранняя пренатальная диагностика
аринии с помощью трансвагинальной эхографии
была проведена М. Bronshtein и соавт. [6], которые
выявили этот порок развития в 14 нед беременнос�

ти. Кроме аринии у одного плода дополнительно
были выявлены срединная расщелина лица, микро�
цефалия, микрофтальмия, голопрозэнцефалия и
единственная артерия пуповины, у другого – ано�
фтальмия, энцефалоцеле, поликистозные почки и по�
лидактилия (синдром Меккеля).

При обнаружении врожденных пороков носа,
включая случаи аринии, показано пренатальное
кариотипирование в связи с высокой частотой ве�
роятности хромосомных аномалий. Так, по данным
K. Nicolaides и соавт. [5], хромосомные дефекты были
обнаружены у 32% плодов с аномалиями носа, а по
данным М. Bronshtein и соавт. [6], аномальный кари�
отип был зарегистрирован в 40% случаев. Среди хро�
мосомных дефектов наиболее часто отмечались три�
сомия 18 и 21, а также триплоидия.

Впервые фронтоназальная дисплазия была опи�
сана W. DeMeyer [1] в 1967 г., который определил это
состояние как «синдром срединной расщелины
лица». В последующие годы этот синдром был опи�
сан под другими названиями: фронтоназальная дис�
плазия [2], фронтоназальный синдром [3], фронто�
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Рис. 13.39. Схематическое изображение
структур лица при пробосцисе без (А) и с (Б)
циклопией.

Рис. 13.40. Эхограммы плодов с этмоцефалией при двухмерной эхогра�
фии (А) и цебоцефалией при трехмерной эхографии (Б).

БАБА

назальный дизостоз [4]. Учитывая частое сочетание
фронтоназальной дисплазии с дефектами костей
свода черепа и аномалиями головного мозга,
M. Cohen [5] в 1979 г. предложил эти случаи назы�
вать краниофронтоназальной дисплазией.

Несмотря на то, что к настоящему времени в
периодической литературе опубликовано более 20
случаев фронтоназальной дисплазии у новорож�
денных [6], только в 3 наблюдениях диагноз был ус�
тановлен в ходе ультразвукового обследования
плода [7–9].

P. Martinelli и соавт. [9] диагностировали фрон�
тоназальную дисплазию у плода в 22 нед в ходе скри�

нингового ультразвукового обследования. При этом
у плода были обнаружены лобное цефалоцеле, аге�
незия мозолистого тела, гемимегалэнцефалия, сре�
динная расщелина лица и выраженный гипертело�
ризм; кончик носа отсутствовал, а его корень был
значительно расширен. Учитывая неблагоприятный
прогноз, беременность была прервана по медицин�
ским показаниям.

Следует отметить, что при фронтоназальной
дисплазии может наблюдаться широкий спектр со�
четанных аномалий. В таблице 13.10 обобщены дан�
ные о синдромах, в структуру которых входит фрон�
тоназальная дисплазия.

Пробосцис

Пробосцис представляет собой хоботообразный
отросток с одним или двумя внутренними отверстия�
ми, обычно в сочетании с отсутствием носа (рис. 13.39).
Чаще всего пробосцис отмечается у плодов с порока�
ми прозэнцефалической группы. Предполагается, что
в этих случаях первичное поражение прехордальной
мезенхимы приводит к патологическому развитию сре�
динных структур лица. В результате аномального раз�
вития области носа может происходить слияние обо�
нятельных плакод и формирование пробосциса. Отвер�
стие пробосциса не сообщается с хоанами. Решетча�
тая кость, носовые раковины, носовая и слезная кости
отсутствуют. Пробосцис может локализоваться над
уровнем орбит (этмоцефалия) или в месте обычной
локализации носа (цебоцефалия). Нередко пробосцис
сочетается с расщелинами лица. Во многих случаях эта

патология может быть фенотипическим проявлением
хромосомных дефектов [1, 2].

Для пренатальной ультразвуковой диагностики
пробосциса, как правило, достаточно изучения про�
филя плода. В сагиттальной плоскости отчетливо
визуализируются аномальные срединные структуры
лица, в частности хоботообразный вырост. Обычно
диагноз пробосциса устанавливается во второй по�
ловине беременности в ходе скрининговых ультра�
звуковых исследований [3, 4] (рис. 13.40), хотя в от�
дельных случаях его удается обнаружить в ранние
сроки беременности. О наиболее ранней диагности�
ке пробосциса (9 нед и 2 дня) сообщили норвежские
исследователи – H.�G. Blaas и соавт. [5].

При обнаружении пробосциса следует провести
дополнительное тщательное многоплоскостное скани�
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аномалий ускользнула от внимания специалистов
и на этот раз.

В 2002 г. J. Sonek и K. Nicolaides [6] описали уко�
рочение или отсутствие НК в 19–22 нед беременно�
сти у трех плодов с трисомией 21, что дало основа�
ние расценивать этот признак как проявление хро�
мосомных аномалий во II триместре беременности.
В настоящее время изучение длины НК при бере�
менности вызывает пристальное внимание специ�
алистов ультразвуковой диагностики. Практически
все основные работы, рассматривающие измене�
ние длины НК при синдроме Дауна во второй поло�
вине беременности, были опубликованы только в
2003–2004 гг. [7–16].

Измерение НК при ультразвуковом исследова�
нии во II триместре беременности, по мнению всех
авторов, изучавших этот вопрос, должно проводить�
ся строго в сагиттальной плоскости. Одновременно
с НК необходимо хорошо визуализировать верхнюю
и нижнюю челюсти, подбородок и губы. По мнению
W. Lee и соавт. [7], при парасагиттальном сканиро�
вании за НК можно принять фронтальный выступ вер�
хней челюсти, что приведет к искажению результа�
тов измерений.

Некоторые авторы, в частности J. Sonek и
K. Nicolaides [6], рекомендуют строго выдерживать
угол между направлением ультразвукового луча и
осью носа, который должен составлять около 45°.
По их мнению, изменение этого показателя приво�
дит к погрешностям измерений или к затруднени�
ям визуализации НК.

В наших исследованиях оценка НК осуществля�
лась при сагиттальном сканировании головы плода.
Угол инсонации не учитывался, поскольку, по наше�
му мнению, точно оценить этот параметр во время
исследования сложно. Значительно проще добить�
ся четкого изображения профиля плода, включающе�
го кости верхней и нижней челюсти, а также губы. Од�
новременная визуализация перечисленных объектов
свидетельствует о получении оптимальной плоско�
сти сканирования для оценки НК. Гипоплазией НК
считают численные значения < 5�го процентиля нор�

Гипоплазия костей носа

В классическом описании больных с трисомией
21 Ленгтон Даун отметил, что наиболее характерны�
ми проявлениями этого синдрома являются плоское
лицо и маленький нос [1]. В дальнейшем все иссле�
дователи, в том числе и врачи ультразвуковой диаг�
ностики, отмечали характерное изменение («уплоще�
ние») профиля у плодов с синдромом Дауна, однако
не уделяли должного внимания особенностям разви�
тия носовой кости у таких пациентов.

Парные носовые кости возникают на 10 нед эм�
брионального развития в результате оссификации
мембраны, покрывающей хрящевую назальную кап�
сулу. При эхографическом исследовании эта струк�
тура визуализируется как изолированный срединный
гиперэхогенный фокус, расположенный между фрон�
тальными костями [2].

Долгое время в разных областях медицины су�
ществовали разрозненные данные о состоянии но�
совых костей (НК) у плодов и новорожденных. Еще в
1988 г. K. Jones [3] в ходе постнатальных исследова�
ний, проведенных задолго до пренатального изуче�
ния этого признака, показал, что врожденная апла�
зия или гипоплазия НК является частой находкой у
больных с различными аномалиями развития и мо�
жет быть одним из признаков 58 наследственных син�
дромов, включая трисомию 21 и трисомию 18.

В 1995 г. V. Guis и соавт. [4] были проведены пер�
вые пренатальные ультразвуковые исследования по
измерению длины НК в ходе нормальной беремен�
ности, однако в задачу этой группы не входило сопо�
ставление полученных результатов с данными по
длине НК у плодов с пороками развития и генетичес�
кими синдромами. Таким образом, данные K. Jones
не были востребованы практической пренатальной
медициной.

В 1999 г. группа авторов под руководством
N. Stempfel [5] при радиологических исследовани�
ях установили, что в 15–40 нед при отсутствии ана�
томических изменений у плодов НК присутствова�
ли во всех случаях, при наличии синдрома Дауна –
только у 77%. Несмотря на полученные данные,
вероятная зависимость аплазии НК и хромосомных

рование головного мозга плода, а также исключить эк�
страцеребральные сочетанные пороки и хромосомные
аномалии. Наибольшая серия пренатально диагности�
рованных случаев пробосциса принадлежит H.�G. Blaas
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и соавт. [6]. В их исследованиях во всех 8 наблюдениях
пробосцис был отмечен при голопрозэнцефалии и дру�
гих пороках. Хромосомные аномалии были диагности�
рованы этими авторами в 25% случаев.
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Глава 13. Лицо

Таблица 13.11. Частота синдрома Дауна при гипоплазии
НК плода во второй половине беременности

Авторы Общее Гипопла�
количес� зия НК
тво наб�
людений n %

V. Bunduki и соавт., 2003 [9] 22 13 59,1
Е.В. Юдина и соавт., 2003 [8] 30 15 50,0
P. Calda и соавт., 2003 [10] 6 4 66,6
S. Cicero и соавт., 2003 [11] 34 21 61,8
V. Larrea и соавт., 2003 [12] 4 2 50,0
W. Lee и соавт., 2003 [7] 20 9 45,0
A. Bergann и соавт., 2004 [13] 11 5 45,5
R. Chaoui, B. Benoit, 2004 [14] 17 9 52,9
F. Gamez и соавт., 2004 [15] 5 5 100
L. Goncalves и соавт., 2004 [16] 26 11 42,3
Всего 175 94 53,7

мативных показателей для конкретного срока бере�
менности.

Проведенные к настоящему времени исследо�
вания продемонстрировали полностью сопостави�
мые результаты (табл. 13.11). Согласно полученным
результатам, гипоплазия НК во второй половине бе�
ременности отмечена в 42,3–100% случаев синдро�
ма Дауна, составив в среднем 53,7%. Таким образом,
гипоплазия, или отсутствие НК, была зарегистриро�
вана в среднем у каждого второго плода с синдро�
мом Дауна.

В исследовании B. Bromley и соавт. [17] отсут�
ствие НК при ультразвуковом обследовании плодов
с синдромом Дауна в 15–20 нед беременности было
зарегистрировано в 43% случаев, что оказалось в
86 раз чаще в сравнении с плодами с нормальным
кариотипом (0,5%). Если в качестве диагностичес�
кого критерия использовать отношение бипарие�
тального размера головы к длине НК ≥ 10, то чув�
ствительность пренатальной диагностики синдрома
Дауна возрастает до 81%. Правда, при этом часто�
та ложноположительных результатов также увели�
чивается до 11%.

В исследованиях P. Calda и соавт. [10] было ус�
тановлено, что используя в качестве диагностичес�
кого критерия гипоплазию НК (< 5�го процентиля нор�
мативных значений), у плодов с синдромом Дауна
этот признак регистрируется в 11,4 раза чаще в срав�
нении с плодами с нормальным кариотипом – 66,6 и
5,85% соответственно.

В наших исследованиях у 38 плодов с различны�
ми хромосомными аномалиями гипоплазия НК была
диагностирована в 18 случаях, что составило 47,4%.
Таким образом, можно сделать вывод о том, что не
только синдром Дауна, но и другие хромосомные де�
фекты почти в половине случаев проявляют себя ано�
мальным развитием НК (рис. 13.41, 13.42). Следует
подчеркнуть, что в наших исследованиях в группе с
диагностированными хромосомными аномалиями
гипоплазия НК всегда сочеталась с различными эхо�
графическими изменениями. Изолированные случаи
гипоплазии НК не были зарегистрированы в отличие
от данных S. Ciсero и соавт. [11], которые обнаружи�
ли этот признак в качестве единственной находки у 3
(8,8%) из 34 плодов с синдромом Дауна. Наиболее
часто при наличии у плода хромосомных дефектов и
гипоплазии НК нами были зареги�
стрированы аномалии и пороки
развития сердца (31,7%), желудоч�
но�кишечного тракта (14,6%), а
также укорочение трубчатых кос�
тей (14,6%).

При оценке НК у плодов с син�
дромом Дауна следует помнить,
что НК является парной костью и
патологический процесс может
затрагивать только одну из костей.
Так, R. Chaoui и B. Benoit [14] у 3 из
9 плодов с синдромом Дауна и от�
сутствием НК, установленным с
помощью двухмерной эхографии,
при использовании трехмерной

эхографии обнаружили отсутствие одной и гипопла�
зию контралатеральной НК. По мнению специалис�
тов, трехмерная эхография представляет собой но�
вый объективный метод уточнения характера пора�
жения НК у плодов с синдромом Дауна.

Несмотря на значительное количество исследо�
ваний, посвященных НК и опубликованных к настоя�
щему времени, по нашему мнению, пока оценка НК у
плода больше носит исследовательский, чем прак�
тический характер, поэтому нам представляется важ�
ным сделать несколько промежуточных выводов.

Прежде всего, следует признать, что НК – это
анатомическая структура, которая доступна эхогра�
фическому контролю во второй половине беремен�
ности. Измерение длины НК, несомненно, требует
определенных навыков и строгого соблюдения ме�
тодических рекомендаций. При нарушении правил
измерения неизбежны ошибки, которые могут при�
вести к увеличению как ложноположительных, так и
ложноотрицательных диагнозов гипоплазии НК.

Привлекательность длины НК как возможного
ультразвукового признака различной патологии пло�
да, заключается в том, что эта анатомическая струк�
тура подлежит объективной пренатальной оценке и
в дальнейшем при необходимости может быть вклю�
чена даже в скрининговый протокол ультразвуковых
исследований при беременности.

Рис. 13.41. Беременность 22–23 нед.
Отчетливо видна выраженная гипопла�
зия НК у плода с синдромом Дауна.

Рис. 13.42. Беременность 21–22 нед.
Отчетливо видна гипоплазия НК (4,5 мм)
у плода с синдромом Эдвардса.
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Рис. 13.43. Беременность 22 нед. Микрогения у плода с
синдромом Эдвардса.

Аномалии нижней челюсти обычно устанавлива�
ются при изучении профиля плода. Наиболее часто
в пренатальном периоде регистрируются микроге�
ния и отоцефалия.

Микрогения

Микрогения представляет собой аномалию лица,
которая характеризуется гипоплазией нижней челю�
сти. Результаты мультицентровых перинатальных ис�
следований, проведенных зарубежными специалис�
тами, свидетельствуют, что частота микрогении в
среднем составляет 7 случаев на 10 000 родов [1].

Большинство случаев микрогении входят в со�
став различных синдромов. Описано более 100 син�
дромов, при которых микрогения является их состав�
ной частью. Кроме того, она часто встречается при
скелетных дисплазиях и хромосомных аномалиях,
таких как трисомии 13, 18, несбалансированные
транслокации. Действие некоторых тератогенных
факторов (триметадион, метатрексат, аминоптерин,

АНОМАЛИИ НИЖНЕЙ ЧЕЛЮСТИ
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Изолированное уменьшение длины НК, по�види�
мому, не связано с патологическими состояниями
(например, с хромосомными аномалиями), однако
этот факт требует аргументированных доказа�
тельств. Необходимо проведение безвыборочных
исследований для определения частоты встречаемо�
сти этого ультразвукового признака не только в груп�
пе риска по врожденным и наследственным заболе�
ваниям, но и в общем потоке беременных, а также
для планомерного изучения данных об исходах бе�

ременностей при наличии гипоплазии НК. Приведен�
ные данные литературы и результаты наших иссле�
дований свидетельствуют о наличии связи между
гипоплазией НК и хромосомными дефектами. Несом�
ненно, новые работы в этом направлении позволят
получить более точные данные и объективные циф�
ры, однако уже сейчас можно утверждать, что этот
признак может быть расценен как новый информа�
тивный пренатальный эхографический маркер хро�
мосомных аномалий.
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Отоцефалия

Отоцефалия («ухо�голова») – это крайне ред�
кая летальная аномалия, истинная частота кото�
рой до сих пор остается неизвестной. По мнению

А. Stevenson и соавт. [1], отоцефалия встречается
не чаще 1 случая на 70 000 новорожденных. К на�
стоящему времени во всех специальных изданиях

ретиновая кислота, алкоголь) также
может приводить к формированию
микрогении [2].

Для пренатальной диагностики
микрогении необходимо при ультра�
звуковом сагиттальном сканирова�
нии плода изучить его профиль. В
случаях микрогении обычно выявля�
ется выступающая верхняя губа и
маленький скошенный подбородок
[2–4]. Микрогения нередко сочета�
ется с другими аномалиями лицевых
структур, которые также можно ди�
агностировать при изучении струк�
тур лица плода в сагиттальной плоскости. Среди эк�
стралицевых пороков нередко отмечаются врожден�
ные пороки сердца, поэтому в случаях обнаружения
микрогении у плода необходимо комплексное эхо�
кардиографическое исследование.

Пренатальное кариотипирование показано во
всех случаях ультразвуковой диагностики микроге�
нии в связи с высокой частотой анэуплоидий при этой
аномалии. По нашим данным, частота хромосомных
аномалий при наличии у плода микрогении состави�
ла 71,4% (10/14), при этом во всех случаях эта ано�
малия сочеталась с другими ультразвуковыми изме�
нениями [5]. В наших исследованиях наиболее час�
той цитогенетической находкой при микрогении была
трисомия 18 (рис. 13.43). Кроме того, при этом при�
знаке, нам удалось диагностировать трисомию 13,
триплоидию и трисомию 20.

По данным B. Bromley и B. Benacerraf [4], из 20
наблюдений с пренатально диагностированной мик�
рогенией, хромосомные аномалии были выявлены в
5 (25%), из которых 3 случая пришлось на трисомию
18, 1 – на трисомию 13 и 1 – на трисомию 9.

При изучении эхографических находок в 135 слу�
чаях хромосомных синдромов, выявленных в нашем
центре в пренатальном периоде за несколько лет
работы, микрогения была зарегистрирована у 10 пло�
дов, то есть в 7,4% случаев, при этом 70% наблюде�
ний пришлось на синдром Эдвардса.

Пренатальное выявление микрогении должно
служить поводом к тщательному изучению анатомии
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Рис. 13.44. Беременность 26 нед. А – эхограмма профиля плода с синдромом
Ларсена. Отчетливо видна микрогения. Б – фенотип абортуса [6].

А Б

плода и исключению синдромов, в структуру которых
входит микрогения. Так, Е.Е. Панковой и соавт. [6]
удалось в 26 нед беременности предположить син�
дром Ларсена у плода на основании обнаружения
микрогении в сочетании с аномальной формой го�
ловы («лимон»), снижением звукопроводимости ко�
стей черепа, сглаженным профилем (рис. 13.44),
гипоплазией грудной клетки и легких, искривлени�
ем позвоночника в грудном и поясничном отделах,
аномальной установкой стоп и фиксированным по�
ложением конечностей. Диагноз синдрома Ларсе�
на был подтвержден в ходе изучения фенотипа
абортуса после прерывания беременности по ме�
дицинским показаниям.

В тех случаях, когда микрогения является изо�
лированной или входит в состав синдромов, совме�
стимых с жизнью (например, синдром Treacher
Collins или Robin), показано родоразрешение в пе�
ринатальном центре, поскольку у детей с этой ано�
малией нередко развивается синдром дыхательных
расстройств.

Прогноз для жизни и здоровья при микрогении
определяется сочетанными изменениями и часто
бывает неблагоприятным. Показательной в этом от�
ношении является серия наблюдений B. Bromley и
B. Benacerraf [4]. По данным этих авторов, из 20
плодов с микрогенией выжили только 4 (20%), по�
скольку в большинстве случаев были выявлены гру�
бые сочетанные пороки развития и/или хромосом�
ные аномалии.
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описано менее 100 наблюдений этого порока, хотя
первый случай был зарегистрирован Kerckring еще
в 1717 г. Отоцефалия характеризуется выраженной
гипоплазией или полным отсутствием нижней че�
люсти, сближением височных костей, что приводит
к резкому смещению ушных раковин и их горизон�
тальному расположению [2, 3]. Степень анатоми�
ческих нарушений при этой патологии варьирует от
грубых изменений (расположение ушных раковин
вплотную к средней линии лица – синотия, агнотия
и отсутствие рта) до сравнительно незначительных
пороков (низкое расположение ушных раковин,
микрогения).

Отоцефалия возникает в результате дефекта
развития первой глоточной дуги, который в свою оче�
редь может быть следствием аномальной миграции
нервных клеток или дефицитом мезодермы вокруг
мандибулярного бугорка.

Впервые о пренатальной диагностике отоцефа�
лии в 30 нед беременности сообщили D. Carles и со�
авт. [4] в 1987 г. Следует отметить, что в большин�
стве описанных клинических наблюдений диагноз
отоцефалии был установлен только во второй поло�
вине беременности, хотя сочетанные пороки разви�
тия (например, голопрозэнцефалия) в некоторых слу�
чаях были выявлены авторами уже в конце I тримест�
ра или во II триместре (табл. 13.12).

Пренатальная ультразвуковая диагностика ото�
цефалии основана на отсутствии нижней челюсти,
что может быть установлено при исследовании лица

плода в поперечной и сагиттальной плоскостях ска�
нирования.

Анализ описанных случаев отоцефалии показы�
вает, что в подавляющем большинстве наблюдений
этот порок сочетается с другими аномалиями разви�
тия: микроглоссией, голопрозэнцефалией, циклопи�
ей и situs inversus и др. [4]. Выделяют также синдром
агнатии�голопрозэнцефалии, основными признака�
ми которого являются синофтальмия, синотия, про�
босцис, а также сочетание с врожденными порока�
ми сердца, почек и кишечника.

Нередко при отоцефалии диагностируется
многоводие, связанное с нарушением процесса
глотания плодом околоплодных вод, возникаю�
щим в результате сочетания этого порока с атре�
зией верхней части пищевода и трахеи. В связи с
этим, по�видимому, в некоторых случаях автора�
ми было отмечено отсутствие эхотени желудка у
плода [7–10].

Наличие сочетанных аномалий развития легло в
основу классификации отоцефалии. Некоторые ис�
следователи предлагают выделять 4 типа отоцефа�
лии: I тип – изолированная агнатия; II тип – агнатия с
голопрозэнцефалией; III тип – агнатия с situs inversus
и висцеральными аномалиями; IV тип – агнатия, го�
лопрозэнцефалия, situs inversus, висцеральные ано�
малии [22].

Большинство описанных наблюдений отоцефа�
лии являются спорадическими, хотя встречаются и
семейные случаи.

Таблица 13.12. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике отоцефалии

Авторы Срок бе� Сочетанные пороки
ремен�

ности, нед

D. Carles и соавт., 1987 [4] 30 Голопрозэнцефалия
W. Persutte и соавт., 1990 [5] 20 Циклопия, киста шеи, полиспления, центральное расположение желчного

пузыря, персистирующая левая верхняя полая вена, атрезия
двенадцатиперстной кишки, гипоплазия надпочечников

G. Joffe и соавт., 1991 [6] 27 Агнатия�голопрозэнцефалия, расщелина верхней губы и неба
M. Rolland и соавт., 1991 [7] 23 Голопрозэнцефалия, пробосцис, выраженный гипотелоризм
M. Porteous и соавт., 1993 [8] 18 Гидроанэнцефалия
S. Okuno и соавт., 1996 [9] 36 Голопрозэнцефалия

24 Поттер секвенция
H. Lin и соавт., 1998 [10] 24 Пробосцис, гипотелоризм
R. Rahmani и соавт., 1998 [11] 19 Гипотелоризм
M. Pierro и соавт., 1999 [12] 29 Пробосцис, гипоплазия задней черепной ямки, гипоплазия надпочечников,

микрогастрия, гипоплазия легких
В.Б. Цхай, С.Н. Ефремов, 2000 [13] 27 Голопрозэнцефалия, аплазия селезенки
С.А. Чугунова и соавт., 2001 [14] 29 Пробосцис, дефект межпредсердной перегородки, гипоплазия

надпочечников, двухдолевое правое легкое
Y. Ebina и соавт., 2001 [15] 23 Агнатия�голопрозэнцефалия
H. Blaas и соавт., 2002 [16] 30 Агнатия�голопрозэнцефалия, пробосцис

20 Агнатия�голопрозэнцефалия, астомия, киста гортани и аномалии,
связанные с неразделением близнецов

13 Анэнцефалия, пробосцис
S. Ozden и соавт., 2002 [17] 34 Агнатия�голопрозэнцефалия�situs inversus
О.Л. Галкина, 2003 [18] 28 Агенезия языка, отсутствие ротовой щели
Д.А. Дайнеко, А.Ю. Блинов, 2003 [19] 22 Не описаны
C. Chen и соавт., 2003 [20] 29 Левосторонняя микрофтальмия, правосторонняя анофтальмия, микростомия
S. Yang и соавт., 2003 [21] 31 Не описаны
Р.А. Джуккаев, 2004 [22] 20 Отсутствие полости рта, языка, аплазия глотки и гортани, сращение всех

шейных позвонков, гидроцефалия, гипоплазия мозжечка, преаксиальная
полидактилия левой кисти
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В отечественной литературе было опублико�
вано 5 статей, посвященных пренатальной диаг�
ностике отоцефалии [13, 14, 18, 19, 22]. С.А. Чугу�
нова и соавт. [14] приводят описание наблюдения
ультразвуковой диагностики отоцефалии у плода
в 29 нед беременности. При осмотре лицевого
черепа плода было отмечено отсутствие нижней
челюсти, сближение височных костей, ушные ра�
ковины располагались низко, горизонтально,
вплотную друг к другу в центральной части лица
(рис. 13.45, 13.46). Интраорбитальный размер был
уменьшен. Кроме того, были диагностированы
экзофтальм и пробосцис. Беременность была
прервана по медицинским показаниям. В ходе па�
тологоанатомического исследования диагноз ото�
цефалии был подтвержден. Дополнительно авто�
рам удалось выявить у плода дефект межпредсер�
дной перегородки, гипоплазию надпочечников и
двудолевое правое легкое.

В клиническом наблюдении, описанном О.Л. Гал�
киной [18], при изучении структур лица плода в 28
нед беременности не удалось получить эхографи�
ческого изображения нижней челюсти ни в попе�
речной, ни в сагиттальной плоскостях (рис. 13.47).
Кроме того, отсутствовали привычные движения
губ и языка плода. Изображение носогубного тре�
угольника было аномальным: эхографическое
изображение губ отсутствовало, а альвеолярный
отросток верхней челюсти был представлен струк�

Рис. 13.45. Отоцефалия. Эхограмма лица плода. Отчетли�
во видны пробосцис и четко очерченная ушная раковина в
нижней части лица [14].

Рис. 13.46. Отоцефалия. То же наблюдение. Фенотип
абортуса. Отчетливо видны характерные признаки отоце�
фалии [14].

Рис. 13.47. Отоцефалия. А – аномальный профиль плода (отсутствие изображения нижней челюсти). Б – поперечный срез
на уровне I шейного позвонка. Стрелкой указано аномальное расположение ушной раковины. В – фенотип абортуса [18].

А Б В

турой в виде острого угла шириной 12 мм. При по�
перечном сканировании на уровне I шейного по�
звонка исследователям удалось визуализировать
аномально расположенные ушные раковины. Бе�
ременность была прервана по медицинским пока�
заниям, пренатальный диагноз полностью под�
твержден.

Приведенные клинические наблюдения отно�
сятся ко  II–V типам отоцефалии, которые могут
быть диагностированы достаточно легко в связи
с наличием грубых сочетанных аномалий. Прена�
тальное обнаружение порока I типа нередко вы�
зывает затруднения даже у опытных специалис�
тов, поскольку важно не только выявить лицевые
аномалии, но и правильно интерпретировать по�
лученные данные. В связи с особенностями пре�
натальной диагностики изолированной отоцефа�
лии заслуживает внимание клиническое наблюде�
ние, представленное Д.А. Дайнеко и А.Ю. Блино�
вым [19], которым удалось обнаружить этот порок
в 22 нед беременности при скрининговом ультра�
звуковом исследовании. Следует подчеркнуть, что
зарубежные авторы [21] диагностировали изоли�
рованную отоцефалию только в 31 нед беремен�
ности.

Внедрение современных технологий в клиничес�
кую практику может оказать существенное влияние
на улучшение пренатальной диагностики отоцефа�
лии. Так в наблюдении, представленном Y. Ebina и
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Среди опухолей поверхности головы, лица и шеи
наиболее часто отмечаются тератомы, гемангиомы,
лимфангиомы, эпигнатус и эпулис.

Тератома

Тератома относится к доброкачественным опу�
холям, развивающимся из различных тканей, кото�
рые могут быть производными всех трех зародыше�
вых листков. Самой частой локализацией тератом (до
40%) является крестцово�копчиковый отдел позво�
ночника. Доля тератом, располагающихся на лице и
шее, составляет только 5,5% [1].

Первые публикации, посвященные отдельным
клиническим наблюдениям тератом поверхности
головы, лица и шеи, начали появляться на страни�
цах специализированных журналов, начиная с кон�
ца 70�х гг. За последние 10 лет нам удалось собрать
описание 12 наблюдений пренатальной диагности�
ки поверхностных тератом лица, головы и шеи
(табл. 13.13).

Частота тератом лица и шеи точно не установ�
лена. К настоящему времени были опубликованы

ОПУХОЛИ

соавт. [15], для оценки структур лица плода дополни�
тельно была использована трехмерная эхография.

Очевидно, что даже при изолированной отоце�
фалии прогноз для жизни и здоровья крайне небла�

гоприятный в связи с наличием грубых анатомичес�
ких нарушений, поэтому во всех случаях пренаталь�
ной диагностики этого порока следует рекомендо�
вать прерывание беременности [23].
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сообщения более чем о 150 случаях тератомы лица
и шейной области, точный пренатальный диагноз
авторам удалось поставить в единичных наблюде�
ниях. Почти в 90% случаев диагноз тератомы был
сформулирован только после родов.

В пренатальном периоде в ходе ультразвуко�
вого исследования тератому лица и шеи можно за�
подозрить при обнаружении образования кистоз�
ного, солидного или кистозно�солидного строения
(рис. 13.48). Например, в наблюдении, представлен�
ном Л.Г. Бурденко [6], была диагностирована тера�
тома лица больших размеров (рис. 13.49). Опухоль
больших размеров (диаметр более 12 см) исходила
из левой височной области и имела преимуществен�
но солидное строение.

По данным многих исследователей, тератомы
лица и шеи могут быть выявлены уже в 19–20 нед
беременности. В ряде случаев, когда опухоль
была обнаружена в начале III триместра, авторы
обращали внимание на то, что при эхографичес�
ком исследовании структур лица и шеи плода в
20–24 нед беременности патологических измене�
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Таблица 13.13. Суммарные данные литературы о пренатальной диагностике поверхностных тератом лица, головы и шеи

Авторы Срок беремен� Данные эхографии Перинатальные исходы
ности, нед

M. Hansen и соавт., 1995 [2] 21 Кистозно�солидное образование носа Благоприятный, ребенок
оперирован после родов в 2 этапа

T. Shipp и соавт., 1995 [3] 20 Образование кистозно�солидной Благоприятный, ребенок
cтруктуры, исходящее из носа, оперирован после родов

диаметром 2,5 см
33 Солидное образование передней Благоприятный, во время операции

части шеи, размером 6х7 см удалена тератома щитовидной железы
A. Gagnon и соавт., 1998 [4] 32 Солидное образование шеи Недоношенный ребенок

больших размеров умер через 40 мин после родов
от дыхательной недостаточности

B. Kerner и соавт., 1998 [5] 30 Образование кистозно�солидной Прерывание беременности
структуры, исходящее из переднебоковой

поверхности шеи, размером 8х7 см
24 Преимущественно кистозное образование, Благоприятный, ребенок

исходящее из области нижней челюсти оперирован на 8�й день жизни
и передней поверхности шеи, размером

12х11 см; в 36 нед – 16х13х10,5 см
Л.Г. Бурденко, 1999 [6] 30 Преимущественно солидное образование Благоприятный, ребенок

левой височной области, диаметром оперирован на 2�й день жизни
более 12 см; в 37–38 нед – более 20 см

B. Benacerraf, 1999 [7] 20 Образование солидной cтруктуры, Благоприятный, ребенок
исходящее из носа, диаметром 2,5 см; оперирован в 2 этапа

в 36 нед – 7 см
R. Axt�Fliedner и соавт., 2001 [8] 23 Образование кистозно�солидной Недоношенный ребенок

структуры, исходящее из переднебоковой умер после родов от
поверхности шеи, размером 4,0х4,5 см; дыхательной недостаточности

в 32 нед – 10х10 см
E. Jones, 2002 [9] 19 Образование кистозной структуры, Благоприятный, ребенок

исходящее из основания языка и выходящее оперирован на 2�й день жизни
за пределы полости рта, диаметром 2,1 см

A. Merenda и соавт., 2003 [10] 28 Образование солидной структуры Внутриутробная гибель
с небольшими кистозными включениями,
исходящее из шеи, размером 6,1х5,1 см

В.А. Левченко, 19–20 Образование кистозно�солидной струк� Прерывание беременности
Л.Ф. Головкина, 2004 [11] туры правой щеки и околоушной области

с переходом на шею, размером 2,9х2,6 см

Рис. 13.49. Лицевая тератома в 30 нед беременности (А). 1 – тератома; 2 – голо�
ва плода. Б – фотография ребенка [6].

Рис. 13.48. Беременность 20 нед. Те�
ратома носа [3].

БА

ний не было выявлено. Вероятно, этот факт мож�
но объяснить активным ростом опухоли в прена�
тальном периоде.

В.А. Левченко и Л.Ф. Головкина [11] приводят
описание случая пренатальной ультразвуковой диаг�
ностики тератомы лица и шеи в 19–20 нед беремен�
ности. При ультразвуковом исследовании было об�
наружено образование размером 29х26 мм, которое
локализовалось на поверхности правой щеки и око�
лоушной области с переходом на шею (рис. 13.50).

Образование имело четкие наружные контуры и ки�
стозно�солидное строение. По желанию пациентки
беременность была прервана в 20 нед. Пренаталь�
ный диагноз подтвержден при патогистологическом
исследовании.

R. Axt�Fliedner и соавт. [8] удалось диагности�
ровать тератому шеи в 23 нед беременности. Ро�
дители приняли решение в пользу пролонгирова�
ния беременности. Размер опухоли постепенно
увеличивался от 4,0х4,5 см в 23 нед до 10х10 см вak
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

БА

Рис. 13.50. Беременность 19–20 нед. Поперечное (А) и косое (Б) сечение головы плода. Отчетливо видно паракраниаль�
ное образование (стрелка) [11].
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32 нед. В 34 нед в связи с дородовым излитием око�
лоплодных вод была произведена операция кесаре�
ва сечения в присутствии специализированной бри�
гады детских реаниматологов. Однако, несмотря на
все проводимые ими мероприятия, новорожденная
девочка умерла через 66 мин после родов от дыха�
тельной недостаточности.

При обнаружении поверхностных образова�
ний головы и лица дифференциальный диагноз
прежде всего следует проводить между тератома�
ми и гемангиомами, так как эхоструктура этих опу�
холей может быть практически идентичной. Ос�
новными методами, позволяющими выявить отли�
чия, являются цветовое допплеровское картиро�
вание и допплерография. В отличие от геманги�
ом, в тератомах при допплерэхографии обычно
регистрируется высокорезистентный внутриопу�
холевый кровоток.

Помимо гемангиом тератомы следует диффе�
ренцировать с энцефалоцеле, шейным менингоце�
ле, кистозной гигромой, нейробластомой, зобом,
щитовидно�язычной кистой, ларингоцеле. Несмотря
на то, что эти аномалии могут иметь схожее с тера�
томой эхографическое изображение, тем не менее,
они характеризуются достаточно специфическими
ультразвуковыми признаками [12].

Прогноз и пренатальная тактика при тератомах
поверхности головы, лица и области шеи зависят
от типа, локализации и размера опухоли. Принци�
пиально важным является исключение сочетанных

аномалий и уточнение, насколько это возможно,
степени вовлеченности в патологический процесс
жизненно важных структур. При тератомах лица и
шеи описаны как абсолютно неблагоприятные ис�
ходы (мертворождение), так и успешное хирурги�
ческое лечение с благоприятным прогнозом. Тера�
томы больших размеров, затрагивающие жизнен�
но важные структуры и сочетающиеся с другими
аномалиями, почти всегда приводят к летальному
исходу. Наихудший прогноз имеют тератомы шеи.
Оперативные вмешательства при них сложны в свя�
зи с близким расположением крупных сосудов и
жизненно важных органов, поэтому смертность при
этих операциях составляет 26,7–49,6% [13, 14].
Среди неоперированных новорожденных леталь�
ные исходы достигают 80–100%. Основной причи�
ной смерти при тератомах шеи является обструк�
ция верхних дыхательных путей.

В случае принятия семьей решения о пролонги�
ровании беременности при тератомах лица и шеи по�
казано динамическое эхографическое наблюдение
каждые 2–4 нед. Родоразрешение следует осуществ�
лять только в условиях регионального перинатально�
го центра, где может быть оказана специализирован�
ная помощь новорожденному в первую очередь в слу�
чаях обструктивного поражения верхних дыхательных
путей. Выбор метода родоразрешения зависит от
размера опухоли. При большом размере тератомы
предпочтение следует отдавать операции кесарева
сечения.ak
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Гемангиома

Гемангиомы относятся к доброкачественным со�
судистым опухолям. Обычно в патологический про�
цесс вовлекаются кожа и подкожные ткани, реже –
различные внутренние органы. Большая часть геман�
гиом (до 75%) диагностируются непосредственно при
рождении, при этом до 60% этих опухолей локализу�
ются на поверхности головы, лица и шеи [1]. Мелкие
гемангиомы, как правило, не имеют клинического зна�
чения и спонтанно исчезают в младенческом возрас�
те. Гемангиомы больших размеров заслуживают вни�
мания не столько из�за косметических нарушений,
сколько в связи с возможностью сочетания с порока�
ми сердца и центральной нервной системы, а также с
выраженной коагулопатией и стойкой злокачествен�
ной гипотензией, приводящей к необратимым послед�
ствиям в структурах головного мозга [2, 3].

7. Benacerraf B.R. A nasal tip teratoma // Ultrasound Obstet. Gynecol.
1999. V. 14. P. 222.

8. Axt�Fliedner R., Hendrik H.J., Ertan K. et al. Course and
outcome of a pregnancy with a giant fetal cervical teratoma
diagnosed prenatally // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2001.
V. 18. № 5. P. 543–546.

9. Jones E.D. Fetal lingual dermoid cyst // J. Diagn. Med. Sonography.
2002. V. 18. № 2. P. 87–90.

10. Merenda A., Nazzaro G., Locci M. et al. Association between fetal
hypothyroidism and teratoma of the neck. Case report // Ultrasound
Obstet. Gynecol. 2003. V. 22. Suppl. 1. P. 155.

11. Левченко В.А., Головкина Л.Ф. Случай пренатальной ультра�
звуковой диагностики тератомы лица и шеи // Пренат. Диагн.
2004. Т. 3. № 4. С. 284–285.

12. Медведев М.В., Юдина Е.В. Дифференциальная ультразвуко�
вая диагностика в акушерстве. М.: Видар, 1997.
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diagnosed tracheal obstruction: access to the airway in utero prior to
delivery // Fetal Diagn. Ther. 1992. V. 7.P. 12–16.
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Частота встречаемости врожденных геманги�
ом не известна. В настоящее время до 90% геман�
гиом диагностируется только после родов [4].
Морфологически выделяют несколько типов ге�
мангиом, среди которых пренатально были обна�
ружены только капиллярные и кавернозные. В ос�
нове строения капиллярных гемангиом лежат про�
лиферирующие мелкие сосуды, выстланные упло�
щенным эндотелием. Кавернозные гемангиомы
встречаются реже, состоят из кровеносных сосу�
дов разного диаметра и неправильной извитой
формы («синусоиды»), сообщающихся между со�
бой и выстланных уплощенным эндотелием. Гис�
тологические исследования гемангиом разных
морфологических типов доказали наличие в этих
опухолях тромбоза сосудов, участков обызвеств�

Таблица 13.14. Суммарные данные литературы по пренатальной диагностике поверхностных гемангиом лица, головы и
шеи (дополненные данные [4])

Авторы Срок беремен� Данные эхографии Перинатальные исходы
ности, нед

H. Grundy и соавт., 1985 [6] 23 Множественные кистозные образования Прерывание беременности
в области шеи, верхних конечностей и грудной

клетки; асцит; многоводие
I. Meizner и соавт., 1985 [7] 32 Лицевое cолидное образование, Мертворождение

размером 6х6х5 см; многоводие
J. McGahan, J. Schneider, 1986 [8] 24 Гиперэхогенное образование большого Смерть в неонатальном периоде

размера задней поверхности шеи
R. Pennel, O. Baltarowich, 1986 [1] 30 Околоушное гиперэхогенное образование Благоприятный

с гипоэхогенными включениями,
диаметром 3,5 см

D. Lasser и соавт., 1988 [2] 25 Солидное образование с кистозными Смерть в возрасте
включениями в лобно�височной области 10 дней после операции

D. Bulas и соавт., 1992 [9] 30 Гиперэхогенное затылочное образование, Благоприятный, ребенок
размером 3х2х1,6 см оперирован в возрасте 3 мес

M. Bronshtein и соавт., 1992 [5] 14 Образование затылочной области, Прерывание беременности
размером 1х1 см

D. Sherer и соавт., 1993 [10] 27 Эхогенное образование кзади от правой Благоприятный, ребенок
ушной раковины, размером 3х2 см оперирован в возрасте 8 нед

T. Shipp и соавт., 1995 [11] 19 Образование смешанной cтруктуры Благоприятный
передней височной области,

диаметром 2,4 см
P. Boulot и соавт., 1996 [12] 22 Поверхностное краниальное Благоприятный, ребенок

образование большого размера оперирован в возрасте 9 мес
H. Shiraishi и соавт., 2000 [13] 19 Образование задней поверхности шеи, Смерть в неонатальном периоде

размером 4,3х4,1х2,2 см
E. Viora и соавт., 2000 [14] 26 Эхогенное образование левой теменной Благоприятный

области, размером 4,3х2,2х4,1 см
M. Respondek�Liberska 32 Солидное образование правой щеки, Благоприятный
и соавт., 2002 [15] размером 6,5х5,7 см
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ления стенок, а также их утолщения за счет адве�
нициального фиброза.

Ультразвуковая пренатальная картина при
гемангиомах зависит от морфологических особен�
ностей опухоли. Поверхностные гемангиомы в об�
ласти лица и шеи плода обычно представлены об�
разованиями неправильной формы, структура ко�
торых варьирует от гипоэхогенной до гиперэхоген�
ной. Иногда в толще опухоли могут визуализиро�
ваться гиперэхогенные небольшие включения
(«кальцификаты»).

Гемангиомы диагностируются преимуще�
ственно в конце II – начале III триместра беремен�
ности. О случае наиболее ранней пренатальной ди�
агностики гемангиомы сообщили M. Bronshtein и
соавт. [5], которым удалось обнаружить опухоль
диаметром 1,0 см в затылочной области плода в 14
нед беременности. В целом к настоящему време�
ни в литературе нам удалось найти описание 13
случаев пренатальной ультразвуковой диагности�
ки поверхностных гемангиом в области головы,
лица и шеи (табл. 13.14).

Многие авторы обращают внимание на то, что
нередко при эхографических исследованиях повер�
хностные гемангиомы головы, лица и шеи ложно при�
нимались за другие пороки развития.

Дифференциальный диагноз с энцефалоцеле
основывается на исключении костного дефекта.
Кроме того, следует помнить, что при гемангиомах
нет анатомических изменений структур головного
мозга [2, 6, 10].

Дифференциальный диагноз с шейной кистоз�
ной гигромой в основном основывается на личном
опыте исследователя, поскольку кистозная гигрома
имеет патогномоничную для этого порока локализа�
цию, форму и структуру [1, 8, 9].

Наибольшие трудности возникают в ходе пре�
натальной дифференциальной диагностики ге�
мангиомы с гамартомой и тератомой, так как эхо�
структура и локализация этих опухолей практичес�
ки идентичны (рис. 13.51) [16]. В этих случаях ос�
новную роль играет цветовое допплеровское кар�

тирование и допплерография. В отличие от тера�
том в гемангиомах обычно регистрируется низко�
резистентный внутриопухолевый кровоток [17].
Цветовое допплеровское картирование позволяет
существенно повысить точность диагностики ге�
мангиом. Согласно суммированным нами данным,
использование этого метода дало возможность
правильно диагностировать поверхностные геман�
гиомы в конце II и в III триместрах беременности в
100% наблюдений. В тех случаях, когда цветовое
допплеровское картирование не применялось, точ�
ность диагностики составила только 28,6% [18]. По
данным L. Boon и соавт. [19], пренатальный диаг�
ноз гемангиомы различной локализации без цве�
тового допплеровского картировния удалось уста�
новить только в 3 (13%) из 26 случаев.

Значение цветового допплеровского картиро�
вания для проведения дифференциальной диагно�
стики при гемангиомах прекрасно иллюстрирует
клиническое наблюдение, представленное E. Viora
и соавт. [14]. В ходе скринингового ультразвуко�
вого исследования плода в 21 нед патологических
изменений не было выявлено. В 26 нед беремен�
ности при повторной эхографии в области головы
и лица плода авторами было обнаружено образова�
ние размером 4,3х2,2х4,1 см, которое исходило из
левой теменной области (рис. 13.52). Исследование
образования в режиме энергетического допплеровс�
кого картирования позволило обнаружить его выра�
женную васкуляризацию, на основании чего был по�
ставлен диагноз гемангиомы. В связи с отсутствием
грубой сочетанной патологии у плода родителями
было принято решение о пролонгировании беремен�
ности. При ультразвуковом исследовании в 39 нед был
отмечен рост опухоли до 6х6х2 см. В 40 нед пациент�
ка была родоразрешена путем операции кесарева
сечения с целью предотвращения возможной травмы
гемангиомы. Родилась живая доношенная девочка.
При динамическом наблюдении за ребенком было от�
мечено постепенное уменьшение опухоли без како�
го�либо лечения. В 7 месяцев жизни было конста�
тировано полное исчезновение гемангиомы.

Рис. 13.51. Эхограмма струк�
тур лица плода с гамартомой
(стрелка) в 27 нед [16].

Рис. 13.52. Беременность 26 нед. Гемангиома левой теменной области (стрелка). А –
В�режим. Б – режим энергетического допплеровского картирования. Отчетливо виден со�
судистый генез объемного образования головы плода [14].
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Эпигнатус

Эпигнатус представляет собой тератому, разви�
вающуюся из полости рта и носоглотки. Обычно она
исходит из твердого неба или верхней челюсти. Раз�
виваясь, опухоль распространяется в полость рта,
носа или черепа и локализуется по боковой стенке
носо� и ротоглотки (73%), преимущественно слева,
по задней поверхности мягкого неба (15,4%) и в об�
ласти корня языка (11,6%) [1].

Эпигнатус встречается доста�
точно редко, его частота варьирует
от 1 случая на 35 000 до 1 на 200 000
живорожденных [2]. Согласно дан�
ным С. Tharrington и E. Bossen [3],
эпигнатус был отмечен только в 2
случаях из 850 врожденных тера�
том любой локализации. Чаще
эпигнатус встречается у девочек;
соотношение полов 3:1.

Впервые о пренатальной уль�
тразвуковой диагностике эпигнату�
са сообщили K. Kang и соавт. [4] в
1978 г. За последнее десятилетие
в отечественных и зарубежных жур�
налах мы встретили описание 26

Пренатальная тактика и прогноз при поверхнос�
тных гемангиомах головы, лица и шеи зависят от типа,
локализации и размера опухоли. Принципиально важ�
ным является определение степени вовлеченности
лицевых структур в патологический процесс и нали�
чия сочетанных аномалий. Большинство поверхност�

ных гемангиом небольших размеров спонтанно исче�
зает в младенческом возрасте, большие гемангиомы
могут вызывать серьезные осложнения. Следует по�
мнить, что гемангиомы больших размеров могут со�
четаться с тромбоцитопенией и быть пренатальным
проявлением синдрома Казабаха – Мерритта [15].
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случаев ультразвуковой диагностики эпигнатуса у пло�
да в сроки от 15 до 36 нед беременности (табл. 13.15).

Эпигнатус достаточно легко обнаруживается при
ультразвуковом исследовании лица плода и опреде�
ляется как образование, исходящее из полости рта.
В большинстве случаев опухоль имеет солидную
структуру, однако могут визуализироваться кистоз�

Рис. 13.53. Эхограмма головы плода с эпигнатусом в 17 нед (А) и фенотип
абортуса (Б) [17].
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Таблица 13.15. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике эпигнатуса

Авторы Срок бе� Локализация Размер, вес Перинатальные исходы
ременно� опухоли опухоли
сти, нед

A. Levine и соавт., 1990 [5] 36 Твердое небо 400 г Трахеостомия во время операции
кесарева сечения в 36 нед.

Выписан домой на 34�е сутки
в удовлетворительном состоянии

P. Smart и соавт., 1990 [6] 19 Клиновидная кость Прерывание беременности в 20 нед
B. Petrikovsky и соавт., 1993 [7] 22 Твердое небо + 5,6х4,9х2,8 см Прерывание беременности

интракраниальное
распространение

N. Smith и соавт., 1993 [2] 29 Твердое небо 3,5 см Прерывание беременности в 29 нед
18 + интракра� 2 см Прерывание беременности в 18 нед

ниальное
распространение

P. Gaucherand и соавт., 1994 [8] 29 Твердое небо 10х5 см Кесарево сечение в 36 нед,
резекция опухоли в неонаталь�

ном периоде, нормальное
развитие ребенка в 6 лет

17 7,5х4,4 см Прерывание беременности в 23 нед
H. Bruhwiler и соавт., 1995 [9] 17 Прерывание беременности
T. Shipp и соавт., 1995 [10] 28 Твердое небо 2,5 см Смерть в неонатальном периоде

26 Смерть в неонатальном периоде
29 10х7х4 см Смерть в неонатальном периоде

E. Yapar и соавт., 1995 [11] 24 Прерывание беременности
В.Б. Цхай, А.А. Морозова, 1996 [12] 32 Твердое небо 13х8,6х12,8 см; 2050 г Прерывание беременности
E. Skarsgard и соавт., 1996 [13] 26 Твердое небо 9х11х13 см; 1050 г Прерывание беременности
B. Abendstein и соавт., 1999 [14] 23 Прерывание беременности
I. Gull и соавт., 1999 [15] 15 Твердое небо + Прерывание беременности

интракраниальное
распространение

С. Papageorgiou и соавт., 2000 [16] 19 Прерывание беременности
K. Clement и соавт., 2001 [17] 17 Верхняя челюсть 4х3х2,5 см; 9 г Прерывание беременности

и твердое небо
I. Witters и соавт., 2001 [18] II триместр Прерывание беременности
С.Г. Ионова и соавт., 2002 [19] 25–26 Твердое небо + Прерывание беременности

интракраниальное
распространение

А.Ю. Блинов, Д.А. Дайнеко, 2003 [20] 24 Дно полости рта, 2х3 см Ребенок умер через неделю
нижняя челюсть после родов
и корень языка

И.Ю. Данчина, 2003 [21] 20 15х7х13 см Прерывание беременности
М.В. Медведев и соавт., 2003 [22] 25 Верхняя челюсть 6х3х4 см Прерывание беременности

и твердое небо
С. Chen и соавт., 2003 [23] 17 Твердое небо 8,1х4,8х7,1 см Прерывание беременности
R. Ruano и соавт., 2003 [24] 26 Твердое небо Кесарево сечение в 35 нед,

удаление опухоли
в неонатальном периоде

N. Sarioglu и соавт., 2003 [25] 24 11,9х7,7х9,3 см; 290 г Прерывание беременности

ные включения и даже участки кальцификации. Раз�
меры опухолей варьируют и иногда бывают достаточ�
но большими. Например, И.Ю. Данчина [21] сообщи�
ла о случае диагностики эпигнатуса в 20 нед бере�
менности размером 15х7х13 см.

По данным некоторых авторов, пренатальный
диагноз эпигнатуса может быть установлен при
ультразвуковом исследовании плода уже в начале
II триместра беременности. Так, K. Clement и со�
авт. [17] диагностировали эпигнатус в 17 нед бе�
ременности, при этом размер опухоли составил
4х3х2,5 см (рис. 13.53).

При эпигнатусе достаточно часто обнаружива�
ется многоводие, возникающее в результате об�

струкции полости рта. По мнению некоторых иссле�
дователей, многоводие служит неблагоприятным
прогностическим признаком.

Дифференциальную диагностику при эпигнату�
се следует проводить с тератомами шейной облас�
ти, цефалоцеле, другими опухолями лица. Наиболь�
шие трудности вызывает дифференциальная диаг�
ностика эпигнатуса с эпулисом. Эпулис – это неспе�
цифическая грануляционная опухоль десны, исхо�
дящая из альвеолярного отростка (см. следующий
раздел). Ультразвуковая структура эпигнатуса и эпу�
лиса может быть практически идентичной, хотя в
большинстве случаев эпулис имеет дольчатое стро�
ение с преобладанием кистозного компонента.
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Окончательный диагноз устанавливается только
после родов на основании результатов гистологичес�
кого исследования.

В опубликованном нами наблюдении эпигнатус
был обнаружен в 25 нед беременности при скринин�
говом ультразвуковом исследовании плода. Ультра�
звуковое изображение лица плода было атипичным
не только в связи с наличием опухоли, но и в связи со
срединной расщелиной лица больших размеров, ко�
торая распространялась не только на губу и небо, но
и на нос, расщепляя его на две половины [22]. Соче�
тание с расщелиной привело к тому, что эпигнатус
выглядел как распластанная по лицу структура, а не
выступающая из полости рта опухоль (рис. 13.54,
13.55). Следует отметить, что в связи с крайне ати�
пичной эхографической картиной мнения специали�
стов нашего центра не были единодушными в отно�
шении нозологической принадлежности выявленных
грубых изменений лицевых структур. В связи с вы�
раженной деформацией лицевых структур было выс�
казано предположение не только о возможном нали�
чии эпигнатуса, но даже об отоцефалии. Последний
диагноз был снят после визуализации нормально
расположенных ушных раковин. Только после осмот�
ра абортуса мы получили полное объяснение необыч�
ной ультразвуковой картины эпигнатуса в пренаталь�
ном периоде.

В случаях, когда эпигнатус прорастает в по�
лость черепа, его необходимо дифференцировать
с внутричерепными опухолями, что является очень
трудной задачей. Иллюстрацией может служить
клиническое наблюдение, представленное С.Г.
Ионовой и соавт. [19]. При проведении ультразву�
кового исследования в 25–26 нед беременности
авторы обнаружили образование солидной струк�
туры, исходящее из левого полушария головного
мозга и распространяющееся на лицо. Внутриче�
репная анатомия была значительно изменена из�
за наличия опухоли (рис. 13.56). Определялся вы�
раженный экзофтальм. Другие лицевые структуры
оценить не представлялось возможным. В связи с
очевидным неблагоприятным прогнозом для жиз�
ни беременность была прервана. При патологоа�
натомическом исследовании опухоль была расце�
нена как эпигнатус с прорастанием в полость че�
репа. При гистологическом исследовании опухоль
имела строение тератобластомы.

БА В

Рис. 13.54. Эхограммы (А–В) лицевых структур плода при эпигнатусе с использованием различных сечений в 22 нед бе�
ременности.

Известно, что тератомы любой локализации мо�
гут содержать различные ткани. В составе этих
опухолей нередко обнаруживается глия, элементы
кишечной трубки, поджелудочной железы, производ�
ные кожи, поперечнополосатые и гладкие мышцы.
Нередко в тератомах содержатся элементы сосуди�
стого сплетения, продуцирующие спинномозговую
жидкость, в результате чего в ткани опухоли образу�
ются кистозные включения. Кроме того, тератомы
могут состоять из полностью сформированных от�
дельных частей органов: элементов конечностей,
пястных костей и пальцев, полностью сформирован�
ных зубов.

Интересный случай пренатальной диагностики
эпигнатуса в 24 нед опубликовали N. Sarioglu и со�
авт. [25]. Уникальность этого наблюдения заключа�
ется в том, что эпигнатус представлял собой терато�
му, которая включала элементы еще двух плодов.
Таким образом, в представленном наблюдении эпиг�
натус явился нереализованной тройней.

Перинатальные исходы при эпигнатусе зависят
от размеров опухоли и степени вовлеченности в про�
цесс жизненно важных структур. Основной причиной
высокой летальности новорожденных с эпигнатусом
является острая асфиксия в результате обструкции
верхних дыхательных путей. Результаты 26 опубли�
кованных клинических наблюдений эпигнатуса, при�
веденные выше, свидетельствуют в основном о не�
благоприятных исходах в случаях пренатальной ди�
агностики этой опухоли. В 19 (73,1%) случаях было
произведено прерывание беременности, в 4 (15,4%)
наблюдениях наступила смерть в неонатальном пе�
риоде, выжили только 3 (11,5%) ребенка. Эти дан�
ные убедительно доказывают, что при выявлении
эпигнатуса у плода до периода жизнеспособности
правомочно обсуждение с родителями вопроса о
прерывании беременности. Дополнительными ар�
гументами к формированию показаний к прерыва�
нию беременности служит наличие сочетанных
аномалий, большие размеры опухоли, вовлечение
в патологический процесс жизненно важных струк�
тур. Если диагноз установлен в поздние сроки бе�
ременности, показано проведение динамического
эхографического наблюдения с последующим ро�
доразрешением в условиях перинатального цент�
ра, где новорожденному может быть сразу оказа�
на высококвалифицированная помощь.
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Рис. 13.57. Беременность 24 нед. Эпигнатус (стрелка). А – срез через носогубной треугольник. Б – срез через полость рта
плода. В – макропрепарат [20].
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Рис. 13.56. А – в полости черепа (1) определяется объемное солидное образо�
вание больших размеров, значительно изменяющее как внутричерепную анато�
мию, так и лицевые структуры (2). Б – опухоль на разрезе. Отчетливо видно, что
тератома растет из области носоглотки [19].

БА

1

2

При выборе тактики веде�
ния следует учитывать, что даже
маленькие размеры опухоли мо�
гут вызывать обструктивное по�
ражение дыхательных путей. В
наблюдении А.Ю. Блинова и
Д.А. Дайнеко [20] смерть ново�
рожденного наступила при
размере эпигнатуса всего
лишь 2х3 см (рис. 13.57).

Некоторые специалисты
считают рациональным прове�
дение операции кесарева се�
чения. A. Levine и соавт. [5]
провели трахеостомию плоду с
эпигнатусом большого разме�
ра непосредственно во время
операции кесарева сечения в
36 нед беременности во избе�
жание острой асфиксии на
фоне обструкции верхних ды�
хательных путей. Это создало
возможность для проведения
основной операции в более
спокойных условиях. Ребенок
был выписан домой на 34�е
сутки в удовлетворительном
состоянии и развивается нор�
мально.

А Б

Рис. 13.55. То же наблюдение. Фенотип абортуса с эпигнатусом (А и Б).
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Глава 13. Лицо

Эпулис

Эпулис является неспецифической грануляци�
онной опухолью десны, исходящей из альвеоляр�
ного отростка. Впервые об этой опухоли сообщил
Е. Neumann в 1871 г. [1]. Опухоль встречается доста�
точно редко, к настоящему времени в литературе
представлено описание около 200 случаев врожден�
ного эпулиса у новорожденных. Преимущественно
эпулис является доброкачественной опухолью, ред�
ко саркоматозной. Эпулис в 10 раз чаще отмечается
у девочек [2]. Размеры эпулиса обычно небольшие,
что позволяет достаточно легко
провести оперативное лечение.

К настоящему времени опи�
сано более десятка случаев прена�
тальной ультразвуковой дианости�
ки эпулиса [3, 4, 5–12]. Преимуще�
ственно диагноз устанавливался
после 30 нед беременности. В
клиническом наблюдении E. Kim и
T. Gross [10] эпулис был диагно�
стирован в III триместре беремен�
ности. При ультразвуковых иссле�
дованиях в 21 и 28 нед при оценке
лицевых структур плода измене�
ний не было выявлено. В 33 нед в
ходе ультразвуковой оценки струк�
тур лица плода было обнаружено
двудолевое кистозое образова�
ние, исходящее из полости рта
(рис. 13.58). Роды через есте�
ственные родовые пути произош�
ли в 37 нед беременности. Об�
структивного нарушения верхних
дыхательных путей не было отме�
чено. Ребенок прооперирован на
второй день жизни, удалено 3 опу�
холевых образования. Размер
наибольшего опухолевого узла
составил 1,8х1,6х1,2 см. При гис�
тологическом исследовании уста�
новлен диагноз эпулиса. Через

день у ребенка трудностей при кормлении не было
и он был выписан домой в удовлетворительном со�
стоянии.

О наиболее ранней пренатальной диагностике
эпулиса сообщили M. Nakata и соавт. [12]. Им удалось
обнаружить опухолевое образование, исходящее из
полости рта плода, в 26 нед беременности (рис. 13.59).
Размер образования составил 17х12 мм и увеличил�
ся до 59х30 мм к концу беременности. Родоразреше�
ние было произведено путем операции кесарева се�
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Рис. 13.58. Эхограмма структур лица плода с эпулисом (стрелка) в 33 нед бере�
менности (А). Б – фотография ребенка [10].

БА

Рис. 13.59. Эхограмма структур лица плода с эпулисом (стрелки) в 26 нед бере�
менности (А). Б – фотография ребенка [12].
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Лимфангиома

Лимфангиома – это доброкачественная опу�
холь, которая может иметь любую локализацию,
включая мягкие ткани лица. При эхографическом
исследовании обычно она бывает представлена
множественными кистозными образованиями мяг�
ких тканей. Отличительной особенностью лимфан�
гиомы является наличие выраженного наружного
контура. Другим важным дифференциально�диаг�
ностическим признаком лимфангиомы является от�
сутствие внутриопухолевого кровотока при оцен�
ке образования в режиме цветового допплеровс�
кого картирования. В редких случаях лимфангио�
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мы лица могут иметь в своей структуре солидный
компонент.

Размеры лимфангиом лица в среднем составля�
ют от 2 до 5 см. В связи с небольшими размерами эти
опухоли, как правило, не приводят к сдавлению близ�
лежащих органов, поэтому не вызывают многоводия.
Лимфангиомы редко сочетаются с другими врожден�
ными пороками, а также с неиммунной водянкой. До
сих пор в литературе не сообщалось о выявлении хро�
мосомных аномалий при лимфангиомах лица. Эти фак�
ты свидетельствуют о том, что прозноз при лимфанги�
омах лица можно расценивать как благоприятный.

чения. После удаления опухолевого образования при
гистологическом исследовании установлен диагноз
эпулиса. Рецидивов заболевания в возрасте 1 года не
зарегистрировано. Отличительной особенностью
представленного наблюдения является пренатальное
обнаружение выраженного внутриопухолевого крово�
тока. Ранее сообщалось об отсутствии признаков вы�
раженной васкуляризации в случаях дородовой диаг�
ностики эпулиса [9]. Таким образом, такие противо�
речивые данные не позволяют использовать цветовое
допплеровское картирование в качестве дифферен�
циально�диагностического критерия.

Пренатальное течение заболевания прежде все�
го зависит от размера опухоли. В подавляющем боль�
шинстве случаев эпулис имеет небольшой размер,
проявляется только в III триместре беременности и
не имеет клинических симптомов. Более того, в ли�
тературе описаны случаи спонтанного регресса эпу�
лиса [13, 14]. При больших размерах эпулиса воз�
можно развитие многоводия в связи с обструкцией
полости рта и нарушением процесса заглатывания
плодом амниотической жидкости [3, 4].

Дифференциальную диагностику эпулиса в пер�
вую очередь следует проводить с эпигнатусом и мак�
роглоссией. Если макроглоссию достаточно лег�
ко исключить по характерному эхографическому
строению языка, то отличить эпулис от эпигнатуса

значительно труднее из�за схожести ультразвуковой
картины опухоли. Дифференциальная диагностика
этих видов опухолей имеет принципиальное значе�
ние, поскольку эпигнатус чаще приводит к неблагоп�
риятным перинатальным исходам. Эпулис подлежит
оперативному лечению вскоре после родов, и это по�
зволяет добиться хороших результатов. Вспомога�
тельное значение в пренатальной дифференциации
этих опухолей имеют размер образования и эхо�
графическая структура опухоли. Эпулис в отличие от
эпигнатуса чаще имеет небольшой размер и обычно
кистозное, нередко дольчатое строение. В подавля�
ющем большинстве случаев эпулис проявляется
только в III триместре беременности, тогда как эпиг�
натус диагностируется уже в ходе ультразвукового
исследования в 20–24 нед. Окончательный диагноз
можно установить только после родов на основании
результатов гистологического исследования.

Тактика родоразрешения при эпулисе прежде
всего зависит от его размера. При большом его раз�
мере, так же как и при эпигнатусе, может возникнуть
обструкция верхних дыхательных путей, поэтому
предпочтение следует отдать кесареву сечению. В
любом случае накануне родов пациентке показана
госпитализация в перинатальный центр, где ново�
рожденному может быть сразу оказана специализи�
рованная помощь.

ak
us

he
r-li

b.r
u



329

Глава 13. Лицо

АНОМАЛИИ ОРГАНОВ ЗРЕНИЯ

Эхографическое исследование органов зрения
плода позволяет оценить нормальную ультразвуко�
вую анатомию глаза, а также исключить многие по�
роки развития, включая новообразования. Аномалии
глаз редко бывают изолированными. Обычно они со�
четаются с пороками развития других органов и сис�
тем или входят в состав различных синдромов.

Циклопия, анофтальмия,
микрофтальмия

Циклопия, или единственный глаз, – редкий
порок развития с частотой встречаемости не более
1 случая на 40 000 живорожденных [1]. Пренаталь�
ный диагноз циклопии можно поставить на основа�
нии обнаружения у плода одного глаза или частично
разделенных глазных яблок в одной (общей), чаще
всего центрально расположенной, орбите. При зат�
руднении установления окончательного диагноза в
пренатальном периоде следует дополнительно ис�
пользовать трехмерную эхографию (рис. 13.60). В
большинстве случаев эта аномалия сопровождает го�
лопрозэнцефалию и сочетается с пробосцисом [2].
В свою очередь голопрозэнцефалия нередко соче�
тается с хромосомными аномалиями [3].

Случаи изолированной циклопии крайне редки.
Ультразвуковая диагностика этого порока, как прави�
ло, является вторичной по отношению к грубым соче�
танным аномалиям развития (голопрозэнцефалия),
поэтому в последние годы было опубликовано много
сообщений о раннем выявлении циклопии [4–7]. На�
пример, Д.В. Воронин и соавт. [7] приводят описание
трех случаев диагностики циклопии в течение одного
года. У всех трех плодов помимо циклопии были об�
наружены грубые сочетанные аномалии развития
(алобарная голопрозэнцефалия, пробосцис, омфало�
целе). В первом случае в 24 нед диагноз циклопии был
поставлен пренатально, поскольку у плода визуали�
зировалась единственная центрально расположенная
глазница. В двух других наблюдениях глазницы четко
не определялись, поэтому было высказано предполо�
жение о пороке глаз, в частности об анофтальмии.
Дагноз циклопии был поставлен только при патолого�
анатомическом исследовании, когда подтвердилось
наличие единственной орбиты с зачатками единствен�
ного глаза небольших размеров. Таким образом, по
мнению авторов, ультразвуковые признаки отсутствия
глазниц не свидетельствуют о наличии анофтальмии,
а могут входить в комплекс эхографических проявле�
ний циклопии.

Т.В. Комова и соавт. [8] диагностировали цикло�
пию у плода с голопрозэнцефалией в 26 нед беремен�
ности. При осмотре структур лица плода ими была
обнаружена единственная центрально расположенная
глазница (рис. 13.61), хрусталик не визуализировал�
ся. Кости и мягкие ткани носа также не определялись.
В связи с неблагоприятным перинатальным исходом
беременность была прервана. При внешнем осмотре
абортуса обращали на себя внимание деформация
головы, отсутствие носа и единственная глазница.

О наибольшем количестве пренатально выявлен�
ных случаев циклопии сообщили норвежские исследо�
ватели H. Blaas и соавт. [5], которым удалось поставить
точный диагноз в 8 наблюдениях в сроки от 9 нед 2 дней
до 23 нед 6 дней беременности. Следует отметить, что
помимо циклопии у всех плодов имела место голоп�
розэнцефалия, которая при эхографическом исследо�
вании была выявлена в первую очередь.

Анофтальмия – это отсутствие глазного яблока,
зрительного нерва, зрительного перекреста и зри�
тельных путей [9]. Очевидно, что в пренатальном пе�
риоде можно выявить лишь отсутствие глазного яб�
лока, то есть окончательный диагноз анофтальмии
является прерогативой патологоанатомов.

Частота врожденной анофтальмии составляет 0,3–
0,6 случая на 10 000 новорожденных [10, 11]. S. Tusker и
соавт. [12], анализируя 29 наблюдений врожденной
анофтальмии, обнаружили, что в большинстве слу�
чаев этот порок является односторонним. Прена�
тальная диагностика анофтальмии описана при
синдромах Гольца, Патау, Фразера, Гольденхара и
Ленца [13].

Y. Wu и соавт. [14] удалось диагностировать ле�
востороннюю анофтальмию в 21 нед у плода с мно�
жественными врожденными пороками развития (ло�
барная голопрозэнцефалия, премаксиллярная дис�
плазия, расщелина верхней губы и неба, агенезия
мозолистого тела и прозрачной перегородки, омфа�
лоцеле, односторонняя агенезия почки, сколиоз
грудного отдела позвоночника, кальканеовальгусная
утановка стоп). В одном из наших наблюдений лево�
сторонняя анофтальмия была обнаружена у плода с
голопрозэнцефалией в начале II триместра беремен�
ности (рис. 13.62).

И.Ю. Данчина [15] выявила правостороннюю
анофтальмию при синдроме Гольденхара у плода в
21 нед беременности. В ходе пренатального обсле�
дования также были диагностированы гипоплазия
правой половины лица, выступающая верхняя че�
люсть, срединная расщелина верхней губы и неба,
затылочное энцефалоцеле (рис. 13.63, 13.64).

E. Yapar и соавт. [16] обнаружили анофтальмию
в 24 нед у плода с эпигнатусом, голопрозэнцефали�
ей, двусторонней дисплазией почек и аномальной
установкой стоп. В ходе пренатального кариотипи�
рования авторами была диагностирована трисомия
13 (синдром Патау).

Наряду с уменьшением количества глазных яб�
лок (циклопия, анофтальмия) в редких случаях отме�
чается увеличение их числа. Как правило, это наблю�
дается в случаях неразделившихся близнецов
(diprosopus), когда происходит удвоение лицевых
структур. Залогом успешной пренатальной диагнос�
тики этой редкой формы порока является тщатель�
ная визуализация лицевых структур [17, 18].

Микрофтальмия – это уменьшение диаметра глаз�
ного яблока менее нижней границы нормативных зна�
чений для данного срока беременности. До настояще�
го времени нет единого мнения о диагностических
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Рис. 13.62. Голопрозэнцефалия. Ви�
ден один желудочек головного мозга и
левосторонняя анофтальмия (стрелка).

Рис. 13.63. Беременность 21 нед. Син�
дром Гольденхара. Правосторонняя
анофтальмия [15].

БА

Рис. 13.64. Беременность 21 нед. Син�
дром Гольденхара. Срединная расще�
лина (стрелка) [15].

критериях нижней границы нормативных значений
диаметра глазного яблока. Одними авторами в каче�
стве нижней границы используется 5�й процентиль
[19, 20], другими – 10�й процентиль [21].

Диагностировать микрофтальмию в пренаталь�
ном периоде сложно. При ультразвуковом исследо�
вании, как правило, удается выявить только тяжелые
формы этого порока, тогда как случаи умеренно вы�
раженной микрофтальмии регистрируются только в
постнатальном периоде.

Микрофтальмия встречается чаще, чем циклопия
и анофтальмия, и описана при внутриутробных инфек�
циях (токсоплазмоз, ветряная оспа, краснуха, простой
герпес, простейшие), алкогольном и гидролетальном
синдромах, а также при синдромах Пена – Шокейра,
Тречера – Коллинза, Робертса, Кохена, Меккеля,

Адамса – Оливера, Гольца, Патау,
Гольденхара, Ленца, Блока – Шуль�
цбергера, «кошачьего глаза», Ноя –
Лаксовой, Халлермана – Штрайфа
и Бардета – Бидля [9].

В большинстве случаев мик�
рофтальмия как составная часть
перечисленных синдромов, диаг�
ностируется только в постнаталь�
ном периоде. К настоящему време�
ни опубликованы лишь единичные
случаи ее пренатального выявле�
ния. D. Paladini и соавт. [22] удалось
диагностировать микрофтальмию
при церебро�окуло�фацио�скелет�
ном синдроме в 21 нед беременно�
сти. Этот синдром с аутосомно�ре�
цессивным типом наследования ха�
рактеризуется артрогрипозом, вы�
раженными лицевыми аномалиями
и нарушениями развития головно�
го мозга. В описанном наблюдении
при скрининговом ультразвуковом
исследовании у плода были выявле�
ны грубые пороки развития. В реги�
ональном центре пренатальной ди�
агностики дополнительно были об�
наружены выраженная двусторон�
няя микрофтальмия, микрогнатия,
множественные контрактуры суста�
вов и двусторонняя стопа�«качал�
ка». На основании полученных дан�

ных был заподозрен церебро�окуло�фацио�скелетный
синдром. Беременность была прервана, и патолого�
анатомическое исследование подтвердило данные
пренатальной эхографии. При гистологическом иссле�
довании были дополнительно обнаружены множе�
ственные мелкие аномалии головного мозга.

Несмотря на сложность дородового выявления
микрофтальмии, при исследовании структур лица
плода всегда следует помнить о существовании этой
аномалии развития. При подозрении на микрофталь�
мию показано комплексное обследование в центре
пренатальной диагностики для исключения сочетан�
ных пороков развития и хромосомных дефектов, так
как микрофтальмия нередко сочетается с другими
аномалиями и входит в состав множества хромосом�
ных и нехромосомных синдромов.

Рис. 13.60. Эхограммы при циклопии у плода, полученные при двухмерной (А) и
трехмерной (Б) эхографии.

БА

Рис. 13.61. Циклопия в 26 нед беременности (А). Б – фенотип абортуса [8].

БА
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Гипотелоризм, гипертелоризм

Гипотелоризм – это уменьшение расстояния
между глазницами. Пренатальный диагноз гипотело�
ризма можно поставить в тех случаях, когда числен�
ные значения орбитальных размеров меньше нижней
границы нормативных значений для данного срока
беременности.

Для гипертелоризма характерно увеличение
расстояния между глазницами больше верхней гра�
ницы нормативных значений для данного срока бе�
ременности (рис. 13.65).

Обычно при скрининговом ультразвуковом ис�
следовании лицевых структур плода оценку орбиталь�
ных размеров (интраорбитальный, экстраорбиталь�
ный) осуществляют только визуально, т.е. субъектив�
но. Точные измерения проводят только в случаях вы�
раженных диспропорций, когда исследователь запо�
дозрил уменьшение или увеличение орбитальных раз�

меров. Следует подчеркнуть, что интраорбитальный
размер является более точным диагностическим кри�
терием, поскольку нередко при умеренно выраженном
гипо� или гипертелоризме экстраорбитальный размер
находится в пределах индивидуальных колебаний.
Наружный размер меняется только при выраженных
формах гипо� и гипертелоризма [1].

Гипо� и гипертелоризм могут быть изолирован�
ными изменениями, но обычно сочетаются с различ�
ными аномалиями или входят в состав многочислен�
ных синдромов [2]. В наших исследованиях случаи
гипо� и гипертелоризма чаще всего отмечались при
различных врожденных пороках центральной не�
рвной системы, лицевых структур и опорно�двига�
тельного аппарата. В некоторых случаях гипо� и ги�
пертелоризм могут быть фенотипическими призна�
ками хромосомных аномалий.

Рис. 13.65. Эхограммы глазниц плода в норме (А), при гипотелоризме (Б) и гипертелоризме (В).
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Рис. 13.66. Эхограммы нормального хрусталика плода (А) и хрусталика при врож�
денной катаракте (Б) [16].

Рис. 13.67. Врожденная катаракта.
Отчетливо видно значительное повы�
шение эхогенности хрусталика в 14–15
нед беременности [1].

БА
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Врожденная катаракта

Врожденная катаракта – это изменение прозрач�
ности хрусталика. Катаракта может быть точечной, ког�
да появляются мелкие двусторонние участки помутне�
ния хрусталика, и полной ядерной. Точечная катаракта
на зрение не влияет и не прогрессирует. Полные ядер�
ные катаракты приводят к значительному снижению
остроты зрения. На них приходится около 25% всех
врожденных катаракт.

Частота врожденной катаракты составляет
1,2–9,4 случая на 10 000 новорожденных [1]. Это
заболевание может наследоваться по аутосомно�
доминантному, аутосомно�рецессивному, Х�сцеп�
ленному типам. Доказано, что причиной врожден�
ной катаракты в 36% всех случаев являются TORCH
инфекции у плода, при этом чаще всего к пораже�
нию глаз приводит краснуха. В 23% наблюдений за�
болевание возникает на фоне ферментативных на�
рушений (галактоземия, дефицит галактокиназы,
дефицит глюкозо�6�фосфатдегидрогеназы, гомо�
цистинурия). Еще около 9% случаев врожденной
катаракты приходится на различные синдромы:
Халлермана – Стрейфа, Лови, Альпорта, Конради –
Хунермана, Смита – Лемли – Опитца, Пена – Шокей�
ра, Ноя – Лаксовой, Уокера – Варбурга [2]. В ос�
тавшихся 32% случаев причина врожденной ката�
ракты остается неизвестной.

В норме хрусталик плода визуализируется в
виде округлой анэхогенной структуры с перифери�
ческим гиперэхогенным кольцом. Врожденная ката�
ракта диагностируется на основании обнаружения
повышенной эхогенности хрусталика (рис. 13.66)
[3–16]. Пренатальное выявление врожденной ката�
ракты возможно уже во II триместре беременности.
Следует помнить, что в некоторых случаях помутне�
ние хрусталика развивается в более поздние сро�
ки, поэтому визуализация нормального хрусталика
при ультразвуковом исследовании плода во II три�
местре беременности не позволяет полностью ис�
ключить врожденную катаракту [2].

Впервые о пренатальной ультразвуковой диагно�
стике катаракты сообщили израильские специалис�
ты М. Bronshtein и соавт. [3] в 1991 г. В табл. 13.16
представлены суммарные данные литературы по до�
родовому выявлению этого заболевания.

В отечественной литературе впервые о прена�
тальной диагностике катаракты сообщили Т.А. Захар�
ченко и И.А. Драчевская [9] в 1997 г. При изучении
структур лица плода в двухмерном режиме в 21 нед
беременности авторами было выявлено точечное по�
вышение эхогенности левого хрусталика. Визуализа�
ция правого хрусталика была затруднена. Сочетан�
ных аномалий не обнаружено. Для детальной оценки

R. Joseph и соавт. [3] приводят описание пре�
натальной диагностики синдрома Якобсена, кото�
рый возникает в результате делеции длинного пле�
ча 11 хромосомы. В 20 нед у плода было обнаруже�
но только двустороннее расширение почечных ло�
ханок до 5 мм. Пациентке было рекомендовано ди�
намическое эхографическое наблюдение, но она об�
ратилась повторно в центр пренатальной диагности�

ки только в 29 нед беременности. Переднезадний раз�
мер почечных лоханок составил 5 и 7 мм. Дополни�
тельно была выявлена тригоноцефалическая форма
головы плода, выраженный гипотелоризм (интраор�
битальный размер – 11 мм), микрогнатия, выступаю�
щий нос, а также укорочение длины бедренных кос�
тей до 50 мм и многоводие. В ходе пренатального ка�
риотипирования был выявлен синдром Якобсена.
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Таблица 13.16. Суммарные данные литературы по пренатальной ультразвуковой диагностике врожденной катаракты (до�
полненные данные [4])

Авторы n Катаракта Сочетанные аномалии

M. Bronshtein и соавт., 1991 [3] 2 Двусторонняя 1 – МВПР
1 – гипоплазия левых отделов сердца

I. Shapiro и соавт., 1991 [5] 1 Двусторонняя Синдром Ноя – Лаксовой
E. Garry и соавт., 1993 [6] 1 Двусторонняя Синдром Лови
E. Zimmer и соавт., 1993 [7] 5 Двусторонняя 1 – трисомия 13

1 – синдром Ноя – Лаксовой
3 – МВПР

M. Rosner и соавт., 1996 [8] 1 Односторонняя –
A. Monteagudo и соавт., 1996 [1] 2 Двусторонняя 3 – аутосомно�доминантный тип

1 Односторонняя
Т.А. Захарченко, И.А. Драчевская, 1997 [9] 1 Двусторонняя Аутосомно�доминантный

тип наследования
E. Beinder и соавт., 1997 [10] 1 Двусторонняя Синдром Уокера – Варбурга
K. Drysdale и соавт., 1997 [11] 1 Двусторонняя Аутосомно�доминантный

тип наследования
D. Pedreira и соавт., 1999 [12] 1 Односторонняя Гидроцефалия, токсоплазмоз
A. Mathelier, K. Karachorlu, 1999 [13] 1 Односторонняя Алкогольный синдром плода
M. Romain и соавт., 1999 [14] 1 Двусторонняя Трисомия 21
А.Ю. Блинов, Д.А. Дайнеко, 2003 [15] 1 Двусторонняя Двусторонняя расщелина
О.Г. Сидорова, 2004 [16] 1 Двусторонняя Наследственная форма

Примечание. МВПР – множественные врожденные пороки развития.

хрусталиков была использована трехмерная эхогра�
фия, в ходе которой дополнительно было выявлено
точечное повышение эхогенности правого хрустали�
ка. Реконструкция объемного изображения позволи�
ла отчетливо увидеть изменения в хрусталиках и точ�
но поставить диагноз.

В двух других отечественных наблюдениях
[15,16] двусторонняя катаракта была установлена
при скрининговом ультразвуковом исследовании
плода в 22 нед беременности в семье с отягощен�
ным анамнезом (врожденная двусторонняя ката�
ракта у мужа). Семьи приняли решение пролонги�
ровать беременность. После родов пренатальный
диагноз был полностью подтвержден.

В наблюдении D. Pedreira и соавт. [12] катарак�
та у плода была диагностирована в случае врожден�
ного токсоплазмоза в 33 нед беременности, при этом
ни в 20, ни в 30 нед беременности при ультразвуко�
вом исследовании изменений хрусталика не было
выявлено. В III триместре помимо повышения эхоген�
ности правого хрусталика авторами были выявлены
некоординированные движения глазных яблок, а так�
же гидроцефалия.

Случай наиболее ранней диагностики врожден�
ной катаракты с помощью трансвагинальной эхогра�
фии был описан А. Monteagudo и соавт. [1], которым
удалось поставить точный пренатальный диагноз уже
в 14–15 нед беременности (рис. 13.67).
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Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Таблица 13.17. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике дакриоцистоцеле (допол�
ненные данные [3])

Авторы n Локализация Результаты динамического наблюдения

A. Tardiff и соавт., 1991 [4] 1 Односторонняя 34 нед – 10 мм
после родов – полное исчезновение

C. Battaglia и соавт., 1994 [5] 2 Односторонняя 33 нед – 11 мм
34 нед – 9 мм
36 нед – 5 мм

38 нед – полное исчезновение
Односторонняя 32 нед – 9 мм

34 нед – полное исчезновение
T. Shipp и соавт., 1995 [6] 1 Двусторонняя 34 нед – двустороннее

37 нед – полное исчезновение левого
дакриоцистоцеле, сохранение с правой стороны,

после родов – полное исчезновение
J. Duyos, 1999 [7] 1 Односторонняя 32 нед – 9 мм

37 нед – полное исчезновение
R. Sharony и соавт., 1999 [8] 6 Односторонняя 27 нед – 10 мм

Односторонняя 29 нед – 4 мм
Односторонняя 28 нед – 6 мм
Двусторонняя 28 нед – 5 и 3 мм
Двусторонняя 36 нед – 10 и 4 мм

Односторонняя 29 нед – 4 мм
в 4 случаях полное спонтанное

исчезновение после родов, в 2 случаях эвакуация
содержимого путем зондирования

V. Suma и соавт., 1999 [9] 1 Односторонняя 32, 34, 36, 38 нед – 9,5 мм
после родов – эвакуация содержимого

путем зондирования
H. Goldberg и соавт., 2000 [10] 1 Двусторонняя 34 нед – 9 и 10,5 мм

после родов – полное исчезновение
D. Walkup, 2001 [11] 1 Двусторонняя 32 и 36 нед – 10 мм

в 2 мес после родов – полное исчезновение
В.М. Телышева, М.В. Медведев, 2002 [12] 1 Односторонняя 31 нед – 10,8 мм

39 нед – полное исчезновение
К.Ф. Юсупов и соавт., 2003 [13] 1 Односторонняя 32 нед – 10 мм

после родов – успешное бужирование
J. Gutierrez и соавт., 2004 [14] 5 Односторонняя – 4 26–33 нед – 7–12 мм

Двусторонняя – 1 в 2 случаях полное исчезновение до родов
E. de Jong�Pley и соавт., 2004 [15] 1 Односторонняя 32 нед – 11 мм

35 нед – 5 мм
37 нед – полное исчезновение

Дакриоцистоцеле

Дакриоцистоцеле представляет собой кисту
слезного протока, которая возникает в результате на�
рушения проходимости клапана Хаснера и измене�
ния функции клапана Розенмюллера. Обычно диа�
метр дакриоцистоцеле не превышает 10–12 мм, а
структура представлена однородным содержимым.
Дакриоцистоцеле может быть как односторонним,
так и двусторонним.

Врожденное дакриоцистоцеле встречается
крайне редко. Популяционная частота этой анома�
лии до сих пор точно не установлена. У плодов жен�
ского пола дакриоцистоцеле диагностируется не�
сколько чаще – соотношение полов 3,5:1. Кисты
слезного протока не влияют на качество зрения, не
приводят к изменению орбит и часто спонтанно ис�
чезают как во внутриутробном периоде, так и пос�
ле рождения [1].

W. Davis и соавт. [2] одними из первых в 1987 г.
сообщили об ультразвуковой диагностике дакри�
оцистоцеле у плода в III триместре беременности.

К настоящему времени в литературе нам удалось
найти описание более 20 случаев пренатальной
ультразвуковой диагностики кист слезного прото�
ка (табл. 13.17). Следует отметить, что во всех на�
блюдениях диагноз был поставлен только в III три�
местре беременности; во II триместре при ульт�
развуковых исследованиях изменений не было вы�
явлено.

Пренатальная диагностика дакриоцистоцеле
обычно не вызывает затруднений в связи с наличи�
ем характерного эхографического признака – анэхо�
генного или гипоэхогенного округлого образования,
расположенного ниже и медиальнее орбиты
(рис. 13.68, 13.69).

Васкуляризация образования при дакриоцисто�
целе отсутствует, что служит надежным дифферен�
циально�диагностическим признаком с гемангиома�
ми и другими опухолями. В литературе представле�
но описание только одного наблюдения, в котором
в случае глиомы носа был ошибочно поставлен
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пренатальный диагноз дакриоцистоцеле [16]. По
данным авторов, при ультразвуковом исследова�
нии в 31 нед беременности ниже и медиальнее
левой орбиты было обнаружено кистозное одно�
камерное образование однородной структуры
размером 19х15 мм. При цветовом допплеровс�
ком картировании сосудистая сеть в образовании
не визуализировалась. При использовании раз�
личных режимов трехмерной эхографии дополни�
тельной информации не получено, в связи с чем
был поставлен диагноз левостороннего дакриоци�
стоцеле. Обследование новорожденного с ис�
пользованием магнитно�резонансной томогра�
фии не внесло изменения в диагноз. В возрасте 3
месяцев ребенок был успешно оперирован, и
лишь при гистологическом исследовании был ус�
тановлен диагноз глиомы носа.
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Рис. 13.68. Эхограмма структур лица плода при односто�
роннем дакриоцистоцеле (стрелка).

Рис. 13.69. Эхограмма структур лица плода при двусторон�
нем дакриоцистоцеле (стрелки).

Согласно данным, полученным при анализе
опубликованных результатов, можно утверждать,
что в большинстве случаев дакриоцистоцеле у пло�
да является преходящим, так как в 15 из 22 наблю�
дений произошло спонтанное исчезновение дакри�
оцистоцеле к концу беременности или в неонаталь�
ном периоде. Следовательно, в случаях обнаруже�
ния дакриоцистоцеле следует придерживаться вы�
жидательной тактики и ограничиваться динамичес�
ким эхографическим наблюдением. При сохранении
дакриоцистоцеле после родов проводится дакрио�
цисториностомия, которая представляет собой опе�
рацию по формированию соустья между слезным
мешком и полостью носа с целью восстановления
оттока слезы. Прогноз при дакриоцистоцеле благо�
приятный, сочетанных пороков и хромосомных ано�
малий не было отмечено ни в одном наблюдении.
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Рис. 13.70. Ретинобластома. А – эхограмма лица плода в 38 нед (отчетливо вид�
на опухоль левого глаза). Б – фенотип новорожденного [3].
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Ретинобластома

Ретинобластома является
наиболее частой опухолью глаза у
детей. Ее частота варьирует в пре�
делах 1 случай на 15 000–34 000
детей [1]. Ретинобластома обыч�
но поражает совсем маленьких
детей: до 80% больных находятся
в возрасте до 5 лет. Опухоль воз�
никает из недифференцирован�
ных клеток сетчатки. Опухолевые
клетки мелкие, со скудной цито�
плазмой, круглыми или овальными
ядрами. В части клеток происхо�
дит дифференцировка различной степени с появле�
нием фоторецепторных элементов и формировани�
ем розеток Флекснера – Винтерстейнера, а также
своеобразных телец, напоминающих геральдические
лилии. Рост опухоли обычно мультицентрический
эндо� или экзофитный с вовлечением обоих глаз и
прорастанием в зрительный нерв, головной мозг, а
также с экстракраниальными метастазами [2].

Большинство случаев односторонней ретино�
бластомы не являются наследственными, тогда как
все двусторонние опухоли имеют аутосомно�доми�
нантный тип наследования. Наиболее часто при ре�
тинобластоме выявляются делеции или мутации
длинного плеча хромосомы 13. В настоящее время
разработаны молекулярные методы пренатальной
диагностики ретинобластомы в ранние сроки бере�
менности, однако инвазивные процедуры могут про�
водиться только при наличии семейного анамнеза.

Ультразвуковая пренатальная диагностика ре�
тинобластомы основана на обнаружении опухоли гла�
за у плода. К настоящему времени описано несколь�
ко случаев успешной ультразвуковой диагностики ре�
тинобластомы [2–4]. О наиболее ранней диагностике
сообщили J. Maat�Kievit и соавт. [2]. Им удалось выя�
вить ретинобластому большого размера у плода в
21 нед беременности. В наблюдении, представленном

A. Salim и соавт. [3], диагноз ретинобластомы был ус�
тановлен только в 38 нед беременности. Опухоль
большого размера исходила из левого глаза и имела
преимущественно солидное строение (рис. 13.70).

К настоящему времени о скрининговой серии пре�
натальной диагностики ретинобластомы в III тримест�
ре беременности с целью досрочного родоразреше�
ния и раннего начала лечения сообщили только канад�
ские исследователи. A. Toi и соавт. [5] провели обсле�
дование 18 беременных группы высокого риска начи�
ная с 33 нед с интервалом в 2 нед. При обследовании
глаз плода у одной из пациенток в 33 нед была обнару�
жена опухоль диаметром 3 мм, которая увеличивалась
в размере со скоростью 6 мм/нед. Беременная была
досрочно родоразрешена в 36 нед. Обследование но�
ворожденного подтвердило диагноз, в связи с чем была
произведена энуклиация. При исследовании другого
глаза была обнаружена опухоль диаметром 2 мм, ко�
торая также была диагностирована в пренатальном пе�
риоде. Поэтому ребенку была назначена химиотерапия
и радиотерапия для сохранения зрения. У других 17 ро�
дившихся детей после родов было подтверждено от�
сутствие ретинобластомы. Проведенные исследования
доказали, что эхография обладает высокой чувстви�
тельностью и специфичностью в пренатальной диагно�
стике ретинобластомы у пациенток высокого риска.

Макроглоссия – это увеличение языка. К насто�
ящему времени разработаны нормативные показа�
тели размеров языка плода (длина, ширина) в раз�
ные сроки беременности, однако большинство спе�
циалистов предпочитают делать заключение о нали�
чии макроглоссии на основании обнаружения языка

за пределами полости рта при изучении профиля
плода. Следует подчеркнуть, что диагноз макроглос�
сии правомочен только в тех случаях, когда язык по�
стоянно находится за пределами ротовой полости.
Эпизоды высовывания языка нельзя трактовать как
макроглоссию.
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Рис. 13.73. Профиль плода при опухоли языка в 34 (А) и 37 (Б) нед беременности.
Отчетливо видна макроглоссия (стрелка) [13].

Рис. 13.71. Профиль плода с
макроглоссией при синдро�
ме Беквита – Видемана [4].

Рис. 13.72. Профиль плода с макроглоссией (стрел�
ка) при синдроме Дауна.

Выраженное увеличение размеров языка неред�
ко отмечается при синдроме Беквита – Видемана
(рис. 13.71), гипотириозе, гепатобластоме, опухоли
Вильмса, гликогенозе, мукополисахаридозе и алко�
гольном синдроме плода [1–4], но особый интерес
представляет сочетание макроглоссии и синдрома
Дауна (рис. 13.72).

Постнатальные исследования показывают, что
макроглоссия и сглаженный профиль часто наблю�
даются у детей с синдромом Дауна. По данным С.И.
Козловой и соавт. [5], у детей с синдромом Дауна
аномальный профиль регистрируется в 80% случа�
ев. Согласно результатам специально проведенных
пренатальных исследований в Великобритании
было установлено, что в серии из 69 плодов с три�
сомией 21 макроглоссия при ультразвуковом ис�
следовании была выявлена в 10% наблюдений до
28 нед беременности и в 20% случаев после 28 нед
[6]. По данным Н.П. Веропотвеляна и соавт. [7],
макроглоссия была зарегистрирована у 3 (13%) из
23 плодов с синдромом Дауна в сроки от 19 до 31
нед беременности. Во всех этих случаях у плодов с
синдромом Дауна были отмечены сочетанные ано�
малии развития или эхографические маркеры хро�
мосомных дефектов.

Т.А. Захарченко и И.А. Драчевская [8] приво�
дят описание пренатальной диагностики макро�
глоссии, полидактилии правой кисти и брахиме�
лии у плода с синдромом Дау�
на в 32 нед беременности.
И.И. Рябов [9] также констати�
ровал макроглоссию, гипоп�
лазию костей носа, дисплазию
ушных раковин, гипотело�
ризм, гиперэхогенный фокус в
левом желудочке и правосто�
ронний гидронефроз у плода с
синдромом Дауна в 31–32 нед
беременности.

Однако далеко не все ис�
следователи отмечают присут�
ствие макроглоссии у плодов с
трисомией 21. Так, Е.В. Юдина
[10] (27 плодов с синдромом
Дауна) и Т.В. Золотухина и со�
авт. [11] (33 наблюдения син�
дрома Дауна) ни в одном слу�
чае не обнаружили макроглос�
сию. В 2000 г. N. Maclachlan и
соавт. [12] опубликовали ре�
зультаты опроса 179 акушерс�
ких отделений ультразвуковой
диагностики Великобритании,
посвященного использованию
эхографических маркеров в
пренатальной диагностике
синдрома Дауна. Ни в одной
клинике макроглоссия у плода
не была зарегистрирована как
показание к пренатальному ка�
риотипированию.

Одной из редких причин выраженной макро�
глоссии у плода может быть опухоль языка. В од�
ном из наших наблюдений у плода с макроглосси�
ей после рождения была диагностирована гемлим�
фангиома языка [13]. В 34 нед беременности при
изучении структур лица плода было отмечено по�
стоянное нахождение языка за пределами полости
рта. В ходе пренатального кариотипирования хро�
мосомных аномалий не было обнаружено. При по�
вторном ультразвуковом исследовании в 37 нед бе�
ременности макроглоссия сохранялась (рис.
13.73). После родов ребенок был переведен в спе�
циализированное хирургическое отделение, где
при дополнительном обследовании была выявле�
на опухоль, расцененная при гистологическом ис�
следовании как гемлимфангиома.

Спустя год итальянские исследователи D. Paladini
и соавт. [14] опубликовали второе наблюдение
пренатальной ультразвуковой диагностики лим�
фангиомы языка. В представленном ими наблю�
дении диагноз был установлен в 33 нед беремен�
ности. Лимфангиома сопровождалась макро�
глоссией и была представлена кистозной струк�
турой размерами 35х30 мм. В 37 нед было от�
мечено увеличение кистозного компонента до
45х34 мм. Диагноз лимфангиомы был подтверж�
ден при гистологическом исследовании после
родов.
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Важное дополнительное значение для поиска
пренатальных эхографических маркеров хромосом�
ных аномалий имеет изучение ушных раковин плода.
Изменения ушей плода при хромосомных аномали�
ях чаще всего затрагивают их размеры (гипоплазия),
локализацию (низкое расположение) и строение
(дисплазия). В настоящее время большинство спе�
циалистов использует визуальную оценку ушных ра�
ковин плода, в частности для исключения их низкого
расположения и дисплазии. Для диагностики микро�
тии (маленьких размеров ушных раковин) было пред�
ложено проводить измерение максимального про�
дольного размера ушных раковин в венечной плос�
кости (рис. 13.74).

Интерес к оценке размеров ушных раковин пло�
да в первую очередь был обусловлен тем фактом,
что у многих детей с синдромом Дауна отмечается
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АНОМАЛИИ УШНЫХ РАКОВИН

микротия. J. Aase и соавт. [1] одними из первых
продемонстрировали, что у 84% новорожденных с
синдромом Дауна продольный размер ушных рако�
вин был менее 3�го процентиля нормативных значе�
ний – 3,4 см и менее.

L. Farkas и соавт. [2] при обследовании 124 паци�
ентов с синдромом Дауна в возрасте от 7 месяцев до
36 лет установили, что продольный размер ушных рако�
вин был ниже нормативных показателей в 72% случаев.

Пренатальная ультразвуковая диагностика мик�
ротии для выделения группы высокого риска по син�
дрому Дауна началась только в конце 80�х годов, ког�
да в 1988 г. J. Birnholz и E. Farrell [3] одними из пер�
вых продемонстрировали, что у 2 из 6 плодов с синд�
ромом Дауна максимальный продольный размер
ушных раковин был менее 1,5 SD от средних значе�
ний для конкретного срока беременности. В после�
дующие годы были проведены еще несколько подоб�
ных исследований в разные сроки беременности
(табл. 13.18). Полученные разными независимыми
исследовательскими центрами данные о диагности�
ческой ценности микротии как эхографического мар�
кера хромосомных аномалий носят крайне противо�
речивый характер: чувствительность варьирует от
3,8% до 75% при частоте ложноположительных ре�
зультатов – от 1,2 до 8,0%.

О невысокой ценности эхографического изуче�
ния ушных раковин у плода при синдроме Дауна со�
общали также Н.П. Веропотвелян и соавт. [11] еще в
1993 г. Необходимо подчеркнуть, что в их исследо�
ваниях использовался субъективный визуальный ме�
тод оценки. Авторами было установлено, что только
у 2 (8,7%) из 23 плодов с синдромом Дауна в сроки
от 19 до 30 нед беременности визуализировались
атипичные ушные раковины.Рис. 13.74. Микротия (стрелки) у плода с синдромом Дауна.
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Ихтиоз плода (плод арлекина, злокачественная
кератома, коллоидальный плод) относится к редким
тяжелым заболеваниям с аутосомно�рецессивным
типом наследования. Патогистологически ихтиоз
представляет собой пролиферативный гиперкератоз,
акантоз с лимфицитарными инфильтратами в сосоч�
ковом слое дермы. Кожа новорожденного бывает по�
крыта роговым панцирем, состоящим из толстых ро�
говых щитков серо�черного цвета, толщиной до 1 см,
гладких или зазубренных, разделенных бороздами и
трещинами (рыбья чешуя). Рот растянут, нос и ушные
раковины деформированы, веки вывернуты, брови
отсутствуют; конечности укорочены, деформированы,
с контрактурами. Ребенок рождается мертвым или
умирает через несколько часов или дней после рож�
дения от дыхательной, сердечной, почечной недоста�
точности или присоединившейся инфекции [1, 2].

Таблица 13.18. Частота синдрома Дауна при гипоплазии ушных раковин в разные сроки беременности

Авторы Срок об� Диагности� Гипоплазия ушных раковин
следова� ческий
ния, нед критерий Тр21 Тр18 Тр13 Другие Все ХА Нормальный

ХА кариотип

J. Birnholz, E. Farrell, 1988 [3] II <1,5 SD 2/6 3/3 3/3 3/3 11/15 –
триместр (33,3%) (73,3%)

L. Lettieri и соавт., 1993 [4] 14–25 < 10�го 7/10 1/1 1/2 1/1 10/14 33/410
процентиля (70%) (71,4%) (8,0%)

J. Awwad и соавт., 1994 [5] 20–28 Измеренная/ 3/4 5/6 – – 8/10 5/408
должная (75%) (80%) (1,2%)

длина < 0,8
T. Shimizu и соавт., 1997 [6] 18–38 < 5�го 3/4 4/4 – 1/21 8/29 5,0%

процентиля (75%) (27,6%)
L. Yeo и соавт., 1998 [7] II < 10�го 4/7 8/8 1/1 2/3 15/19 –

триместр процентиля (78,9%)
U. Chitkara и соавт., 2002 [8] 16–36 < 10�го 5/19 3/4 – 3/11 11/34 87/1263

процентиля (26,3%) (32,4%) (6,9%)
C. Sacchini и соавт., 2003 [9] 11–14 < 5�го 2/32 –

процентиля (6,3%)
Е.В. Юдина, 2003 [10] II 2/53 8/34 1/2 2/36 13/135 –

триместр (3,8%) (9,6%)
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ВРОЖДЕННЫЙ ИХТИОЗ

Упоминания о поражениях кожи, характерных для
ихтиоза, встречаются уже в древнейших письменных
источниках Китая и Египта. Первое достоверно описа�
ние ихтиоза плода было сделано в 1750 г. священни�
ком Южной Каролины: «Во вторник, 5 апреля 1750 г. я
пошел посмотреть на очень страшного ребенка, ро�
дившегося накануне ночью … Кожа его была сухой,
твердой, потрескавшейся во многих местах и напоми�
нала рыбью чешую. Рот был очень большой и широко
открытый … Руки и ноги выглядели раздутыми, закру�
ченными и с трудом раздвигались …» [3]. Термин «за�
болевание кожи в виде рыбьей чешуи» был предло�
жен лондонским дерматологом E. Wilson в 1842 г. [4].

Включение врожденного ихтиоза в раздел, по�
священный аномалиям лица, связано с тем, что при
этом заболевании структуры лица имеют патогномо�
ничные изменения, которые могут быть выявлены в
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ходе эхографического исследования. В современной
литературе приведены несколько случаев пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики ихтиоза. Впервые
об эхографических признаках врожденного ихтиоза
сообщили W. Watson и L. Mabee в 1995 г. [5]. У паци�
ентки 24 лет, которая родила двоих детей с врожден�
ным ихтиозом, при тщательном ультразвуковом ис�
следовании, проведенном в 21 нед беременности,
патологических изменений у плода не было выявле�
но. При повторном обследовании в 30 нед было от�
мечено фиксированное положение верхних конечно�
стей и фиксированный открытый рот. Спустя 3 нед
произошли спонтанные преждевременные роды. Ре�
бенок родился с характерными признаками врожден�
ного ихтиоза и умер через 24 часа.

По мнению B. Benoit [6] и A. Bongain и соавт. [7],
двухмерная эхография во II триместре беременнос�
ти не всегда позволяет точно установить характер�
ные изменения лица плода при врожденном ихтио�
зе. В представленных ими наблюдениях пренаталь�
ный диагноз был установлен только в конце II триме�
стра беременности, благодаря использованию трех�
мерной эхографии (рис. 13.75).

В нашем наблюдении пациентка была направ�
лена на ультразвуковое исследование в 34–35 нед из
женской консультации, где при эхографии была за�
подозрена скелетная дисплазия [8]. При ультразву�
ковом исследовании было подтверждено наличие
выраженного несоответствия длины всех трубчатых
костей сроку беременности. Кроме того, были отме�

чены флексорное фиксированное положение верх�
них и нижних конечностей и деформация кистей и
стоп на фоне многоводия. При оценке лицевых струк�
тур был выявлен фиксированный широко открытый
рот; губы, веки и ушные раковины четко не визуали�
зировались.

На основании полученных данных был поставлен
предварительный диагноз ихтиоза (плод арлекина)
и рекомендовано досрочное родоразрешение, учи�
тывая крайне неблагоприятный прогноз для жизни.
В 35–36 нед родилась живая девочка массой 2400 г,
длиной 38 см с выраженными изменениями кожи.
Веки, губы и ушные раковины новорожденной были
аплазированы; конечности укорочены, кости пред�
плечий и голеней искривлены; кисти и стопы дефор�
мированы. При осмотре кистей обнаружена наруж�
ная полидактилия. Пренатальный диагноз был пол�
ностью подтвержден неонатологами. Девочка умер�
ла через 3 суток и 11 часов.

Пренатальная диагностика ихтиоза обычно ос�
новывается на данных внутриутробной биопсии кожи
плода. Учитывая аутосомно�рецессивный тип насле�
дования ихтиоза, биопсия достаточно широко при�
меняется в клинической практике у пациенток с отя�
гощенным анамнезом. В литературе имеются сооб�
щения об успешной пренатальной диагностике ихти�
оза с помощью биопсии кожи плода в 20–22 нед бе�
ременности [9, 10], однако, были отмечены и случаи
ложноотрицательных результатов, особенно во II три�
местре беременности [11].

Рис. 13.75. Ихтиоз плода. А – профиль плода. Отчетливо виден фиксированный широко открытый рот. Б – трехмерная
эхография. В – фенотип плода [6].
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Легкие плода становятся доступными для ульт�
развукового исследования уже в конце I триместра
беременности. При эхографии они выглядят как об�
разования средней эхогенности, располагающиеся
в грудной полости и занимающие при поперечном
сканировании около 2/3 грудной клетки (рис. 14.1).
Оставшаяся часть грудной клетки плода занята сер�
дцем. От брюшной полости грудная клетка отграни�
чена диафрагмой, которая при продольном сканиро�
вании выглядит как тонкая гипоэхогенная линейная
структура между легкими и печенью (рис. 14.2).

В норме ткань легких имеет гомогенную
структуру. С увеличением срока беременности
эхогенность легких возрастает, что связано с по�
степенным развитием альвеолярных структур.
Различают 3 степени зрелости легких: 0 – эхоген�
ность легких ниже эхогенности печени, I – эхоген�
ность легких и печени одинакова, II – эхогенность
легких выше эхогенности печени. Повышение эхо�
генности паренхимы легких в основном начинает
регистрироваться в III триместре беременности,
что может быть использовано в качестве допол�
нительного критерия в оценке степени зрелости
плода [1].

 Ткань легких заполняет грудную клетку и поэто�
му по размерам грудной клетки можно достаточно
достоверно судить о размерах легких. Как и все дру�
гие органы и системы плода, легкие (а вместе с ними
и грудная клетка) прогрессивно увеличиваются в раз�
мерах с ростом срока беременности. Нормативные
показатели диаметра и окружности грудной клетки в
зависимости от срока беременности были неоднок�
ратно опубликованы в отечественной и зарубежной
литературе [2, 3]. Дополнительным критерием в
оценке размеров грудной клетки и легких может слу�
жить отношение окружности грудной клетки к окруж�
ности живота, которое в норме во второй половине
беременности является стабильным и составляет
0,89 [4].

Ультразвуковая оценка трех стандартных разме�
ров легких (высота, толщина, ширина) позволяет рас�
считать объем легких. Теоретически, объем парен�
химы позволяет более достоверно судить о состоя�
нии органа, однако этот показатель не нашел широ�
кого применения в практике в связи с большими по�
грешностями в оценке линейных параметров легких.
С середины 90�х гг. до настоящего времени неоднок�
ратно предпринимались попытки применения трех�

Глава 14

ЛЕГКИЕ

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛАССИФИКАЦИЯ ВРОЖДЕННЫХ
ПОРОКОВ ЛЕГКИХ

Рис. 14.1. Поперечное сечение грудной клетки плода.
Справа и слева от сердца (1) видны легкие (2).

Рис. 14.2. Продольное сечение туловища плода. Стрелкой
указана диафрагма.
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мерной эхографии для пренатального вычисления
объема легких.

D. Moeglin и соавт. [5] провели сравнительный
анализ определения объема легких при двух� и трех�
мерной эхографии. В двухмерном режиме объем
легких оценивали по формуле расчета объема пира�
миды (площадь основания х 1/3 высоты). Площадь
легких измерялась при поперечном сечении на уров�
не четырехкамерного среза сердца, а высота легко�
го – на правой стороне в сагиттальном сечении в па�
рамедиальной области (максимальный размер от
верхушки правого легкого до диафрагмы). Объем
обоих легких вычислялся по формуле: (площадь пра�
вого легкого + площадь левого легкого) х 1/3 высоты
правого легкого.

Исследование легких в трехмерном режиме, по
мнению авторов, требует существенно больших на�
выков, чем при использовании двухмерной эхогра�
фии. Для построения трехмерного изображения лег�
ких они использовали максимальный по площади
срез на уровне диафрагмы, средний срез на уровне
четырехкамерного изображения сердца и минималь�
ный срез легких на уровне ключиц. Авторы разрабо�
тали номограммы для 2D и 3D метода оценки объе�
ма легких и сделали вывод о том, что, несмотря на
наличие современной ультразвуковой аппаратуры,
достоверных различий в измерениях объема легких
с помощью 2D и 3D изображения нет, поэтому при
необходимости можно оценить этот параметр с ис�
пользованием оборудования среднего класса.

Несколько раньше А. Bahmaie и соавт. [6] также
предприняли попытку оценить объем легких с ис�
пользованием трехмерной эхографии. В этом иссле�
довании был сделан вывод о том, что трехмерная
эхография имеет значительные ограничения в связи
с тем, что точность измерения зависит от очень мно�
гих факторов: подвижности плода, его неудобного
положения, ожирения матери, а также от ограниче�
ния размеров рабочего объема для построения трех�
мерного изображения.

Вполне вероятно, что в скором времени опре�
деленный вклад в оценку объема легочной ткани вне�
сет новая методика «живого» трехмерного изображе�
ния (4D), однако до сих пор значительных успехов в
этой области достичь не удалось.

Все попытки измерения легких призваны решить
единственную задачу – достоверно оценить наличие
гипоплазии легких. В основе функциональной непол�
ноценности легких лежит не только уменьшение их
размеров, но и нарушение их формирования и созре�
вания, поэтому в понятие «гипоплазия легких» вхо�
дит несколько компонентов. Формирование гипоп�
ластичных легких в пренатальном периоде является
крайне неблагоприятным прогностическим факто�
ром для жизни новорожденного. Гипоплазия легких
обнаруживается в 10% всех аутопсий новорожден�
ных и приблизительно в 50% случаев множественных
врожденных пороков развития [5, 7, 8]. В тех случа�
ях, когда гипоплазия не достигает критического уров�
ня и не приводит к быстрой гибели ребенка, в даль�
нейшем она проявляет себя респираторным дист�
рессом или различными формами легочной недоста�

точности (легочными кровотечениями, бронхопуль�
мональной дисплазией и т.д.).

Гипоплазия легких редко бывает первичной,
так же, как и полное отсутствие легкого [9]. Обыч�
но эта патология формируется на фоне различных
патологических состояний (маловодие), пороков
развития легких или других органов и систем (ске�
летные дисплазии, патология органов средосте�
ния, аномалии диафрагмы, плевральный выпот и
т.д.), которые мешают росту органа или механичес�
ки сдавливают паренхиму.

В постнатальном периоде существуют разные
критерии гипоплазии легких: уменьшение сухого
веса легких, уменьшение соотношения веса легких к
весу тела, уменьшение количества альвеол в едини�
це объема паренхимы, уменьшение количества ДНК
в легочной ткани, однако ни один из них нельзя ис�
пользовать до родов [10]. В пренатальном периоде,
по�прежнему, главным прогностическим критерием
является оценка размеров легких. В исследовании
K.�S. Heling и соавт. [11] были изучены различные
эхографические критерии оценки гипоплазии легких.
Измерялись переднезадний и поперечный размеры
верхушки легких на уровне ключицы, средней части
легких на уровне четырехкамерного среза сердца и
нижней части на уровне диафрагмы, а также высота
легкого. Чувствительность и специфичность этих из�
мерений была очень невысокой и составила, соот�
ветственно 12 и 90% для верхнего среза, 42 и 55% –
для среднего, 57 и 42% – для нижнего, 44 и 50% – для
высоты легкого. Чувствительность такого показате�
ля, как окружность грудной клетки и ее соотношение
с окружностью живота, по данным авторов статьи и
обзора литературы, в целом была выше и варьиро�
вала от 75 до 94%.

Таким образом, в настоящее время единствен�
но доступным методом оценки легких в пренаталь�
ном периоде является двухмерная эхография. Ни
один из описанных критериев не может достоверно
прогнозировать состояние легких после рождения,
но позволяет оценить несоответствие их размеров
сроку беременности и соответственно предположить
возможность нарушения функции дыхательной сис�
темы после рождения ребенка.

Формирование легких – это длительный про�
цесс, который начинается в самые ранние сроки бе�
ременности и продолжается в течение нескольких лет
после рождения. Анатомическая структуризация
бронхиального дерева заканчивается к 16 нед внут�
риутробного развития, после чего начинается про�
цесс постепенного формирования альвеол. Только
после 24 нед эмбрионального развития кубовидные
и цилиндрические клетки дифференцируются в пнев�
моциты. Аэрогематический барьер окончательно
формируется только после 26 нед. В III триместре
беременности стремительно увеличивается количе�
ство альвеол. Функционально полноценной легочная
ткань становится после 36 нед, когда появляются
пневмоциты второго типа, которые продуцируют сур�
фактант. Развитие и функциональное становление
легких заканчивается через несколько лет после рож�
дения ребенка [12, 13].
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Глава 14. Легкие

Существует несколько классификаций врож�
денных пороков развития легких. Согласно междуна�
родной классификации пороков развития ВОЗ и меж�
дународной статистической классификации болез�
ней, пороки развития дыхательной системы делятся
на пороки развития гортани, трахеи, бронхов и легких
[14]. Среди пороков верхних дыхательных путей для
пренатального периода основное значение имеют:

– аплазия и атрезия гортани;
– аплазия и атрезия трахеи;
– стеноз крупных бронхов.
Пороки развития легочной паренхимы, потенци�

ально диагностируемые в дородовом периоде, пред�
ставлены множеством нозологических форм:

– агенезия легкого (отсутствие легкого и глав�
ного бронха);

– аплазия легкого (отсутствие легкого при нали�
чии рудиментарного главного бронха);

– первичная и вторичная гипоплазия;
– кистозно�аденоматозный порок (гамартома

легких, характеризующаяся разрастанием конечных
отделов бронхиол с формированием мешотчатых
образований);

– легочный секвестр (изолированный от брон�
хиального дерева и не участвующий в газообмене ру�
диментарный зачаток легочной ткани, получающий
кровоснабжение из ветвей грудной аорты);

– бронхолегочные (дизонтогенетические) кисты
(полости, возникшие в результате остановки деле�
ния вторичных бронхов);

– врожденные лимфангиэктазии (кисты, распо�
лагающиеся под плеврой или в междолевых перего�
родках и выстланные эндотелием; возникают в ре�
зультате персистирования эмбрионального типа
строения лимфатической системы) и некоторые дру�
гие пороки.

Пороки легких и бронхов могут быть результа�
том отклонений в развитии на всех стадиях форми�
рования органа: между 3�й и 6�й нед эмбрионально�
го развития, когда на первичной кишке появляется
дивертикул трахеи, между 6�й и 16�й нед, когда про�
исходит быстрое деление бронхов, после 16�й нед,
когда начинается активное формирование альвео�
лярного аппарата [13].

В отличие от традиционной классификации, ос�
нованной на локализации патологического процес�
са (паренхима, трахея, бронхи), классификация пре�
натальных поражений легких, предложенная J. Stoker
и соавт. [15], учитывает гистологические признаки,
доступные только специальному исследованию.
N. Adzick и соавт. [16] предложили деление патоло�
гических образований в легких по анатомическим
признакам и ультразвуковым характеристикам (кис�
тозные или солидные образования с множественны�
ми или единичными кистами больших (более 5 мм)
или малых (менее 5 мм) размеров).

Ни одна из представленных авторских класси�
фикаций не удовлетворяет полностью потребностям
клиницистов. В последнее время некоторые иссле�
дователи вновь обратились к хорошо известным осо�
бенностям различных патологических состояний лег�
ких. В клинической практике описаны случаи забо�

леваний легких, которым присущи черты разных но�
зологических форм. Например, есть кистозные по�
ражения легких с системным кровоснабжением, ха�
рактерным для секвестра; есть случаи легочной сек�
вестрации с гистологическими характеристиками
кистозно�аденоматозного порока развития [12]. По
данным R. Conran и J. Stoker [17], в 50% случаев при
легочном секвестре имеются проявления кистозно�
аденоматозного поражения.

R. Achiron и соавт. [18] предложили еще одну
классификацию, основанную на теории эмбриональ�
ного «колеса», которая впервые была опубликована
I. Clements и J. Warner в 1987 г. [19]. Попытки пере�
смотреть существующие систематизации патологии
легких авторы объяснили желанием понять, почему
патологические процессы, имеющие внешнее сход�
ство, протекают абсолютно по�разному.

Действительно, любой патологический процесс,
затрагивающий такой жизненно важный орган как
легкие и обнаруженный в дородовом периоде, до
недавнего времени воспринимался специалистами
как абсолютное показание к прерыванию беремен�
ности. Еще 10 лет назад все руководства по ультра�
звуковой диагностике рекомендовали предлагать
прерывание беременности по медицинским показа�
ниям при наличии у плода любого патологического
процесса в легких. В некоторых исследованиях час�
тота искусственного прерывания беременности пре�
вышала 30% [20]. Результаты работ последних лет
показали, что интенсивное развитие легких продол�
жается на поздних этапах пренатального периода,
поэтому часть образований, изначально расценива�
емых как грубые пороки развития, может исчезать. В
разных сериях исследований этот показатель значи�
тельно варьировал – от 9 до 56% [21, 22]. Некоторые
образования остаются без изменений, определенная
часть – прогрессирует, что, как правило, сопровож�
дается присоединением многоводия и неиммунной
водянки.

Появление неиммунной водянки является абсо�
лютно неблагоприятным признаком. Исследования
последних лет показали, что возникновение водянки
тесно связано с изменениями в сосудистой системе.
Высказывались предположения о развитии гиперцир�
куляции крови через измененное легкое, что приводит
к застойной сердечной недостаточности. Кроме того,
в измененном легком меняется форма сосудов, они
становятся извитыми, что приводит к нарушению ве�
нозного и лимфатического оттока. Доказательством
последнего предположения может служить клиничес�
кое наблюдение, описанное Р. Morville и соавт. [23]. В
их исследовании постнатальная окклюзия ножки сис�
темной артерии привело к исчезновению гиперэхоген�
ного участка легкого. Авторы предположили, что повы�
шенная эхогенность вызывается венозной обструкци�
ей в результате экстравазации крови в интерстициаль�
ное пространство. В какой�то степени уменьшение
объема циркулирующей крови в легких может быть свя�
зано с уменьшением резистентности в сосудистом рус�
ле плаценты с ростом срока беременности.

С внедрением новой ультразвуковой техники в
настоящее время расширяются возможности изуче�
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Врожденная диафрагмальная грыжа

Диафрагма представляет собой фиброзно�мышеч�
ную перегородку, разделяющую грудную и брюшную
полости. Врожденная диафрагмальная грыжа (ДГ) – это
порок, возникающий в результате замедления процес�
са закрытия плевроперитонеального канала или несос�
тоятельности диафрагмы, что приводит к нарушению
разделения брюшной полости и грудной клетки, а так�
же к смещению желудка, селезенки, кишечника и даже
печени в грудную полость. Грыжевые органы сдавлива�
ют средостение и легкие, что мешает работе сердца и,
кроме того, вызывает легочную гипоплазию различной
степени тяжести.

ДГ встречается приблизительно в 0,28–0,8 слу�
чаях на 1000 новорожденных [1–5]. По данным наше�
го центра, общая частота встречаемости ДГ в прена�
тальном периоде составила 0,06% [6].

Причины возникновения и механизмы развития
ДГ точно не установлены. В норме в интервале между
10�й и 12�й нед кишечник плода возвращается в
брюшную полость одновременно с формированием
диафрагмы из 4 различных структур – поперечной пе�
регородки, дорсальной пищеводной брыжейки, плев�
роперитонеальной мембраны и части стенки тулови�
ща. ДГ может образовываться при нарушении процес�
са миграции кишечника или в результате первичного
дефекта диафрагмы, что приводит к вторичному сме�
щению органов брюшной полости в грудную клетку [7].

Выделяют 4 основных типа ДГ [8]: 1) заднелате�
ральную, или грыжу Бохдалека (простая коммуника�
ция плевроперитонеального канала); 2) парастер�
нальную, или грыжу Морганьи (дефект в области гру�
динореберного мышечного треугольника); 3) дефек�
ты поперечной перегородки в центральной сухожиль�
ной части; 4) щелевидные грыжи, проходящие через
естественное пищеводное отверстие. Кроме того,
грыжа в грудной полости может возникать из�за сме�
щения брюшных органов вверх в связи с несостоя�
тельностью апоневротического листка, что приводит
к его эвентерации [9, 10].

Основное клиническое значение имеют два пер�
вых типа, поскольку в общей сложности на них при�
ходится до 92% всех ДГ, при этом 80% заднебоко�

ВРОЖДЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ, ПРИВОДЯЩИЕ К ПОВРЕЖДЕНИЮ
ЛЕГКИХ

вых грыж располагаются слева, а подавляющее боль�
шинство грыж Морганьи – справа [9]. Такая законо�
мерность объясняется тем, что в эмбриональном
периоде левый плевроперитонеальный канал закры�
вается позже правого. По нашим данным, на левос�
торонние грыжи приходится 92,9% всех наблюдений
и только 7,1% – на другие формы порока [11].

Двусторонние грыжи встречаются редко и со�
ставляют от 1 до 5% от всех видов врожденных ДГ
[12–14]. В единичных случаях диагностируется пол�
ная агенезия диафрагмы, которая всегда сочетает�
ся с другими множественными аномалиями разви�
тия [14].

Содержимое грыжи может быть представлено
петлями тонкого кишечника, желудком, селезенкой,
реже печенью. По данным нашего центра, в 35,7%
случаев ДГ, диагностированных в пренатальном пе�
риоде, в состав грыжи входили только петли кишеч�
ника (рис. 14.3), в 25% – желудок, в 17,8% – их соче�
тание, в 7,1% помимо кишечника и/или желудка в со�
ставе грыжи определялась селезенка и в 14,3% –
печень [11].

Изучение состава грыжевого выпячивания при
ДГ показывает, что грыжевой мешок обнаруживает�
ся редко (в 5–10% наблюдений) и только в тех случа�
ях, когда образование ДГ связано с релаксацией и
эвентерацией диафрагмы. В большинстве случаев
органы брюшной полости свободно перемещаются
в грудную клетку через естественные или вновь об�
разовавшиеся отверстия, т.е. не ограничены грыже�
вым мешком, поэтому патологоанатомы обычно на�
зывают этот порок ложной грыжей.

ДГ может быть изолированным пороком, а так�
же сочетаться с аномалиями развития других орга�
нов и систем плода [15]. Сочетанная патология об�
наруживается в 15–30% случаев [4, 5, 16]. В ее струк�
туре превалируют врожденные пороки сердца, на
которые приходится около 20% [15]. По нашим дан�
ным, в 57% наблюдений при ДГ, выявленной прена�
тально, были обнаружены пороки развития других
органов и систем, при этом пороки сердца состави�
ли 14,3%, пороки центральной нервной системы и

мочевыделительной системы –
по 10,7%. В 15% случаев у пло�
дов с ДГ была диагностирова�
на неиммунная водянка. В
28,6% наблюдений ДГ сочета�
лась с задержкой внутриутроб�
ного развития, а в 21,4% – с
аномальным количеством вод
[6, 11]. Около 10–12% ДГ, ди�
агностированных пренатально,
являются составной частью
различных наследственных
синдромов (пентада Кантрел�
ла, синдромы Фринза, Ланге,

Рис. 14.3. ДГ. А – схематическое изображение врожденной ДГ. Б – эхограмма попе�
речного сечения грудной клетки плода. 1 – петли кишечника; 2 – сердце.
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Марфана, Эхлера – Данлоса и др.) или проявлением
хромосомных аномалий (ХА) и генных нарушений [17,
18]. По данным литературы, частота ХА при ДГ в сред�
нем, составляет 16%, но варьирует в широких пре�
делах – от 4 до 34% [4, 15, 19]. Такая разница, веро�
ятно, объясняется небольшим количеством прена�
тальных кариотипирований в каждом отдельном ис�
следовании, что, несомненно, влияет на статистичес�
кую достоверность результата.

При изолированной ДГ аномалии хромосом ди�
агностируются значительно реже, чем при сочетан�
ных эхографических изменениях (соответственно
2% и 49%) [20–24]. В большинстве случаев конста�
тируется наличие трисомии 18. По данным E. Garne
и соавт. [25], при выявлении у плодов с ДГ патоло�
гии хромосом на трисомию 18 приходится до 40%,
на трисомию 13 – 15%, на трисомию 21 – не более
5%. У плодов с синдромом Эдвардса ДГ встречает�
ся в среднем с частотой 10%, при синдроме Патау –
6%, при триплоидии – 2% [24].

В наших исследованиях ХА были выявлены толь�
ко в тех случаях, когда ДГ сочеталась с другими по�
роками развития. Общая частота ХА при ДГ состави�
ла 7,1%. Частота ХА при сочетании ДГ с другими по�
роками развития в одной серии исследований (28
случаев ДГ из трех российских диагностических цен�
тров) была невысокой – 12,5% [11]. По данным на�
шего центра, этот показатель составил 50%. В обоих
исследованиях ХА были представлены трисомией 18
и триплоидией [6].

В группе плодов с аномальным кариотипом ДГ
была выявлена в 6 (4,4%) из 135 наблюдений. При син�
дроме Дауна этот порок не встречался, при синдроме
Эдвардса был диагностирован в 4 (11,8%)  из 34 слу�
чаев, при синдроме Патау – в 1 (8,3%) из 12, при трип�
лоидии – в 1 (25%) из 4 [6].

Таким образом, ДГ является пороком развития,
который в изолированной форме только в редких слу�
чаях может быть проявлением ХА. Следовательно,
пренатальное кариотипирование показано во всех
случаях наличия сочетанной патологии для уточне�
ния генеза порока. При изолированной ДГ цитогене�
тическое исследование необходимо в тех случаях,

когда решается вопрос о пролонгировании беремен�
ности, поскольку оперативное лечение новорожден�
ного целесообразно проводить только при нормаль�
ном кариотипе.

Главным методом дородового выявления ДГ яв�
ляется эхография. При ультразвуковом исследова�
нии подозрение на этот порок возникает при ано�
мальном изображении органов грудной клетки. Од�
ним из основных эхографических признаков ДГ яв�
ляется смещение сердца (вправо при левосторонней
грыже и влево при правостороннем поражении ди�
афрагмы), а также появление в грудной клетке пато�
логических анэхогенных образований – желудка и
петель тонкого кишечника (рис. 14.4). В некоторых
случаях эхография позволяет обнаружить смещение
в грудную полость плода доли печени.

Очень сложными для пренатальной диагности�
ки являются случаи двусторонней ДГ. Это очень ред�
кая аномалия развития, которая всегда приводит к
летальному исходу. Основная трудность пренаталь�
ного выявления заключается в том, что положение
сердца практически не меняется, что не позволяет
своевременно заподозрить порок развития. В пос�
ледние годы опубликовано несколько случаев диаг�
ностики двусторонней ДГ. Наиболее интересными,
по нашему мнению, являются публикации D. Eroglu и
соавт. [26] и M. Song и соавт. [27]. В обоих случаях
при ультразвуковом исследовании во II триместре
беременности была выявлена левосторонняя ДГ. При
динамическом контроле после 30 нед в обоих случа�
ях была отмечена «положительная» динамика, т.е. от�
сутствие смещения органов средостения. При тща�
тельном исследовании авторам удалось заподозрить
двустороннюю ДГ в связи с обнаружением смеще�
ния кишечника, печени и желудка. Интересно, что в
обоих случаях была выявлена гипоплазия обеих ле�
гочных артерий (диаметр в пределах 2–2,5 мм). Са�
мопроизвольные роды произошли в 37 и 38 нед. Оба
ребенка умерли через несколько часов. На аутопсии
диагноз был подтвержден.

Анализ этих наблюдений показал, что при изу�
чении эхографической структуры легких следует об�
ращать внимание на все нетипичные образования в

Рис. 14.4. Эхограммы ДГ при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании. 1 – сердце; 2 – желудок.
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Глава 14. Легкие

их паренхиме. Кроме того, следует помнить, что нор�
мальное положение сердца не исключает наличие
диафрагмальной грыжи. Оценка легочных артерий
может дать дополнительную информацию при подо�
зрении на двустороннее поражение.

Диагностика ДГ возможна уже с конца I тримес�
тра. Наиболее раннее выявление этого порока в 12
нед было зарегистрировано Y. Lam и соавт. [28]. В
отечественной литературе было опубликовано сооб�
щение о диагностике ДГ в 14 нед беременности [29].
Однако чаще эта аномалия выявляется только в кон�
це II триместра в связи с отсутствием выраженных
ультразвуковых признаков в ранние сроки беремен�
ности. По данным многих исследований и по соб�
ственным наблюдениям, средний срок пренатальной
диагностики ДГ составляет 26–27 нед [11, 16, 23, 30].

Анализ причин столь поздней пренатальной ди�
агностики ДГ в условиях российских пренатальных
центров показал, что только 38,1% пациенток с ДГ у
плода были направлены врачами женских консуль�
таций на II уровень для уточнения диагноза. Таким
образом, средний срок обследования беременных в
центрах II уровня и соответственно средний срок ди�
агностики ДГ в этой группе составил 31,9 нед. Сле�
дует подчеркнуть, что подавляющее большинство
этих пациенток проходили ультразвуковые исследо�
вания на I уровне в скрининговые сроки, но ДГ не
была выявлена. Точность диагностики ДГ в женских
консультациях составила только 25%.

Оставшиеся 61,9% беременных не были об�
следованы на I уровне, а обратились сразу в реги�
ональные диагностические центры. Средний срок
диагностики ДГ в этой группе составил 23,6 нед, а
точность диагностики – 84,6%. Этот показатель со�
ответствует данным литературы. В исследованиях
Р. Betremieux и соавт. [4] он составил 90%.

Причинами низкого показателя выявляемости ДГ
на I уровне служат недостаточная подготовка специа�
листов и невысокое качество используемого ультра�
звукового оборудования. Изменить ситуацию может
реорганизация пренатальной службы, т.е. обязатель�
ное обследование всех беременных на II уровне в оп�
тимальные скрининговые сроки (20–24 нед).

Помимо тщательной эхографии у плода с ДГ в
комплекс обследования следует включать и другие
методы пренатальной диагностики. Как уже указы�
валось выше, вероятная связь ДГ с врожденными и
наследственными заболеваниями диктует необхо�
димость проведения пренатального кариотипирова�
ния, а при обнаружении сочетанных аномалий и воз�
никновении подозрения на наследственный синд�
ром у плода – консультацию синдромолога. При ге�
нетическом консультировании семьи особое внима�
ние следует уделять возможным формам наследо�
вания, прогнозу для жизни и здоровья и риску по�
вторения порока. Эмпирический риск повторения
ДГ для сибсов при изолированной заднелатераль�
ной ДГ составляет 1–2% [31].

Учитывая, что методы хирургической коррекции
изолированной ДГ хорошо разработаны, этот порок
по всем критериям можно отнести к группе пороков
совместимых с жизнью. Тем не менее пренатальное

консультирование беременных с ДГ у плода – очень
ответственный и сложный процесс, поскольку точ�
ность прогноза для жизни и здоровья невысока. Не�
смотря на возможность своевременной диагности�
ки и лечения ДГ, по данным детских хирургов, выжи�
ваемость новорожденных с этим пороком развития
низка, а смертность достигает 73–86%. Большинство
исследователей неблагоприятный прогноз для жиз�
ни связывают с сопутствующей гипоплазией легких,
легочной гипертензией и сочетанными аномалиями.
Даже при изолированной ДГ, по данным зарубежных
исследователей, выживаемость после операции со�
ставляет не более 50–60% при условии рациональ�
ного ведения новорожденных в неонатальном пери�
оде [12–15, 17, 32–34].

Пренатальное консультирование семей с ДГ у пло�
да принципиально отличается от постнатальных кон�
сультаций, поскольку в общей структуре исходов бе�
ременностей при этом пороке, на долю благоприятных
исходов приходится не более 10%. Так, по данным Рос�
сийского мультицентрового исследования, при ДГ,
выявленной пренатально, выжили лишь 2 (7,1%) ребен�
ка из 28. В 64,3% наблюдений семьи приняли решение
в пользу прерывания беременности независимо от на�
личия или отсутствия сочетанных аномалий развития
и/или ХА. В оставшейся группе в 17,8% случаев бере�
менность закончилась срочными родами, в 14,3% –
преждевременными родами, в 3,6% – антенатальной
гибелью плода. Из 9 детей, родившихся живыми, 3
умерли до операции, 6 были оперированы. После хи�
рургической коррекции погибли 4 детей из 6. Только 2
ребенка были живы на момент сбора катамнестичес�
ких данных [11].

Печальные результаты исходов при врожденной
ДГ диктуют необходимость расширения комплекса об�
следований плода с целью уточнения постнатального
прогноза. В настоящее время большое значение в кли�
нической практике уделяется изучению возможных
прогностических факторов и дополнительных методов
исследования плода при ДГ. Некоторые авторы выде�
ляют главные и второстепенные прогностические фак�
торы. К главным, по их мнению, относятся объем лег�
ких, вычисленный пренатально, характер дыхательных
движений и характеристики кривых скоростей крово�
тока в легочных артерии и вене; к второстепенным –
расположение грыжи, наличие печени в грудной по�
лости, присоединение многоводия, а также раннее об�
наружение порока [16]. Это мнение, безусловно, зас�
луживает внимания, хотя до сих пор окончательный пе�
речень основных прогностических пренатальных фак�
торов при ДГ не установлен.

Одним из основных неблагоприятных факторов,
влияющих на исход при ДГ, является наличие соче�
танных аномалий развития или другой патологии. По
нашим данным, в такой ситуации большинство паци�
енток приняли решение о прерывании беременнос�
ти по медицинским показаниям. В 6% от общего ко�
личества пациенток с сочетанными ДГ наступила ан�
тенатальная гибель, в 19% – дети родились живыми,
но погибли до операции в связи с респираторными
проблемами. В 13% случаев ДГ сочеталась только с
задержкой внутриутробного развития. Эти дети были

ak
us

he
r-li

b.r
u



348

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

оперированы, но умерли в связи с развитием легоч�
ной недостаточности и послеоперационными ослож�
нениями (кишечная непроходимость). Таким обра�
зом, все случаи сочетания ДГ с пороками развития
других органов и систем, а также с задержкой раз�
вития плода, имели неблагоприятный исход [11].

При изолированных ДГ прогноз для жизни пред�
ставляется более благоприятным. В отличие от груп�
пы с сочетанными изменениями среди пациенток с
изолированными ДГ у плода при пролонгировании бе�
ременности не было ни одного случая антенатальной
гибели. Все новорожденные были оперированы, т. е.
доля детей, доживших до операции, при изолирован�
ной ДГ была в 2 раза больше, чем при сочетанной ДГ
(соответственно 25 и 13%). После операции умер 1
ребенок в связи с послеоперационными осложнения�
ми, развившимися на 9�е сутки, что существенно
ниже, чем при сочетанных ДГ (соответственно 8 и 13%
в общей структуре перинатальных исходов). В отли�
чие от случаев сочетанной ДГ, при изолированных ДГ
17% беременностей закончились благополучно: 2 ре�
бенка живы и на момент сбора данных здоровы. По
данным литературы, в зарубежных клиниках этот по�
казатель существенно выше, варьирует от 28 до 50%
и в среднем составляет 37% (табл. 14.1).

Большое значение для точного составления про�
гноза при ДГ имеет срок пренатального выявления
этого порока. Раннее выявление ДГ позволяет не
только более полно обследовать пациентку, но дает
возможность семье принять взвешенное решение о
прерывании или пролонгировании беременности. По
нашим данным, в группе, где диагноз был поставлен
до 24 нед, в 85% случаев беременность была прерва�
на по медицинским показаниям по сравнению с 40%
в группе с поздней диагностикой ДГ. Законодатель�
ство нашей страны позволяет прервать патологичес�
кую беременность в любом сроке, поэтому такая раз�
ница в показателях, по нашему мнению, связана ис�
ключительно с ранним выявлением ДГ. Чем больше
времени до родов остается у родителей на раздумья,
тем более сложным представляется решение о про�
лонгировании беременности. Груз моральной ответ�
ственности за нездорового будущего ребенка, а так�
же материальные затраты необходимые на лечение
становятся основными причинами решения о преры�
вании беременности. Следовательно, срок прена�
тальной диагностики порока принципиально влияет
на исходы беременностей.

Помимо отсутствия сочетанной патологии и сро�
ка выявления ДГ, важное значение при прогнозиро�
вании возможных до� и послеоперационных ослож�
нений имеет пренатальная оценка состояния легких,
поскольку именно респираторные проблемы стоят на
первом месте в перечне причин, приводящих к ле�
тальным исходам при ДГ.

Легочная гипоплазия при ДГ возникает в резуль�
тате сдавления развивающихся легких плода сме�
щенными в грудную полость брюшными органами.
Возникновение ДГ приводит не только к уменьшению
объема функционально полноценной легочной па�
ренхимы, но и к нарушению всех трех стадий (желе�
зистая, каналикулярная, альвеолярная) формирова�
ния легких плода. Гипоплазия легких при ДГ характе�
ризуется уменьшением количества бронхиальных вет�
вей и альвеол, а также поражением сосудистой сети
легких. Количество ветвей легочной артерии не соот�
ветствует количеству бронхов, артерии имеют мень�
ший диаметр и более толстую мышечную стенку [10].

В настоящее время предпринимаются различ�
ные попытки дородовой оценки состояния легких.
Прежде всего, следует обращать внимание на раз�
меры грыжи и, соответственно, на объем функцио�
нирующей легочной ткани, а также на срок первого
обнаружения ДГ.

Очевидно, что пренатальное ультразвуковое ис�
следование не позволяет достоверно оценить раз�
меры грыжевого выпячивания. Косвенным призна�
ком значительных размеров грыжи и, соответствен�
но, неблагоприятного постнатального прогноза мо�
жет служить наличие печени в грудной клетке [1]. Тем
не менее, по данным К. Heling и соавт. [16], корреля�
ция между положением печени и исходом беремен�
ности не выявлена.

Величина грыжи – это не единственный фактор,
влияющий на состояние ткани легких. Фактор време�
ни также оказывает действие на постнатальный про�
гноз. Чем дольше незрелые легкие плода находятся
под давлением смещенных органов, тем хуже про�
гноз, поскольку это создает неблагоприятные условия
для их развития и созревания. По данным G. Sharland
и соавт. [15], показатели смертности при ДГ корре�
лируют с временем обнаружения порока. При ран�
ней (до 25 нед) диагностике ДГ выжили только 33%
новорожденных, при поздней манифестации порока
и, соответственно, поздней диагностике – 67%. Од�
нако некоторые авторы не подтверждают эти зако�

Таблица 14.1. Перинатальные исходы при ДГ

Авторы n Выжили Выжили Аномальный
после при изоли� кариотип, %

операции, рованной ДГ,
% %

N. Adzick и соавт., 1989 [19] 38 24 38 16
G. Sharland и соавт., 1992 [15] 55 27 2 4
M. Manni и соавт., 1994 [20] 28 14 3 11
R. Bollmann и соавт., 1995 [21] 33 18 4 18
D. Howe и соавт., 1996 [22] 48 27 5 34
J. Teixeira и соавт., 1997 [35] 34 23 29 –
M. Geary и соавт., 1998 [23] 34 18 38 15
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номерности. По данным К. Heling и соавт. [16], при
ранней (22–27 нед) диагностике ДГ выживаемость
составила 80%.

При составлении постнатального прогноза при
пренатально выявленной ДГ многие исследователи
наибольшее значение придают оценке объема лег�
ких. Этот показатель тесно связан с площадью лег�
кого, которую можно оценить при поперечном ска�
нировании грудной клетки. В конце 90�х годов для
оценки постнатального прогноза было предложено
использование индекса, отражающего степень ги�
поплазии легких. Для его вычисления значение двух
взаимно перпендикулярных диаметров легкого с про�
тивоположной от грыжи стороны следует перемно�
жить, и результат разделить на значение окружнос�
ти головы. По данным G. Lipshutz и соавт. [36], при
значении индекса < 0,6 в 100% исходы были леталь�
ными, тогда как при его значении >1,4 все плоды вы�
жили. По данным J. Deprest и соавт. [5], основным
прогностическим критерием по легочной гипоплазии
является значение индекса менее 1 при наличии сме�
щения печени в грудную клетку. Некоторые авторы
опровергают значение этого параметра. Так, в иссле�
дованиях К. Heling и соавт. [16] при индексе менее
1,0 смертность составила 25% вместо ожидаемой
100%, а при индексе 1,4 выживаемость не превыси�
ла 40% вместо ожидаемой 100%. Так или иначе, до се�
годняшнего дня этот индекс остается одним из основ�
ных прогностических пренатальных критериев, однако
поиски дополнительных эхографических маркеров не�
состоятельности легких при ДГ продолжаются.

Несколько лет назад были предприняты попыт�
ки найти корреляцию между повышением индекса
резистентности в легочной артерии и развитием ги�
поплазии легких и легочной гипертензией в неона�
тальном периоде. Известно, что причинами повыше�
ния давления в системе легочной артерии при ДГ
является уменьшение количества легочных сосудов
и объема капиллярного русла, а также повышенная
резистентность аномально толстой мышечной арте�
риальной стенки [10]. Еще в начале 90�х годов были
проведены исследования, демонстрирующие связь
между гипоплазией легких, вызванной ДГ, и появле�
нием реверсного кровотока в легочных венах (рис.
14.5) [37]. Несмотря на очевидную связь сосудисто�
го компонента и постнатальных легочных осложне�
ний, допплерографическая оценка кровотока в легоч�
ных артерии и венах при ДГ не нашла широкого рас�

пространения в связи с низкой воспроизводимостью
и значительными погрешностями при пренатальном
исследовании [38].

Недостаточно эффективной оказалась и оценка
активности дыхательных движений плода. В 1993 г.
Н. Fox и соавт. [39] показали, что при наличии ДГ у
плода и регистрации движения жидкости через по�
лость носа и рта прогноз для жизни лучше, чем при
отсутствии таких движений. Движение жидкости
можно оценить с помощью цветового допплеровско�
го картирования (ЦДК). Изменение амплитуды кор�
релирует с частотой гипоплазии легких и ухудшает
прогноз для жизни, однако оценка этого параметра
достаточно субъективна, поэтому он также не нашел
применения в клинике.

Косвенным признаком постнатального неблаго�
получия при ДГ у плода может служить присоедине�
ние многоводия. Возникновение многоводия при ДГ
можно объяснить сдавлением пищевода и, соответ�
ственно, нарушением процесса глотания вод плодом.
Кроме того, глотание меняется при перемещении в
грудную полость желудка или его части. При нали�
чии многоводия летальность в постнатальном пери�
оде может достигать 89%, тогда как при его отсут�
ствии – составляет около 50%.

Несмотря на отсутствие достоверных дородовых
критериев оценки постнатального прогноза при ДГ,
каждая семья, решившая пролонгировать беремен�
ность, нуждается в подробной пренатальной консуль�
тации. Цель такой консультации – знакомство буду�
щих родителей с возможностями хирургического ле�
чения в конкретном регионе, исходами операций,
осложнениями и перспективами. Современные дос�
тижения хирургии несомненны.

В среднем детские хирурги сообщают о 50%
выживаемости детей после операции по поводу ДГ
[10], что отличается от приведенных выше показате�
лей. Разница объясняется тем, что педиатры апел�
лируют к цифрам, полученным при анализе исходов
операций у детей, доставленных в хирургический
стационар, т.е. не учитывают случаи перинатальных
потерь. Именно поэтому прогноз врача пренатальной
диагностики может резко отличаться от прогноза хи�
рурга.

По данным нашего центра, при анализе общей
структуры перинатальных исходов при ДГ у плода
выяснилось, что операцией закончилось только 60%
наблюдений, поскольку 40% плодов погибли в пери�

Рис. 14.5. Перфузия легких в режиме ЦДК в норме (А, Б) и при ДГ (В). Видно наличие реверсных значений (стрелки)
кровотока в легочной вене при ДГ.
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натальном периоде, т.е. до операции. Кроме того,
лишь треть этих детей благополучно перенесли опе�
рацию и в настоящее время развиваются нормаль�
но; остальные, к сожалению, погибли от послеопе�
рационных осложнений, основным из которых была
легочная недостаточность.

Улучшение послеоперационных исходов при ДГ
многие авторы связывают с квалифицированным пре�
натальным наблюдением, а также с внедрением опре�
деленного алгоритма ведения и обследования таких
пациенток. По данным Р. Betremieux и соавт. [4], в слу�
чае пренатальной диагностики ДГ показано тщатель�
ное ультразвуковое исследование для исключения
сочетанных аномалий у плода (прицельная эхокар�
диография, поскольку пороки сердца часто сопровож�
дают ДГ) и кариотипирование. В III триместре беремен�
ности необходима терапия, направленная на созрева�
ние легких плода (кортикостероиды: бетаметазон по 12
мг внутримышечно дважды), обязательное плановое
кесарево сечение, немедленная интубация новорож�
денных, введение сурфактанта, вентиляция на жестких
параметрах, адекватная анестезия. Сравнение исходов
беременностей в группе пациенток с пренатально ди�
агностированной ДГ, которым была оказана своевре�
менная и адекватная помощь с группой, где помощь
отсутствовала, продемонстрировало значительные
отличия в показателях. Смертность детей в первой
группе составила только 8%, тогда как во второй – 89%.

В последние годы активно разрабатываются ме�
тоды пренатальной коррекции ДГ. Первые попытки до�
родового оперативного лечения ДГ были предприня�
ты M. Harrison и соавт. [40] в 1990 г., при этом первые
11 операций закончились неудачами. В настоящее вре�
мя уже накоплен определенный положительный опыт
оперативного лечения плодов с ДГ, основанный на пре�
натальной окклюзии трахеи [5]. Эксперименты на жи�
вотных показали, что искусственное создание непро�
ходимости трахеи приводит к накоплению легочного
секрета, увеличению легких в объеме и, соответствен�
но, вытеснению органов брюшной полости из грудной
клетки. В последние годы исследования J. Deprest и
соавт. [5] продемонстрировали возможность проведе�
ния аналогичных операций у человека.

Пренатальную операцию авторы предлагали в
наиболее тяжелых случаях ДГ у плода, когда легочный
индекс был менее 1,0 при сроке 26–28 нед, и печень
была смещена в грудную полость. Операцию прово�
дили под общей или спинальной анестезией после
предварительного токолиза, на фоне применения ан�
тибиотиков (цефазолин) с профилактической целью.
Плод фиксировался руками к передней брюшной
стенке, затем под ультразвуковым контролем внутри�
мышечно ему вводились панкурониум (0,2 мг на 1 кг
веса плода), атропин (20 микрограмм на 1 кг веса) и
фентанил (15 микрограмм на 1 кг веса) для достиже�
ния неподвижности, обезболивания и предотвраще�
ния брадикардии. Под контролем эндоскопа осуще�
ствлялась интубация, и трахея плода перекрывалась
баллоном, аналогичным тому, который применяется
для окклюзии сосудов. Интересно, что время интуба�
ции в среднем составляло 20 минут и варьировало от
5 до 54 минут. В течение первых суток после опера�

ции пациенткам назначался постельный режим, низ�
комолекулярный гепарин, цефазолин, нифедипин.

Эхографический контроль за состоянием плода
осуществлялся каждую неделю. При развитии преж�
девременной родовой деятельности назначались
кортикостероиды. В основном родоразрешение про�
водилось путем операции кесарева сечения. Баллон
удаляли сразу после извлечения ребенка или нака�
нуне родоразрешения путем повторной эндоскопии.

В настоящее время эта группа врачей провела
более 20 операций. Осложнений со стороны матери
(кровотечения, отслойка плаценты и др.) не было.
Никто из пациенток не нуждался в повторном токо�
лизе. Самым частым осложнением (52,4% случаев)
было подтекание вод в течение 2 и более недель.

Динамический ультразвуковой контроль проде�
монстрировал увеличение легких в объеме в течение
первых 48 часов после операции и полное вытесне�
ние грыжи в брюшную полость в течение 2 нед.

Средний срок родоразрешения после пренаталь�
ной операции по поводу ДГ составил 34 нед. В первой
серии исследования выживаемость была невысокой –
30%. С увеличением опыта и улучшением методичес�
ких подходов этот показатель увеличился до 63,6%.
Группа контроля была представлена 17 клиническими
наблюдениями. В этой группе плоды с ДГ полностью
соответствовали критериям отбора на операцию, но
вмешательство до родов по разным причинам не было
проведено. Выживаемость составила только 8,3%.

Анализ исходов беременностей (37 наблюдений)
среди пациенток, не соответствовавших критериям
отбора на операцию (отсутствие смещения печени в
грудную полость, легочный индекс более 1), показал,
что в 8% беременность была прервана по медицинс�
ким показаниям, в 3% наступила антенатальная ги�
бель, 33 ребенка родились живыми, из них 22 (66%)
выжили после операции. В общей серии исследова�
ний J. Deprest и соавт. [5], состоящей из 54 случаев
консервативного ведения ДГ в пренатальном перио�
де, выживаемость после родов составила 49%.

Таким образом, клинический опыт, накопленный
к настоящему времени, показал, что ДГ является
сложной врожденной патологией с неоднозначным
перинатальным прогнозом. Несмотря на теоретичес�
кую возможность пре� и постнатального оперативно�
го лечения, выживаемость детей с этим пороком раз�
вития невысока и в первую очередь зависит от сте�
пени состоятельности легочной ткани. Не всегда ус�
пешное оперативное лечение ДГ является залогом
благоприятного развития ребенка и отсутствием со�
путствующих осложнений со стороны дыхательной
системы. Несостоятельность пренатальных прогно�
стических критериев не позволяет достоверно пред�
сказывать результаты перинатального лечения и ис�
ходы беременностей. Пренатальное консультирова�
ние семей с врожденной ДГ у плода является очень
сложным и ответственным процессом. Родителям
необходимо предоставить объективную информа�
цию о всех многочисленных перинатальных ослож�
нениях, чтобы они имели возможность вовремя при�
нять осознанное решение о дальнейшей тактике ве�
дения беременности.
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Плевральный выпот
Плевральный выпот представляет собой скопле�

ние жидкости в плевральной полости. В тех случаях,
когда жидкость представлена лимфой, это состояние
носит название хилоторакса. Чаще в пренатальном
периоде употребляется термин «гидроторакс», обо�
значающий наличие любого жидкостного содержи�
мого в грудной клетке.
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Причины возникновения плеврального выпота
до конца не установлены. Можно предположить, что
основой для формирования гидроторакса является
либо повышенная продукция лимфы, либо наруше�
ние ее оттока [3].

Плевральный выпот может быть как двусторон�
ним, так и односторонним (чаще правосторонним).
Выраженный гидроторакс обычно приводит к сдав�
лению легких и средостения и вторичному развитию
легочной гипоплазии и/или сердечно�сосудистой
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Рис. 14.6. Поперечное сечение грудной клетки плода при
двустороннем гидротораксе.

Рис. 14.7. Двусторонний гидроторакс у плода при неим�
мунной водянке с подкожным отеком.

недостаточности, признаком которой является неим�
мунная водянка.

Пренатальная диагностика плеврального выпо�
та основывается на обнаружении скопления жидко�
сти между легкими и стенками грудной полости
(рис. 14.6, 14.7). Содержимое выпота (хилоторакс
или гидроторакс) не может быть точно установлено
при ультразвуковом исследовании плода, посколь�
ку эхографическое изображение в обоих случаях
одинаково. Более того, даже цитологическое иссле�
дование полученной при пренатальной пункции
плевральной жидкости не всегда однозначно может
интепретировать полученные результаты [2].

Пренатальная тактика ведения беременности
при обнаружении плеврального выпота определя�
ется сроком выявления патологии, наличием во�
дянки плода и сочетанных аномалий развития. Сле�
дует помнить, что плевральный выпот может быть
проявлением хромосомных аномалий, особенно в
тех случаях, когда он не является изолированным,
а сопровождается пороками развития органов и си�
стем плода (шеи, сердца и др.) [4–6]. Очевидно, что
при обнаружении у плода хромосомных нарушений
или сочетанных аномалий развития, прогноз для
его жизни и здоровья расценивается как неблагоп�
риятный.

Благоприятный исход беременности возможен
только при изолированном плевральном выпоте
без сочетания с неиммунной водянкой плода или
многоводием. При обнаружении изолированного
плеврального выпота и желании родителей пролон�
гировать беременность должно быть осуществле�
но тщательное комплексное исследование плода
для исключения сочетанных аномалий развития.
Некоторые авторы рекомендуют включать в комп�
лекс обследований вирусологический анализ, по�
скольку в литературе описаны случаи внутриутроб�
ного инфицирования плода парвовирусом В19, ко�
торое проявлялось возникновением плеврального
выпота [7, 8].

Дальнейшее ведение таких беременных требу�
ет динамического эхографического наблюдения. При
нарастании гидроторакса возможно развитие водян�
ки плода, так как повышенное внутригрудное давле�
ние приводит к обструкции вен и застойной сердеч�
ной недостаточности [9]. Во избежание осложнений
при изолированном плевральном выпоте оправдано
проведение инвазивных процедур с целью эвакуации
жидкости из грудной полости.

Внутриутробные вмешательства осуществля�
ются под ультразвуковым контролем и заключают�
ся в пункции грудной полости с последующей ас�
пирацией свободной жидкости или в установлении
плевроамниотического шунта. Даже однократные
манипуляции могут иметь хороший эффект. В на�
шей практике были случаи однократной аспирации
плеврального выпота, после которой нарастание
количества свободной жидкости не происходило
(рис. 14.8) [10, 11].

В случаях двустороннего выпота необходимо раз�
дельно дренировать каждую полость. Некоторые ав�
торы описывают технические приемы, позволяющие
осуществлять последовательную пункцию обеих по�
лостей без применения второй иглы (супрадиафраг�
мальный доступ), однако при этом возможны такие
осложнения, как кровотечение, повреждение легкого
и перфорация пищевода [12, 13]. При повторном скоп�
лении жидкости оправдана повторная аспирация. То�
ракоцентез, проведенный незадолго до родов, позво�
ляет избежать осложнений в неонатальном периоде.
Сообщалось о благоприятном исходе при проведении
процедуры перед самими родами [14].

Анализ почти 70 случаев пренатального лечения
плеврального выпота, опубликованных в литературе,
показал, торакоцентез – это операция, которая мо�
жет закончиться неудачей. При одностороннем гид�
ротораксе перинатальные потери после этой проце�
дуры были отмечены в 6,7% наблюдений, при дву�
стороннем гидротораксе – в 55,6% случаев. Срок
проведения дренирования варьировал от 21 до 35
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Глава 14. Легкие

нед беременности, но чаще операция производилась
в 27–31 нед (в среднем в 29 нед). В наших наблюде�
ниях наиболее раннее дренирование было осуществ�
лено в 25 нед беременности.

Очевидно, что при двустороннем плевральном
выпоте и желании семьи пролонгировать беремен�
ность пренатальный торакоцентез является опера�
цией выбора, поскольку при отказе от оперативно�
го вмешательства очень высок риск летального ис�
хода. При одностороннем процессе вопрос о пунк�
ции грудной полости плода до сих пор остается до
конца не решенным. С одной стороны, риск потери
беременности после вмешательства достаточно
высок, с другой – к настоящему времени описано
достаточное количество случаев спонтанного раз�
решения гидроторакса [5, 13–16]. В подавляющем
большинстве наблюдений плевральный выпот был
умеренным и возникал достаточно поздно – в конце
II триместра. Тем не менее благоприятное течение

беременности и постнатального периода у этих па�
циенток позволяет в ряде случае надеяться на аб�
солютно благоприятный исход. К сожалению, в на�
стоящее время пренатальная диагностика не обла�
дает методами, позволяющими прогнозировать
спонтанное исчезновение плеврального выпота или,
наоборот, нарастание процесса. Тем не менее на�
копленный опыт предоставляет врачу и семье дос�
таточно широкие возможности в выборе тактики
ведения беременности при плевральном выпоте. В
случае пролонгирования беременности тактика ро�
доразрешения при гидротораксе должна формиро�
ваться на основании акушерской ситуации. По мне�
нию большинства специалистов, плевральный вы�
пот не является показанием к кесареву сечению.
После рождения такой ребенок нуждается в повы�
шенном внимании педиатров и дополнительном
обследовании для решения вопроса о дальнейшей
тактике ведения и лечения [3].

Рис. 14.8. Поперечное сечение грудной клетки плода до торакоцентеза (А), во время него (Б) и после (В).

А Б В

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

1. Weber A.M., Philipson E.H. Fetal pleural effusions: a review and
metaanalysis for prognostic indicators // Obstet. Gynecol. 1992.
V. 79. P. 281–286.

2. Ромеро Р., Пилу Д., Дженти Ф. и др. Пренатальная диагности�
ка врожденных пороков развития плода. М.: Медицина, 1994.
198–207.

3. Врожденные пороки развития: пренатальная диагностика и
тактика / Под ред. Петриковсного Б.М., Медведева М.В., Юди�
ной Е.В. М.: Реальное Время, 1999. С. 49–58.

4. Юдина Е.В. Ультразвуковые пренатальные маркеры хромосом�
ных аномалий во II триместре беременности: Дисс. … док. мед.
наук. М., 2003.

5. Sherer D.M., Abramowicz J.S., Eggers P.C. et al. Transient severe
unilateral and subsequent bilateral primary fetal hydrothorax with
spontaneous resolution at 24 weeks of gestation associated with
normal neonatal outcome // Amer. J. Obstet. Gynecol. 1992. V.
166. P. 169–170.

6. Petrikovsky B.M., Shmoys S.M., Baker D.A., Monheit A. Pleural
effusion in aneuploidy // Amer. J. Perinatol. 1991. V. 8. P. 214–
216.

7. Bhai Р., Davies N., Westmoreland D. еt al. Spontaneous resolution
of non�immune hydrops fetalies secondary to trans�
placentalparvovirus B 19 infection // Ultrasound Obstet. Gynecol.
1996. V. 7. № 1. P. 55–57.

8. Faure J., Giacalone P. Deschamps F. et al. Nonimmune hydrops
fetalis causedby intrauterine human parvovirus B 19 infection. A

case of spontaneous reversal in utero // Fetal. Diagn. Ther. 1997.
№ 2. V. 12. P. 66–67.

9. Rodeck C.H., Fisk N.M., Fraser D.I. et al. Long�term in utero
drainage of fetal hydrothorax // N. Engl. J. Med. 1988. V. 319. P.
1135–1138.

10. Медведев М.В., Юдина Е.В., Малахова Е.Е., Грабар А.В. Опыт ран�
него успешного пренатального лечения выраженного гидроторак�
са // Ультразвук. Диагн. Акуш. Гин. Педиат. 1999. № 1. С. 63–66.

11. Медведев М.В., Хохолин В.Л., Липская А.Б. Успешное внутри�
утробное лечение выраженного гидроторакса плода // Ульт�
развук. Диагн. Акуш. Гин. Педиат. 1995. № 2. С. 40–47.

12. Blott M., Nicolaides K.H., Greenough A. Pleuroamniotic shunting
or decompression of fetal pleural effusions // Obsstet. Gynecol.
1988. V. 71. P. 798–810.

13. Petrikovsky B.M., Gross B.R., Spinazzola R., Biater M. Single�
needle insertion technique for thoracocentesis for bilateral pleural
effusions // Fetal Diagn. Ther. 1996. V. 11. P. 26–36.

14. Petro R.E., Redwine F.O., Cruikshank D.P. Congenital bilateral
hydrothorax: antepartum diagnosis and successful intrauterine
surgical management // JAMA. 1982. 1982. V. 248. P. 1360–1361.

15. Wilkins�Haug L.E., Doubilet P. Successful thoracoamniotic
shunting and review of the literature in unilateral pleural effusion
with hydrops // J. Ultrasound Med. 1997. V. 16. № 2. P. 153–160.

16. Пигаева Т.Г., Воскресенская С.В., Войцехович И.Л. Спонтан�
ное разрешение гидроторакса у плода // Ультразвук. Диагн.
1998. № 2. С. 83–84.

ak
us

he
r-li

b.r
u



354

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Многие скелетные дисплазии сопровождаются
различными аномалиями ребер, что приводит к
уменьшению размеров грудной клетки, изменению
ее формы, и соответственно, к вторичной гипопла�
зии легких. Изменения грудной клетки встречаются
при танатофорной дисплазии (рис. 14.9), несовер�
шенном остеогенезе, синдроме Жена, ахондрогене�
зе, синдроме Эллиса – Ван�Кревельда, при асфик�
сической дисплазии грудной клетки, хондроэктодер�
мальной и метатропной дисплазиях, капмомеличес�
кой дисплазии, фиброхондрогенезе, ахондрогенезе,
синдроме Ярхо – Левина, скелетной дисплазии Кни�
ста и некоторых других заболеваниях [1–4].

Описание формы грудной клетки на основании
ультразвукового исследования носит субъективный
характер. Наиболее часто в литературе встречаются
термины «колоколообразная», «бочкообразная», «уз�
кая». Разные авторы при одной и той же нозологи�
ческой форме скелетной дисплазии описывают де�
формацию грудной клетки разными терминами, по�
этому нередко возникает путаница. По нашему мне�
нию, любой порок развития опорно�двигательной
системы, выявленный пренатально, требует подроб�
ного анализа всего скелета, включая грудную клет�
ку. В тех случаях, когда ее формы и размеры измене�
ны, следует предполагать потенциальную возмож�
ность развития вторичной гипоплазии легких и, со�
ответственно, неблагоприятного перинатального
исхода. Следует помнить, что точная пренатальная
диагностика каждого заболевания в отдельности
очень сложна, поскольку многие их проявления мож�
но выявить только в постнатальном периоде с помо�
щью рентгенографии или при патологоанатомичес�
ком исследовании.

Основные принципы диагностики скелетных
дисплазий изложены в главе, посвященной порокам
развития опорно�двигательной системы. В этом раз�
деле мы приводим краткое описание некоторых но�
зологических форм скелетных дисплазий, которые не
упомянуты в соответствующей главе этой книги.

Скелетные дисплазии, сопровождающиеся уменьшением размеров грудной клетки

Рис. 14.9. Продольное сканирование туловища плода при
танатофорной дисплазии. Видна маленькая грудная клетка.

Асфиксическая дисплазия грудной клетки
(синдром Жене) характеризуется узкой колоколо�
образной грудной клеткой с короткими, толстыми,
горизонтально расположенными ребрами. Труб�
чатые кости могут быть слегка укорочены или не
изменены вовсе. Других изменений скелета в пре�
натальном периоде при этом синдроме нет. Час�
тота этого синдрома у новорожденных составляет
1:100 000 – 1:130 000 [5, 6].

Синдром Жене может сопровождаться диспла�
зией почек, печени, поджелудочной железы, однако
эти нарушения носят в основном морфологический
характер и далеко не всегда подлежат пренатальной
ультразвуковой диагностике.

Основным пренатальным диагностическим кри�
терием является выраженное уменьшение размеров
грудной клетки и изменение ее формы. В связи с ред�
костью этого заболевания и немногочисленностью
эхографических пренатальных признаков в отече�
ственной литературе нет описаний его дородовой
диагностики.

Прогноз при синдроме Жене зависит от степе�
ни поражения грудной клетки. Следует отметить, что
строение легких при этом заболевании практически
не изменено. Отмечается лишь уменьшение альвео�
лярного деления. Нарушение функции дыхания свя�
зано с резким ограничением дыхательных движений.
Хирургическая коррекция этого порока не имеет хо�
роших результатов [3, 7]

Спондилоторакальная дисплазия (синдром Ярхо –
Левина) – это аутосомно�рецессивное заболевание,
характеризующееся аномалиями развития позвонков и
ребер. Рентгенологи описывают форму грудной клетки
при этом синдроме как «крабообразную». Она возника�
ет за счет слияния ребер и позвонков и приводит к огра�
ничению движений грудной клетки. Для спондилотора�
кальной дисплазии характерно сочетание с врожденны�
ми пороками почек и сердца.

При грубых деформациях скелета и наличии со�
четанных пороков развития прогноз при этом забо�
левании крайне неблагоприятный. Методы хирурги�
ческой коррекции отсутствуют. При изолированном
поражении скелета возможны благоприятные исхо�
ды, однако у большинства детей отмечается задер�
жка физического развития [2, 3].

Хондродистрофия с полидактилией (тип I, II, III),
или синдром коротких ребер�полидактилии, – это
летальное заболевание, характеризующееся сужени�
ем грудной клетки, укорочением трубчатых костей и
постаксиальной полидактилией. По мнению иссле�
дователей, эта хондродистрофия возникает в резуль�
тате нарушения клеточной дифференцировки на са�
мых ранних этапах эмбриогенеза, поэтому она сопро�
вождается аномалиями развития других органов и
систем (лица, сердца, почек, желудочно�кишечного
тракта) [2, 4].

Этот вид хондродистрофии характеризуется
очень короткими ребрами, что приводит к наруше�
нию формирования грудной клетки и вторичной ле�
гочной недостаточности. Полидактилия очень харак�
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терна для этого синдрома, однако есть постнаталь�
ные описания клинических случаев, полностью соот�
ветствующих этому заболеванию, но не сопровожда�
ющихся увеличением количества пальцев [8].

Ультразвуковая картина при этом синдроме до�
статочно богата. Помимо нарушения формирования
ребер и, соответственно, изменений размеров груд�
ной клетки у плода обычно отмечаются множествен�
ные пороки развития. Нередко заболевание сопро�
вождается изменением количества вод и неиммун�
ной водянкой. В связи с многочисленностью эхогра�
фических изменений в большинстве случаев в пре�
натальном периоде эта патология интерпретирует�
ся как множественные пороки развития плода.

В отечественной литературе был опубликован
случай пренатальной диагностики этого синдрома
[9], которая была основана на отягощенном анамне�
зе (прерывание предыдущей беременности по пово�
ду наличия у плода хондродистрофии с полидакти�

лией) и характерной ультразвуковой картине. Основ�
ную роль в постановке дородового диагноза сыграло
обнаружение у плода постаксиальной полидактилии.

Кампомелическая дисплазия (кампомелическая
карликовость) – это скелетная дисплазия, в состав
которой входит такой признак, как узкая колоколооб�
разная грудная клетка. Подробно это заболевание
описано в разделе, посвященном порокам опорно�
двигательной системы.

Хондроэктодермальная дисплазия (синдром Эл8
лиса – Ван8Кревельда) – это скелетная дисплазия, ха�
рактеризующаяся укорочением предплечий и голеней,
постаксиальной полидактилией, а также длинной и уз�
кой грудной клеткой. В большинстве случаев это забо�
левание сочетается с пороками сердца [2]. Прогноз для
жизни зависит от степени поражения грудной клетки.
В тех случаях, когда вторичная гипоплазия легких но�
сит невыраженный характер прогноз благоприятный.
Интеллектуальное развитие детей не страдает.
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Обструктивные поражения гортани, трахеи, бронхов

Согласно Международной классификации поро�
ков развития ВОЗ и Международной статистической
классификации болезней, среди пороков развития
дыхательной системы выделяют группу обструктив�
ных поражений дыхательных путей, в которую вклю�
чены пороки развития гортани, трахеи и бронхов. Для
пренатального периода основное значение имеют
врожденные аплазии и атрезии гортани и трахеи, а
также стеноз трахеи.

Частота врожденных обструктивных поражений
точно не известна, поскольку эти пороки развития
встречаются редко. Впервые обструкция верхних
дыхательных путей у плода была диагностирована в
1989 г. и с тех пор в англоязычной литературе было
опубликовано не более двух десятков случаев доро�
дового выявления этой аномалии [1].

Причины формирования обструктивных пораже�
ний верхних дыхательных путей пока не установле�

Рис. 14.10. Обструктивное поражение трахеи у плода. А – поперечное сечение грудной клетки. Б – режим энергетическо�
го допплеровского кодирования. В – макропрепарат.
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ны. По мнению многих авторов, при подозрении на
этот порок развития следует исключать хромосом�
ные аномалии, в частности микроделеции, а также
инфекционные поражения плода. По данным литера�
туры [2], возможной причиной обструктивных пора�
жений является цитомегаловирусная инфекция. Од�
нако этот порок может быть связан и с другими ин�
фекционными поражениями. Например, в клиничес�
ком наблюдении, описанном G. Haugen и соавт. [3],
обструкция трахеи была диагностирована в 17 нед
беременности после того, как в конце I триместра па�
циентка перенесла острый коклюш. В ходе исследо�
вания околоплодных вод у плода были исключены
хромосомные нарушения, в том числе микроделеции
(22q11), а также токсоплазмоз, цитомегаловирусная
инфекция и краснуха. Несмотря на то, что полиме�
разная цепная реакция и исследование специфи�
ческих антител не подтвердили наличие у плода воз�
будителя коклюша, авторы предположили возмож�
ность воздействия сильного токсина, который вы�
деляется B. Pertussis на воздухоносные пути плода,
поскольку одновременное и независимое друг от
друга возникновение у матери этого редкого у
взрослых заболевания и порока развития у плода
практически невозможно.

Типичным эхографическим признаком обструк�
ции верхних дыхательных путей является резкое уве�
личение легких и повышение их эхогенности (рис.
14.10, 14.11). Эти изменения объясняются накопле�
нием в альвеолах жидкости, продуцирующейся эпи�
телием и не имеющей выхода. В тех случаях, когда
стенотическое поражение сочетается с трахеопище�
водной фистулой, часть жидкости из легких уходит в
пищевод и легкие при эхографическом исследова�
нии могут выглядеть нормальными.

В отличие от других патологических процессов
в легких обструктивные поражения верхних дыха�
тельных путей носят двусторонний характер. Кроме
того, при тщательном ультразвуковом обследовании
области трахеи в некоторых случаях можно выявить

расширение, расположенное над пораженным учас�
тком. В наблюдении G. Haugen и соавт. [3] трахея над
пораженным участком была расширена до 6 мм.

Еще одним дополнительным эхографическим
признаком обструкции верхних дыхательных путей
является отсутствие движения жидкости в трахее, что
может быть выявлено с помощью ЦДК [4]. Кроме
того, этот метод позволяет установить точный уро�
вень обструкции.

В подавляющем большинстве случаев обструк�
тивные поражения сопровождаются развитием сер�
дечной недостаточности вследствие сдавления сер�
дца и полых вен увеличенными легкими, что приво�
дит к возникновению асцита.

Обструкция верхних дыхательных путей у плода
обычно сочетается с изменением количества вод,
при этом регистрируется как мало� , так и многово�
дие. В первом случае преобладает влияние недоста�
точного пополнения объема амниотической жидко�
сти за счет легочного компонента, во втором – уве�
личение объема вод в результате нарушения глота�
ния их плодом из�за сдавления пищевода. Многово�
дие развивается обычно после 28 нед, когда сдавле�
ние пищевода становится максимальным [5].

При подозрении на обструкцию трахеи или гор�
тани дифференциальный диагноз в первую очередь
следует проводить с кистозно�аденоматозным поро�
ком развития и легочной секвестрацией. Основным
отличием обструкции от перечисленных аномалий
развития является двустороннее поражение. Данные
ЦДК носят дополнительный характер и не позволяют
решить все поставленные вопросы.

Обструктивные поражения верхних дыхательных
путей у плода имеют неблагоприятный перинаталь�
ный прогноз. Это связано как с наличием сочетанных
аномалий развития, так и с тяжестью основного по�
рока развития. По данным литературы, обобщенным
в работе G. Haugen и соавт. [3], частота случаев с со�
четанными изменениями при обструкции трахеи со�
ставляет 50%. В их исследованиях у 2 из 8 плодов был

Рис. 14.11. Обструктивное поражение трахеи при поперечном сканировании грудной клетки (А) и продольном сканирова�
нии (Б) туловища плода. Видны увеличенные повышенной эхогенности легкие и асцит.
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установлен синдром Fraser (обструкция трахеи или
бронха в сочетании с агенезией почек, микро�
фтальмией, поли� или синдактилией), который на�
следуется по аутосомно�рецессивному типу, и еще
в 2 наблюдениях были обнаружены сочетанные
аномалии развития (атрезия двенадцатиперстной
кишки, подковообразная почка, точечная хондро�
дисплазия). Во всех 4 случаях беременности были
прерваны по медицинским показаниям. У остав�
шихся 4 плодов окклюзия верхних дыхательных пу�
тей была изолированной, но выжил только 1 ребе�
нок после экстренной трахеотомии, которую про�
извели сразу после рождения.

Анализ литературы, посвященный пренаталь�
ному выявлению обструкции трахеи и проведенный
I. Onderoglu и соавт. [6], показал, что помимо синд�
рома Fraser при этом пороке развития были описа�
ны синдром Opitz – Frias (аутосомно�доминантный
тип наследования), синдром Di Georges (делеция
22q 11.2), кардиолицевой синдром (делеция 22q
11.2), синдром Мarshall – Smith (неустановленный
тип наследования), синдром Laurence – Moon –
Bardet – Biedl (аутосомно�рецессивный), синдром
коротких ребер�полидактилии тип II (аутосомно�ре�
цессивный), синдром Pallister – Hall (аутосомно�до�
минантный), гидролетальный синдром (аутосомно�
доминантный), синдром Schinzel – Giedion (аутосом�
но�рецессивный), синдром Goldenhar (неустановлен�
ный тип наследования), ассоциация VACTERL (неус�
тановленный тип наследования), синдром Crouzon’s
(неустановленный тип наследования), синдром
Pfeiffer (неустановленный тип наследования), синд�
ром LEL (неустановленный тип наследования). Кро�
ме того, у плодов с атрезией гортани описаны не�
сколько случаев хромосомных аномалий (трисомии
9 и 16 при материнских транслокациях, 47,ХХХ).

В тех случаях, когда обструктивные поражения
верхних дыхательных путей у плода входят в состав
того или иного синдрома, пациентки нуждаются в кон�
сультации генетиков с целью дальнейшего планиро�
вания беременностей, поскольку риск повторения
патологии повышается.

Пренатальное выявление обструкции верхних
дыхательных путей даже при отсутствии сочетанных
изменений является веским основанием для решения
вопроса о прерывании беременности. По мнению дет�
ских хирургов, обструктивные поражения верхних
дыхательных путей служат показанием для немедлен�
ной трахеотомии в связи с невозможностью спонтан�
ного дыхания. Атрезия трахеи не позволяет выполнить
эту манипуляцию, в связи с чем прогноз для жизни
расценивается как неблагоприятный. Минимальная
вентиляция может быть обеспечена только при нали�
чии сообщения с пищеводом. Реконструкции дыха�
тельных путей из пищевода до сих пор успеха не име�
ли. В настоящее время ведутся разработки оператив�
ных вмешательств с применением различных есте�
ственных и искусственных трансплантантов [7].

Помимо обструктивных поражений трахеи и гор�
тани в пренатальном периоде возможно возникнове�
ние такой аномалии развития, как обструкция брон�
хов. Как уже упоминалось выше, эта патология воз�

никает крайне редко и не имеет большого значения
для плода. Тем не менее обструкция бронхов может
создавать условия для развития в постнатальном
периоде эмфиземы.

Эмфизема – это повышение вентиляции легоч�
ной паренхимы, приводящее к вторичному нарушению
строения легочной ткани. Частота эмфиземы в пост�
натальном периоде с вторичным поражением легких
составляет около 14%. Прогноз для жизни в этих си�
туациях можно расценивать как хороший, хотя боль�
шинство детей требуют хирургического лечения [8, 9].

Эмфизема развивается только при длительно
существующем выраженном процессе. Чаще пора�
жаются средние и нижние доли легких. Гипервенти�
ляция наступает за счет формирования клапанного
механизма, т.е. при возникновении условий к беспре�
пятственному поступлению воздуха внутрь легких и
нарушению его выхода [10].

В основе постнатального развития эмфиземы
легких лежит обструкция бронхов, которая может
быть внутренней и наружной. Наружная обструкция
развивается за счет опухолей (чаще – тератом), брон�
хогенных кист, кистозно�аденоматозного порока раз�
вития легких; внутренняя обструкция – в результате
нарушения строения стенки бронха (отсутствие хря�
ща) или из�за возникновения пристеночных перего�
родок бронхов или слизистых пробок [11].

До сих пор в литературе описаны единичные слу�
чаи пренатальной диагностики обструктивного пора�
жения бронхов плода. D. Richards и соавт. [8] сооб�
щили о выявлении одностороннего гиперэхогенного
образования в верхней доле легкого, которое сопро�
вождалось многоводием и смещением средостения.
Отсутствие кистозных полостей в толще выявленной
структуры позволило авторам заподозрить внутри�
утробное обструктивное поражение бронха, несмот�
ря на то, что аналогичная эхографическая картина
может появляться и при легочной секвестрации. Воз�
можностей применения режима ЦДК в тот момент
для дифференцировки с секвестром у авторов ста�
тьи не было. В III триместре образование исчезло,
вероятно, вследствие уменьшения продукции легким
секрета на фоне проводимой терапии индометаци�
ном. После родов у ребенка были зарегистрированы
клинические признаки эмфиземы и в ходе обследо�
вания выявлено нарушение строения стенки бронха
(отсутствие хряща).

J. Roelofsen и соавт. [2] описали повышение эхо�
генности легкого плода в 18 нед. К 30 нед образова�
ние исчезло без какой�либо терапии, дополнитель�
ных эхографических изменений не было выявлено.
Появление одышки у новорожденного стало показа�
нием к детальному обследованию, в ходе которого
было выявлено изменение нижней и средней долей
правого легкого и смещение средостения. Произве�
дено удаление пораженной части легкого. При гис�
тологическом исследовании доказано наличие пато�
логии строения стенки бронха.

Следует помнить, что респираторные бронхио�
лы, альвеолярные протоки и альвеолы формируются
во время каналикулярного периода, т.е. не ранее 17
нед. До начала этого этапа внутриутробного разви�
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Кистозно�аденоматозный порок развития лег�
кого (КАПРЛ) – это аномалия, характеризующаяся
разрастанием терминальных бронхиол с образова�
нием кист разного размера, не затрагивающих аль�
веолы. Некоторые авторы определяют эту патологию
как аденоматозную гамартому легких [1, 2].

КАПРЛ формируется в середине I триместра. В
норме в это время происходит образование возду�
хоносных путей из эндодермы (первичная кишка) и
дыхательного компонента из мезенхимы. В резуль�
тате задержки объединения этих двух эмбриональ�
ных структур и последующего разрастания терми�
нальных бронхиол возникает КАПРЛ [2]. Иммуноги�
стологические исследования показали, что в участ�
ке легкого с кистозно�аденоматозными изменения�
ми существует несоответствие между активной эпи�
телиальной пролиферацией и бедной васкуляриза�
цией легочной ткани. Первая характерна для зрело�
го легкого, вторая – для ранних сроков (конец I три�
местра беременности). В легких плода с КАПРЛ от�
мечена повышенная активность факторов пролифе�
рации по сравнению с легочной тканью здорового
плода, при этом индекс апоптоза (программирован�
ная гибель клеток) в здоровых легких плода и при
КАПРЛ отличается в 5 раз.

Частота КАПРЛ до конца не установлена в связи
с его редкостью. В наших исследованиях этот пока�
затель составил 0,42:1000, однако сомнения в точ�
ности диагнозов, возникшие при ретроспективном
анализе собственных наблюдений, позволяют пред�
положить, что истинная частота КАПРЛ несколько
ниже [3]. Интересные исследования были проведе�
ны F. Gornall и соавт. [4], в которых они проанализи�
ровали регистр врожденных и наследственных забо�
леваний за 5 лет. Этот регистр формировался в ре�
гионе, в котором ежегодно происходит около 57 000
родов. Из 42 случаев заявленных в регистре как
КАПРЛ, при тщательном изучении как пре�, так и по�
стнатального течения, только 26 оказались этим по�
роком. Таким образом, частота КАПРЛ составила 9
случаев на 100 000 рождений. При включении в рас�
чет наблюдений, расцененных как КАПРЛ, но исчез�
нувших в пренатальном периоде, этот показатель
возрос до 13,6 на 100 000.

КАПРЛ у детей впервые был описан в 1949 г.
К. Chin и М. Tang [5]. Микроскопические характе�
ристики КАПРЛ были описаны позже Kwittken Reiner
(1977 г.) и в том же году J. Stoсker и соавт. [6] пред�
ложили постнатальную классификацию КАПРЛ, ос�
нованную на видимых глазом изменениях легких и

тия легких большое количество легочного секрета не
образуется, т.е. гиперэхогенность легких, диагнос�
тированная ранее 17 нед, не может быть связана с
перерастяжением альвеол.

Таким образом, предпосылки для возникнове�
ния эмфиземы у детей закладываются во внутриут�
робном периоде. Достоверных эхографических при�
знаков обструктивных поражений бронхов в прена�
тальном периоде не существует. В случае выявления
одностороннего гиперэхогенного участка легкого в
середине II триместра беременности, отсутствия
классических признаков диафрагмальной грыжи или
кистозно�аденоматозного порока и отсутствия сис�

темного кровотока, характерного для легочной сек�
вестрации, можно предположить наличие у плода
обструкции бронха. Несмотря на неточность диагно�
за в таких клинических наблюдениях, тактика веде�
ния должна быть выжидательной. При резком увели�
чении образования в объеме и присоединении неим�
мунной водянки, прогноз можно расценить как небла�
гоприятный. Если при динамическом контроле обра�
зование уменьшается в размерах или вовсе исчеза�
ет, дополнительные обследования легких следует
проводить в постнатальном периоде для уточнения
происхождения эхографических изменений у плода,
выявленных до родов.
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Глава 14. Легкие

их гистологических особенностях. Согласно данным
этих авторов, следует выделять 3 типа КАПРЛ. Тип I
характеризуется наличием единичных кист большо�
го размера (от 10 до 50 и более мм в диаметре), вы�
стланных многослойным эпителием. Этот вид КАПРЛ
составляет 50% от всех случаев, диагностированных
в постнатальном периоде, и имеет в основном бла�
гоприятный прогноз для жизни и здоровья (рис.
14.12). Тип II – это образование нескольких кист раз�
мером менее 10 мм, выстланных цилиндрическим
эпителием. Он составляет 40% от общего количества
случаев, выявленных постнатально, и характеризует�
ся несколько худшим прогнозом, что обычно связа�
но с большим количеством сочетанной патологии.
Тип III – это формирование огромного количества
микрокист, выстланных кубическим эпителием (рис.
14.13). Он составляет 10% от постнатально диагнос�
тированных случаев и имеет, по мнению J. Stoсker и
соавт. [6], наихудший прогноз.

Помимо постнатальной классификации
КАПРЛ, существует классификация, использующа�
яся в патанатомии, согласно которой выделяют 5
типов порока. Тип 0 (ацинозная дисплазия) обыч�

но не совместим с жизнью; легкие маленькие и ги�
попластичные. Тип 1 характеризуется наличием
больших кист, сообщающихся с бронхиальным де�
ревом. Тип 2 представлен кистами меньшего диа�
метра (максимальный размер – 2,5 см) и сопровож�
дается разрастанием конечных отделов бронхиол.
Тип 3 характеризуется маленькими кистами и сме�
щением средостения. Тип 4 сочетается с перифе�
рическими кистами [1].

В пренатальном периоде чаще используется
классификация, предложенная N. Adzick и соавт. [7],
которая основана на эхографических и анатомичес�
ких признаках. Эти авторы выделили только 2 типа
КАПРЛ: тип I – это анэхогенные единичные или мно�
жественные кисты большого диаметра (не менее 5
мм), хорошо видимые при ультразвуковом исследо�
вании; тип II – множественные микрокисты (менее 5
мм в диаметре), создающие при эхографии эффект
гиперэхогенности. Второй тип встречаетcя реже и
имеет худший прогноз.

Пренатальная диагностика КАПРЛ основывает�
ся на эхографическом выявлении гиперэхогенного
легкого (иногда – части легкого), в структуре кото�

Рис. 14.12. КАПРЛ I типа (стрелка) при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании.

А Б

Рис. 14.13. КАПРЛ III типа (стрелка) при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании.

А Б
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рого в большинстве случаев определяются анэхоген�
ные включения разного диаметра [8].

В подавляющем большинстве случаев (98%)
КАПРЛ является односторонним процессом, при
этом в 80–95% наблюдений поражается только
одна доля легкого. Патология правой и левой сто�
роны возникает с одинаковой частотой. По данным
J. Roelotsen и соавт. [9], КАПРЛ справа был заре�
гистрирован в 47% наблюдений, слева – в 49%, с
обеих сторон – только в 4%. В наших исследовани�
ях односторонний процесс диагностирован в 91,7%
случаев, при этом в 72,7% патология располагалась
слева; в 8,3% наблюдений отмечено повышение
эхогенности обоих легких [3].

 По данным G. Monni и соавт. [10], 50% случаев
КАПРЛ в дородовом периоде составляют микрокис�
ты, 50% – кисты больших размеров (классификация
N. Adzick и соавт.). Эти показатели совпадают с ре�
зультатами F. Gornall и соавт. [4], в исследованиях
которых 30% КАПРЛ были классифицированы как тип
I (кисты более 1 см), 14% – как тип II (менее 1 см),
49% – как тип III (микрокисты). По данным А. Ierullo и
соавт. [11], микрокистозные формы составляют
большинство случаев КАПРЛ (75%).

В наших исследованиях в 25% наблюдений в лег�
ких визуализировались анэхогенные образования ди�
аметром от 6 до 38 мм (тип I), в 25% – кисты диамет�
ром до 5 мм (тип II). В оставшихся 50% случаев отме�
чалось значительное повышение эхогенности легких
без формирования отдельных кистозных образова�
ний. Эхографическая картина была расценена нами
как проявление микрокист, и эти наблюдения также
классифицированы как КАПРЛ II типа. Таким образом,
на КАПРЛ I типа пришлось 25%, II типа – 75%, что не
отличается от данных литературы [3].

Помимо повышения эхогенности легкого или его
части КАПРЛ, может сопровождаться и другими уль�
тразвуковыми изменениями. Одним из признаков
КАПРЛ является многоводие, которое развивается
вследствие сдавления пищевода измененным учас�
тком легкого больших размеров. Это приводит к на�
рушению глотания вод плодом и увеличению их объе�
ма. Кроме того, многоводие может быть связано с
повышенной продукцией жидкости аномальными
клетками пораженного участка бронхиального дере�
ва [3]. Частота многоводия при КАПРЛ, по данным
разных авторов, составляет от 12,5% до 70% [9–11].
В наших исследованиях этот признак был отмечен у
33,3% пациенток, что согласуется с данными лите�
ратуры [3].

Нередко появление КАПРЛ приводит к смеще�
нию средостения. G. Monni и соавт. [10] зарегист�
рировали изменение положения сердца в 58% на�
блюдений, А. Ierullo и соавт. [11] – в 81,2%, мы – в
58,3%. В некоторых случаях смещение средостения
не вызывает неблагоприятных последствий, одна�
ко оно может быть причиной сдавления сердца и
центральных вен, в результате чего развивается вто�
ричная сердечно�сосудистая недостаточность, про�
являющаяся неиммунной водянкой (НВП). По дан�
ным F. Gornall и соавт. [4], в большинстве случаев
НВП развивается при I типе КАПРЛ.

Данные о частоте присоединения НВП при
КАПРЛ значительно варьируют. G. Monni и соавт.
[10] сообщили о 7,7% случаях регистрации отека
тканей, A. Ierullo и соавт. [11] – о 12,5%, F. Gornall и
соавт. [4] – о 19%, K. Heling и соавт. [12] – о 32%,
J. Roelоtsen и соавт. [9] – о 47%. Среди нашей
группы пациенток НВП была диагностирована лишь
в 8,3% наблюдений, при этом во всех случаях была
найдена грубая сочетанная патология [3].

При небольшом объеме пораженного участка
легкого НВП, многоводие и смещение органов сре�
достения могут отсутствовать. Наличие НВП явля�
ется крайне неблагоприятным прогностическим
признаком, поскольку 13–15% таких плодов поги�
бает внутриутробно. С другой стороны, при отсут�
ствии водянки 90% плодов с КАПРЛ выживают. Сле�
дует отметить, что при отсутствии НВП во II триме�
стре в момент постановки диагноза вероятность ее
возникновения в дальнейшем невысока и состав�
ляет 6% [13].

В подавляющем большинстве случаев КАПРЛ
является изолированной патологией, однако при
этой аномалии могут диагностироваться и другие
пороки развития плода. Сочетание с патологией дру�
гих органов и систем варьирует в широких пределах;
от 35% в малых сериях исследований до 1,5% – в
больших сериях. Средняя частота не превышает 8%.
По данным разных авторов, наиболее часто при
КАПРЛ регистрируются пороки сердца, аномалии
желудочно�кишечного тракта, диафрагмальная гры�
жа, трахеопищеводный свищ, агенезия почек, расще�
лина лица [1, 4, 8, 10, 14–17]. В наших исследовани�
ях сочетанные аномалии были выявлены в 16,7% на�
блюдениях и представлены единственной артерией
пуповины, диафрагмальной грыжей и гипоплазией
почек [3].

Патология кариотипа не характерна для КАПРЛ.
Средняя частота хромосомной патологии при этом
пороке не превышает 1–2% [12]. В наших исследо�
ваниях при проведении пренатального кариотипиро�
вания, аномалии хромосом не выявлены. Новорож�
денные, не обследованные в дородовом периоде,
также не имели фенотипических признаков патоло�
гии хромосом.

Большое значение для комплексной пренаталь�
ной диагностики любых пороков развития имеет срок
выявления патологии. Очевидно, чем раньше постав�
лен диагноз, тем больше времени остается родите�
лям для принятия взвешенного решения о судьбе
беременности. Раннее появление классических
эхографических признаков КАПРЛ – гиперэхогенно�
сти ткани легкого и анэхогенных включений, особен�
но сочетающихся с многоводием, смещением орга�
нов средостения и НВП, – облегчают постановку пре�
натального диагноза во II триместре беременности.
По данным разных авторов, из всех случаев КАПРЛ,
выявленных пренатально, на случаи диагностики во
II триместре, т.е. до периода жизнеспособности пло�
да, приходится от 43 до 85% [9, 10].

По нашим данным, из всех пациенток, обратив�
шихся в пренатальный центр во II триместре бере�
менности, диагноз КАПРЛ при первой явке был по�
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ставлен в 80% наблюдений. Средний срок диагнос�
тики составил 24,8 нед и варьировал от 20 до 32 нед,
что полностью совпадает с данными литературы. В
работе F. Gornall и соавт. [4] средний срок диагнос�
тики КАПРЛ составил 22 нед (18–30 нед). Следует
отметить, что из всех пациенток, обратившихся в наш
центр после обследования в других клиниках, лишь
в 1 случае направительным диагнозом было подозре�
ние на КАПРЛ. В остальных поводом для обращения
явилась НВП, многоводие и декстракардия.

Самая ранняя диагностика КАПРЛ была прове�
дена N. Jastrow и соавт. [18]. В наблюдении, описан�
ном этой группой авторов, в 12 нед беременности у
плода было выявлено смещение средостения и кис�
та легкого, которая была расценена как КАПРЛ I типа.
Беременность пролонгировали. Во II триместре по�
явилась повышенная эхогенность окружающих кис�
ту тканей легкого и присоединилась НВП. В связи с
большими размерами анэхогенного образования
были предприняты несколько попыток пренатальных
пункций. С целью профилактики дистресс�синдрома
у плода в 24 и 28 нед беременной была назначена
стероидная терапия. Размер кисты постепенно
уменьшился, водянка и многоводие исчезли. В 38 нед
пациентка была родоразрешена путем операции ке�
сарева сечения. Ребенок родился в удовлетворитель�
ном состоянии и не требовал дополнительных реа�
нимационных мероприятий. В конце первого месяца
жизни была произведена лобэктомия. Гистологичес�
кое исследование полностью подтвердило ранний
пренатальный диагноз.

Дифференциальная диагностика КАПРЛ доста�
точно сложна, поскольку повышение эхогенности
легкого или его части встречается и при других по�
роках развития – легочной секвестрации, эмфиземе,
атрезии или стенозе верхних дыхательных путей и
некоторых других [18–20].

Основное отличие КАПРЛ от легочной секвестра�
ции – это отсутствие системного кровообращения.
Помощь в дифференциальной диагностике в этом слу�
чае оказывает ЦДК, при котором, в отличие от секвес�
трации, не удается выявить крупный сосуд, питающий
гиперэхогенное образование в легком, и отходящий,
как правило, от грудной части аорты [10]. Кроме того,
при легочной секвестрации в структуре пораженного
участка никогда не определяются анэхогенные обра�
зования, характерные для КАПРЛ, однако следует по�
мнить, что эхографическая структура легочной ткани
при КАПРЛ II типа (микрокисты) и при секвестрации
практически идентична [21].

Обструкция трахеи – это патология, которая, в
отличие о КАПРЛ, во всех случаях приводит к двусто�
роннему поражению легких, включающему повыше�
ние эхогенности и увеличение их в объеме («большие
белые легкие»). Анэхогенные образования в струк�
туре легочной ткани при этой патологии не визуали�
зируются [22]. Важно, что двусторонний КАПРЛ – это
крайне редкая патология, на которую приходится не
более 4–5% от всех случаев этого порока. Кроме того,
двусторонний КАПРЛ, в отличие от атрезии трахеи,
не приводит к увеличению объема легких [9, 23]. Еще
одной особенностью обструкции трахеи является

более частое, чем при КАПРЛ (свыше 50%), сочета�
ние с аномалиями других органов и систем, а также
с аномалиями хромосом (микроделеция 22q.11.2)
[24–27]. Появление НВП характерно как для обструк�
тивного поражения дыхательных путей, так и для дву�
стороннего КАПРЛ [28].

Помимо лобарной секвестрации и обструкции
трахеи дифференциальный диагноз при КАПРЛ сле�
дует проводить с врожденной эмфиземой легких.
Врожденная лобарная эмфизема – это перерастяже�
ние легочной паренхимы без деструкции ткани. В
дородовом периоде перерастяжение происходит за
счет скопления жидкости и ее затрудненного оттока
из�за сужения бронха. Гиперэхогенность, вызванную
обструкцией бронха, нельзя ожидать раньше 17 нед,
поскольку респираторные бронхиолы и альвеолы
развиваются только в каналикулярную стадию фор�
мирования легких в сроке 17–28 нед. В отличие от
КАПРЛ при этой патологии в гиперэхогенной части
легкого не содержатся анэхогенные включения.

При возникновении подозрения на наличие
КАПРЛ у плода следует помнить о необходимости
дифференцировать эту аномалию с бронхогенной
кистой. В отличие от КАПРЛ бронхогенная киста – это
изолированное анэхогенное образование в структу�
ре легкого, которое не сопровождается повышени�
ем эхогенности окружающей легочной ткани. При
КАПРЛ I типа кистозные образования, как правило,
множественные, что является отличительной особен�
ностью этой патологии [29].

Тщательный ретроспективный анализ данных
нашего центра с учетом накопленных к сегодняшнему
дню знаний о патологиях легких, схожих по пренаталь�
ным проявлениям с КАПРЛ, позволил нам усомниться
в точности некоторых собственных диагнозов.

Из всех случаев пренатально диагностированных
КАПРЛ лишь в 50% были отмечены классические при�
знаки КАПРЛ (гиперэхогенный участок легочной тка�
ни, содержащий анэхогенные округлые образования).
В нескольких случаях отмечалось транзиторное уве�
личение обоих легких с повышением их эхогенности.
К III триместру структура легких практически норма�
лизовалась. В раннем неонатальном периоде клини�
ческих признаков легочной патологии у этих новорож�
денных не было выявлено. Подробное изучение пуб�
ликаций, посвященных КАПРЛ, позволяет предполо�
жить, что описанная эхографическая картина не соот�
ветствовала двустороннему КАПРЛ. Поражение обо�
их легких встречается крайне редко и имеет неблагоп�
риятный прогноз, поскольку приводит, как правило, к
развитию сердечно�сосудистой недостаточности в
связи с выраженным сдавлением органов средосте�
ния. В нашем случае НВП отсутствовала, что проти�
воречило первоначальному диагнозу.

У 5 плодов было выявлено значительное повыше�
ние эхогенности одного легкого или доли легкого, но
не были найдены кистозные образования в структуре
гиперэхогенной части (рис. 14.14). Такая клиническая
картина может сопровождать КАПРЛ III типа, поскольку
множество микроскопических кист создают эхографи�
ческую картину гиперэхогенности. Тем не менее окон�
чательный диагноз можно поставить только путем ги�
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стологического исследования препарата легкого,
удаленного при операции. При отсутствии необходи�
мости оперативного лечения подтвердить пренаталь�
ный диагноз можно только с помощью компьютерной
томографии, поскольку традиционное рентгенологи�
ческое исследование в этих ситуациях абсолютно
неинформативно. Все 5 беременностей в наших на�
блюдениях закончились рождением доношенных де�
тей без выраженных признаков легочной патологии.
Оперативное лечение не проведено, обследование
новорожденных ограничили рентгенографией, пре�
натальный диагноз уточнить не удалось.

Таким образом, при КАПРЛ подтверждение пре�
натального диагноза не всегда возможно в связи с
неполноценным постнатальным обследованием. Бо�
лее того, сложность клинической ситуации заключа�
ется в том, что часть КАПРЛ существенно уменьша�
ется в размерах с ростом срока беременности или
полностью исчезает.

К сожалению, до сих пор достоверные эхогра�
фические критерии, позволяющие прогнозировать
пренатальное исчезновение или уменьшение КАПРЛ,
не найдены. Тем не менее большинство авторов пуб�
ликаций отмечает, что в основном уменьшаются в
размерах или полностью исчезают небольшие обра�
зования, не сопровождающиеся признаками сердеч�
но�сосудистой недостаточности. Р. Morville и соавт.
[30] предположили, что исчезновение КАПРЛ явля�
ется мнимым, т.е. объемное образование в легких не
исчезает, а перестает идентифицироваться с помо�
щью эхографии в связи с повышением эхогенности
легких с ростом срока беременности. Именно такой
механизм может объяснить тот факт, что постнаталь�
ная магнитно�резонансная томография идентифици�
рует КАПРЛ без труда.

Уменьшение размера пораженного участка лег�
кого отмечали многие исследователи. Например, по
данным V. Bunduki и соавт. [16], уменьшение обра�
зования наблюдалось в 16,6%. Полное пренатальное
исчезновение КАПРЛ при динамическом ультразву�
ковом контроле, по данным литературы, отмечено в
среднем в 6% случаев [7, 31, 32–36]. В серии иссле�

дований последних лет этот показатель был суще�
ственно выше. По данным J. Barret и соавт. [13], в
дородовом периоде исчезли 30% КАПРЛ, F. Gornall и
соавт. [4] – 35%, Kuller и соавт. [34] – 17,6%, G. Monni
и соавт. [10] – 11,5%. A. Ierullo и соавт. [11] – 75%. В
наших исследованиях из всех случаев, расцененных
нами в пренатальном периоде как КАПРЛ и пролон�
гированных по решению семей, полное исчезнове�
ние эхографических изменений в III триместре было
зарегистрировано в 30% наблюдений [35, 36].

Интересное наблюдение сделала группа иссле�
дователей во главе с E. Sapin [37]. По их данным, пол�
ная регрессия КАПРЛ была отмечена в 11% случаев.
Обсуждая результаты своей работы, эти авторы от�
метили, что их диагноз, как и диагноз большинства
исследователей, наблюдавших дородовое исчезно�
вение КАПРЛ, основан исключительно на ультразву�
ковых пренатальных данных, не подтвержденных ги�
стологическим анализом. В работе сделан вывод о
том, что описываемые эхографические изменения
могли быть проявлением другой патологии легких
или, как уже указывалось выше, вариантом их нор�
мального развития, поэтому судить о пренатальной
частоте встречаемости КАПРЛ не всегда представ�
ляется возможным.

 При проведении пренатального консультиро�
вания при КАПРЛ у плода следует учитывать, что са�
мым неблагоприятным прогностическим фактором
является развитие НВП. Многоводие и даже смеще�
ние органов средостения имеют меньшее значение.
В исследованиях G. Monni и соавт. [10] было отме�
чено, что при присоединении в дородовом периоде
многоводия выживают 43% новорожденных, а при
сочетании водянки с аномальным количеством вод –
только 7%.

 По данным V. Bunduki и соавт. [16], при КАПРЛ,
который сопровождается НВП, 15% плодов погиба�
ют внутриутробно. Частота перинатальных потерь в
этих исследованиях была высокой и составила 28%.
Анализ этого показателя продемонстрировал, что все
погибшие плоды имели водянку, а из 13 выживших
эта патология была зарегистрирована только в 2 на�
блюдениях.

Большое значение для постнатального прогно�
за имеет тип КАПРЛ. Выше мы уже упоминали о том,
что микрокистозное поражение легких (тип II) чаще
заканчивается неблагоприятными исходами, чем
случаи с кистами больших размеров (тип I). V. Bunduki
и соавт.[16] отметили, что все погибшие плоды и но�
ворожденные имели микрокистозные образования,
а из выживших только у 2 из 13 был зарегистрирован
такой вид аномалии. Анализируя собственные дан�
ные, мы не смогли оценить прогностическое значе�
ние типа КАПРЛ, поскольку все случаи пролонгиро�
ванных беременностей, включавших как I, так и II тип,
закончились благополучно.

Помимо перечисленных факторов, прогноз и
исход при КАПРЛ зависит и от распространенности
процесса. Двустороннее поражение легких, как пра�
вило, приводит к летальному исходу, поскольку вы�
зывает вторичную гипоплазию здоровой легочной
ткани [38]. Как уже отмечалось выше, в наших иссле�

Рис. 14.14. Поперечное сечение грудной клетки плода при
значительном повышении эхогенности доли правого легкого.
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дованиях не было наблюдений, которые мы могли
однозначно трактовать как двусторонний КАПРЛ, по�
этому при проведении пренатального консультиро�
вания мы рекомендуем руководствоваться данными
литературы.

По нашим данным, определенное значение при
составлении прогноза при пренатальном выявлении
КАПРЛ может иметь допплерография. В тех случаях,
когда сохранена нормальная васкуляризация изме�
ненного легкого, перинатальный исход может быть
более благоприятным по сравнению с клинически�
ми наблюдениями с обедненной сосудистой сетью
легкого [39]. Опыт применения допплерографии при
КАПРЛ невелик, поэтому требуются дополнительные
исследования, направленные на изучение прогнос�
тической значимости этого метода.

Таким образом, большинство авторов, изучаю�
щих проблему пренатальной диагностики КАПРЛ,
отмечают, что перинатальный прогноз при этой па�
тологии в целом может быть расценен как благопри�
ятный. По данным литературы, при отсутствии мно�
говодия, водянки и смещения органов средостения
выживаемость плодов очень высока и может дости�
гать 70–100% [10, 34, 38]. В целом среди плодов с
пренатально диагностированным КАПРЛ перина�
тальные потери не превышают 15% [39].Однако, по
данным этих же авторов, среди детей с различными
формами КАПРЛ, родившихся живыми, до 35% мо�
гут погибнуть от осложнений, вызванных основным
заболеванием. Оставшиеся 65% имеют хороший
прогноз для жизни и здоровья.

Постнатальное течение КАПРЛ во многом зави�
сит от особенностей пренатального периода и от
формы порока. Основным проявлением КАПРЛ пос�
ле родов является респираторный дистресс. В тех
случаях, когда в дородовом периоде образование
исчезло или уменьшилось в размерах, клиническая
симптоматика у новорожденного может отсутство�
вать. По нашим данным, ни один из 10 детей, кото�
рым до родов был поставлен диагноз КАПРЛ, в пе�
риод новорожденности не имел симптомов легочной
патологии. Тем не менее дети с пренатально диаг�
ностированным КАПРЛ заслуживают внимания и ди�
намического наблюдения, поскольку они входят в
группу риска по развитию различной легочной пато�
логии. Следует помнить, что основными методами
диагностики в постнатальном периоде являются маг�
нитно�резонансная томография и компьютерная то�
мография. Рентгенологическое исследование не
дает адекватной информации и не может быть мето�
дом выбора при обследовании новорожденного [38].

Сроки появления первых симптомов КАПРЛ у
детей и характер нарушений значительно варьиру�
ют. По данным J. Stoсker и соавт. [7], в 85% наблю�
дений проблемы с легкими, в частности инфекцион�
ного характера, развиваются в течение первых 2 лет
жизни. В исследованиях R. Miller и соавт. [39] было
отмечено, что у 72% детей с КАПРЛ симптомы пато�
логии легких (респираторный дистесс – 68%, частые
инфекционные легочные заболевания с температу�
рой и кашлем – 16%) появляются в течение первого
месяца жизни и только у 28% – спустя месяц. По дан�

ным G. Monni и соавт. [10], 10% детей с КАПРЛ через
год после рождения страдают повторяющимися ле�
гочными инфекционными заболеваниями. J. Stoсker
и соавт. [7] зарегистрировали респираторные симп�
томы сразу после рождения у 50% новорожденных с
КАПРЛ I типа и у 100% со II�м и III�м типом.

Основное лечение КАПРЛ при появлении выра�
женных респираторных нарушений – это хирургичес�
кое удаление пораженной части легкого. Успешность
хирургического лечения при КАПРЛ высока. В случа�
ях асимптомного течения заболевания многие спе�
циалисты также рекомендуют оперативное лечение
во избежание возможной малигнизации, поскольку
доказана связь между КАПРЛ и легочной рабдомио�
саркомой (опухоль, на которую приходится 5% от
всех легочных опухолей в детском возрасте). В ис�
следованиях F. Gornall и соавт. [4] 83% детей были
успешно прооперированы после родов.

Несмотря на достаточно благоприятный прена�
тальный прогноз и возможность радикального лечения
КАПРЛ после родов, часть пациенток принимают ре�
шение о прерывании беременности. Например, по дан�
ным G. Monni и соавт. [10], прерывание беременности
выбрали 9 пар из 26, т.е. 35% от всей группы и 41% от
случаев, диагностированных до 25 нед. По данным F.
Gornall и соавт. [4], этот показатель был меньше и со�
ставил только 8%. В наших исследованиях были пре�
рваны 16,7% беременностей. Во всех случаях диагноз
был поставлен до периода жизнеспособности плода.
Кроме того, отягощающими факторами было сочета�
ние основной патологии с пороками развития других
органов и систем, присоединение НВП или большие
размеры образования в легких уже во II триместре.

Развитие пренатальной медицины позволило
достичь значительных успехов в дородовой коррек�
ции многих аномалий развития. В России пренаталь�
ная коррекция пороков не проводится. За рубежом к
настоящему времени уже накоплен опыт дородово�
го хирургического лечения КАПРЛ.

Теоретически при этой патологии возможно хи�
рургическое лечение открытым (лобэктомия) и закры�
тым (пункция кистозных образований под ультразву�
ковым или эндоскопическим контролем) способом.
Наибольшая серия пренатального оперативного ле�
чения (удаление пораженной доли легкого) описана
N. Adzick и соавт. [7]. По мнению авторов, пренаталь�
ное хирургическое лечение следует проводить в тех
случаях, когда перспективы вынашивания сомнитель�
ны, в частности при присоединении НВП. По их дан�
ным, 10 (63%) из 16 плодов с водянкой, оперирован�
ных в пренатальном периоде, выжили. По мнению дру�
гих специалистов, открытые вмешательства значи�
тельно увеличивают риск перинатальных потерь и не
улучшают перинатальные показатели [34].

Знания о пре� и постнатальных проявлениях
КАПРЛ, достаточно хороший прогноз при этом забо�
левании, а также наличие методов, позволяющих
диагностировать эту патологию внутриутробно, дают
возможность достаточно четко планировать тактику
ведения беременных с КАПРЛ у плода.

При изолированной форме КАПРЛ прогноз для
жизни благоприятный и при желании семьи беремен�
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ность можно пролонгировать. В этой ситуации требу�
ется лишь динамический ультразвуковой контроль с
функциональной оценкой внутриутробного состояния
плода. Родоразрешение возможно в родильном доме
общего профиля в доношенном сроке беременности с
последующим наблюдением новорожденного у пуль�
монологов. Если до периода жизнеспособности плода
при динамическом контроле выявляется НВП или со�
четанные аномалии развития целесообразно решить
вопрос о прерывании беременности, учитывая высо�
кий риск перинатальных осложнений.

Если диагноз КАПРЛ поставлен в интервале 32–
34 нед и заболевание сопровождается водянкой, сле�
дует назначить стероиды для ускорения созревания
легких и рекомендовать досрочное родоразрешение
с последующим оперативным лечением.

При наличии кист большого размера (КАПРЛ
I типа), сдавливающих здоровую часть легких,

можно проводить пренатальное дренирование
или многократные пункции. Например, по данным
G. Bernaschek и соавт. [40] торакоамниотическое
шунтирование при увеличении кист было осуще�
ствлено в сроки от 22 до 35 нед. Следует помнить,
что это паллиативное вмешательство, поскольку
накопление содержимого кисты происходит
очень быстро.

В заключение следует отметить, что КАПРЛ – это
одна из немногих аномалий развития с очень широ�
ким спектром перинатальных проявлений: от внутри�
утробного исчезновения до неблагоприятных исхо�
дов. Методы пренатальной диагностики позволяют
с большой степенью достоверности оценить прогноз
для плода при этой патологии, планировать тактику
ведения беременности и постнатального обследова�
ния, а также подготовиться врачам и родителям к ока�
занию новорожденному адекватной помощи.
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Глава 14. Легкие

ЛЕГОЧНАЯ СЕКВЕСТРАЦИЯ

Секвестрация легкого – это порок развития, при
котором часть аномально развитой легочной парен�
химы отделяется от неизмененного легкого. Секвестр
не связан с воздухоносными путями и не имеет фун�
кционального кровотока. Кровоснабжение секвест�
ра, в отличие от других аномалий развития легких,
осуществляется изолированным сосудом, отходя�
щим непосредственно от аорты.

Детские хирурги определяют легочную секвес�
трацию как «кистозное образование нефункциони�
рующей легочной ткани, не имеющее явной связи с
трахеобронхиальным деревом и получающее арте�
риальное кровоснабжение целиком (или почти це�
ликом) из аномально развитых системных сосудов».
В 1974 г. исследования R. Sade и соавт. [1] показа�
ли, что правильнее употреблять термин «спектр ле�
гочной секвестрации», поскольку существуют раз�
личные комбинации системного и легочного крово�
снабжения и венозного дренажа как нормальной, так
и измененной части легкого. Нормальная часть лег�
кого может получать кровь из аномальных сосудов
системного происхождения, в то время как секвестр
может быть и без аномального кровоснабжения [2,
3]. Спектр легочной секвестрации состоит из мно�
жества переходящих друг в друга форм заболева�
ний. Он начинается с аномального кровоснабжения
обычной по структуре легочной ткани и заканчива�
ется с нарушенным строением паренхимы с нор�
мальным кровоснабжением.

Существуют две формы легочной секвестрации:
интралобарная и экстралобарная (рис. 14.15). При
интралобарном варианте порока патологический
процесс локализуется в паренхиме легкого (рис.
14.16), тогда как при экстралобарном процессе – за
пределами висцеральной плевры [4]. Интралобарная
секвестрация формируется в том случае, когда про�
цесс отделения части первичной кишки завершает�
ся до образования плевры. Таким образом, нормаль�
ная и измененная части легкого имеют общую плев�
ру. Интралобарная секвестрация – самая частая фор�
ма этой аномалии. На нее приходится до 90% всех
случаев, и только в 10% наблюдений регистрируют�
ся экстралобарные формы. Интралобарный секвестр
чаще располагается в нижних долях легких [5].

Если отделение секвестра происходит после
формирования плевры, аномальная часть легкого бу�
дет располагаться вне здоровой паренхимы и будет
иметь собственную плевру, т.е. возникает экстрало�
барная секвестрация. Абдоминальная экстралобар�
ная секвестрация может представлять собой ретро�
перитонеальное образование или кисту, примыкаю�
щую к желудку и иногда с ним соединяющуюся. В по�
давляющем большинстве наблюдений (77,4%) секве�
стрированное легкое обнаруживается между нижней
долей и диафрагмой, но возможна интраперикарди�
альная, медиастенальная, поддиафрагмальная лока�
лизация экстралобарного секвестра. Экстралобарная
секвестрация может быть двусторонней [6]. Артери�
альное кровоснабжение осуществляется в основном
из нисходящей аорты, венозный отток обычно осуще�
ствляется через пищеводные вены или нижнюю полую
вену, но в 25% случаев венозное кровообращение
идет через легочные вены [7].

Гистологически экстралобарная легочная секве�
страция характеризуется наличием мелких кистоз�
ных образований в легочной паренхиме, выстланных
бронхиальным эпителием, но не связанных с брон�
хиолами. Типичным для этого порока является нали�
чие системных артерий, которые, в отличие от легоч�
ных сосудов, не располагаются параллельно ветвям
бронхиального дерева. Интралобарная секвестрация
характеризуется наличием кубического или плоско�
го эпителия, выстилающего кисты, которые содер�
жат слизь или гной.

Трахеобронхиальное дерево развивается из вы�
пячивания вентральной стенки первичной кишки. Ле�
гочная секвестрация является одним из бронхопуль�
мональных пороков развития этой структуры. Пред�
положительно существует два варианта возникнове�
ния секвестра. При первом в ранние сроки беремен�
ности от гортанно�трахеального выроста первичной
кишки отделяется небольшая часть, которая в послед�
ствии формирует легочный секвестр. При втором, в
силу не установленных причин в развивающемся лег�
ком часть его паренхимы утрачивает связь с основ�
ной массой с последующим возникновением секвес�
тра. В любом случае возникновение этого порока про�
исходит до разделения системы кровообращения на
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большой и малый круги, поскольку, как уже упомина�
лось выше, кровоснабжение секвестра осуществля�
ется не легочной артерией, а аортой.

Легочная секвестрация относится к редким по�
рокам развития, поэтому частота этого порока до сих
пор точно не установлена. В основном в литературе
описаны отдельные клинические наблюдения по
пренатальной диагностике легочной секвестрации.
Серии исследований не превышают 8–10 случаев.

Дородовая диагностика легочной секвестрации
основывается на данных эхографического исследо�
вания. Измененная часть легкого имеет повышенную
эхогенность, четкие контуры и однородную структу�
ру. Принципиально важным моментом пренатально�
го выявления этого порока является обнаружение
отдельного питающего сосуда, отходящего от аор�
ты. ЦДК оказывает существенную помощь в иденти�
фикации системного кровоснабжения секвестриро�
ванного легкого (рис. 14.17) [8–10].

В исследованиях R. Ruano и соавт. [11] был рас�
смотрен вопрос применения трехмерной эхографии
в диагностике легочного секвестра. Авторы проана�
лизировали 8 случаев из собственной практики, ког�

да у плода визуализировался гиперэхогенный учас�
ток легкого. Дифференциальный диагноз проводил�
ся между КАПРЛ и легочной секвестрацией. Интерес�
но, что при двухмерной эхографии ни в одном из 8
случаев авторам не удалось обнаружить питающий
сосуд с помощью ЦДК. Исследования в режиме 3D в
2 наблюдениях позволили выявить этот сосуд и под�
твердить наличие у плода секвестрации. Случаев
ложноположительной диагностики с помощью трех�
мерной эхографии у этих исследователей не было.

Несмотря на то, что легочная секвестрация и
КАПРЛ III типа отличаются по этиологии и патогене�
зу, их пренатальные проявления очень похожи, по�
этому далеко не во всех случаях можно поставить
точный диагноз в пренатальном периоде. Более
того, обе аномалии могут исчезать к III триместру.
Р. Morville и соавт. [12] предположили, что опреде�
ленную роль в исчезновении секвестра может иг�
рать окклюзия питающего сосуда.

Экстралобарные формы диагностируются дос�
таточно просто в связи с тем что секвестр, располо�
женный вне здорового легкого, по эхогенности суще�
ственно отличается от окружающих тканей и хорошо

Рис. 14.16. Интралобарная легочная секвестрация  при поперечном (А) и продоль�
ном (Б) сканировании. Тазовое предлежание плода. Отчетливо видны легочный сек�
вестр (стрелка) и повышение эхогенности в правой половине грудной полости.

Рис. 14.15. Легочная секвестрация:
1 – интралобарная;  2 – экстралобар�
ная внутригрудная; 3 – экстралобарная
интраабдоминальная.

А Б
3

2

1

Рис. 14.17. Легочная секвестрация (стрелка) в В�режиме (А) и в режиме ЦДК (Б). Отчетливо видно системное кровоснаб�
жение секвестрированного легкого.
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визуализируется при ультразвуковом исследовании.
Тем не менее выявление образования повышенной
эхогенности под диафрагмой или ниже в брюшной
полости не всегда вызывает у исследователя ассо�
циацию с аномалией легкого [13]. В начале нашей
практики наиболее частым первоначальным диагно�
зом в этой ситуации было опухолевое образование
брюшной полости (тератома). Диагноз экстралобар�
ной легочной секвестрации удавалось поставить
только при использовании ЦДК (рис. 14.18, 14.19).

Легочная секвестрация может сочетаться с дру�
гими пороками развития. В связи с тем что аномалия
относится к бронхопульмональным порокам первич�
ной кишки, возможны сочетания с другими нозологи�
ческими формами из этой группы: трахеопищеводным
свищом, удвоением пищевода, нейроэнтеральными
кистами и т.д. Внелегочные аномалии чаще (до 60%
случаев) регистрируются при экстралобарной секве�
страции. При этой патологии описаны сочетания с
диафрагмальной грыжей, пороками сердца, аномали�
ями опорно�двигательной системы и др. По данным

B. Savic и соавт. [14], около 60% плодов с экстрало�
барной секвестрацией имеют сочетанные аномалии,
в основном диафрагмальные грыжи (28%), другие
аномалии легких (10%) и пороки сердца (8%). Лишь
14% приходится на другие пороки развития.

Кроме того, при аномалиях кровоснабжения из�
мененного участка постепенно у плода формирует�
ся левоправый шунт, который приводит к сердечной
недостаточности и возникновению НВП. Присоеди�
нение НВП является крайне неблагоприятным фак�
тором [6, 8, 10].

Хромосомные нарушения не характерны для ле�
гочной секвестрации. По нашему мнению, пренаталь�
ное кариотипирование следует предлагать в случае
пролонгирования беременности, поскольку инфор�
мация о плоде в этом случае должна быть максималь�
но полной.

Прогноз при легочной секвестрации зависит
от наличия сочетанных аномалий развития и при�
соединения НВП. В подавляющем большинстве
этих случаев в постнатальном периоде регистриру�

Рис. 14.18. Экстралобарная поддиафрагмальная легочная секвестрация (стрелка) в В�режиме (А) и в режиме ЦДК (Б).
Отчетливо видно системное кровоснабжение секвестрированного легкого.

БА

БА

Рис. 14.19. Экстралобарная интраабдоминальная легочная секвестрация (стрелка) в В�режиме (А) и в режиме ЦДК (Б).
Отчетливо видно системное кровоснабжение секвестрированного легкого.
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Бронхогенная киста – это кистозное образова�
ние, расположенное в толще паренхимы легкого и
выстланное бронхиальным эпителием. Частота
встречаемости бронхогенных кист в пре� и постна�
тальном периоде не установлена в связи с редкой
встречаемостью этой аномалии.

Бронхогенные кисты относятся к врожденным
бронхолегочным аномалиям первичной кишки. Эта
группа аномалий развития делится на центральные
и периферические кисты.

Центральные кисты образуются очень рано в
результате отделения небольших групп клеток от
первичной кишки в процессе почкования. Обычно они
бывают единичными [1]. В общей структуре бронхо�
генных кист на центральные образования приходит�
ся до 30% наблюдений [2].

Периферические кисты появляются в интерва�
ле между 6 и 16 нед эмбрионального развития, ког�
да происходит быстрое деление бронхов дисталь�
нее субсегментарного уровня. На этот вид кист при�
ходится до 70% наблюдений. Обычно они бывают
выстланы респираторным эпителием. Кроме того,
в их стенке могут содержаться элементы хряща.
Нередко периферические кисты бывают множе�
ственными [3].

Диаметр бронхогенных кист варьирует от не�
скольких миллиметров до 5–6 см и более. Сосуды,
кровоснабжающие эти образования, не связаны с
легочными артериями. В большинстве случаев брон�
хогенные кисты локализуются в среднем средосте�
нии, включающем трахею и пищевод [4].

Ультразвуковая диагностика бронхогенных кист
основана на визуализации анэхогенных образований
разного диаметра в толще паренхимы легких (рис.
14.20) [5]. Эхогенность окружающей ткани легких при
этой аномалии развития не меняется.

Самая ранняя диагностика бронхогенной кисты
была осуществлена отечественными авторами в кон�
це I триместра беременности [6]. В 13–14 нед в груд�
ной полости плода слева над диафрагмой обнаружи�
ли анэхогенное образование диаметром 10 мм, ко�
торое увеличилось с ростом срока беременности
(рис. 14.21). Аномалий кариотипа и сочетанных по�
роков развития не было выявлено, тем не менее па�
циентка приняла решение о прерывании беременно�
сти. При аутопсии подтверждено наличие кисты плев�
ральной полости. Капсула образования была выст�
лана кубическим и цилиндрическим эпителием.
Окончательный диагноз – целомическая киста плев�
ральной полости.

ются летальные исходы [5]. При наличии у плода
изолированного секвестра диагноз требует под�
тверждения после рождения на основании данных
компьютерной томографии или магнитно�резонан�
сного исследования. Существенную помощь хирур�
гам оказывает ангиография, поскольку этот метод
дает точную информацию о расположении аномаль�
ных сосудов и позволяет избежать такого интрао�
перационного осложнения как кровотечение [15].
Измененный участок легкого должен быть удален,

поскольку в противном случае существует риск его
инфицирования с образованием абсцесса, а также
нарастания признаков сердечно�сосудистой недоста�
точности. Обычно методом выбора является лобэкто�
мия, реже сегментэктомия или эмболизация питаю�
щего сосуда. Удаление значительной части легкого,
как правило, не вызывает каких�либо последствий со
стороны функции дыхания, поскольку альвеолы про�
должают развиваться до 5�летнего возраста и легкие
постепенно компенсируют потерянный объем.
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Это наблюдение, как и многие другие, в оче�
редной раз доказывает, что пренатальная эхогра�
фия позволяет лишь заподозрить бронхогенную
кисту. В дородовом периоде существует много
аномалий развития, с которыми необходимо про�
водить дифференциальный диагноз. В этот пере�
чень входит КАПРЛ, диафрагмальная грыжа, а так�
же другие медиастинальные образования (тера�
тома, образования вилочковой железы, лимфан�
гиомы, перикардиальные кисты и др.). Кроме того,
при ультразвуковом исследовании патологичес�
ких образований в легких плода следует помнить
об энтерогенных дупликационных кистах. Они воз�
никают в связи с нарушением развития энтодер�
мальной трубки в период ее деления на дыхатель�
ную и пищеварительную системы, поэтому лока�
лизуются в области трахеобронхиального дерева
и пищевода. Стенка энтерогенной кисты по стро�
ению напоминает желудок и кишечник [7].

Интересное наблюдение в этом отношении
опубликовала О.А. Москвина [8], которая сообщила
о пренатальной диагностике анэхогенного образова�
ния, которое изначально было расценено как брон�
хогенная киста. Образование размером 24х20 мм
располагалось в верхних отделах левого легкого пло�
да, было изолированным и не сопровождалось при�

знаками легочно�сердечной недостаточности. Пос�
ле рождения ребенка даже магнитно�резонансная
томография не позволила установить точный диаг�
ноз и лишь уточнила место расположения образова�
ния – в середине легкого между пищеводом и трахе�
ей. Диагноз энтерогенной кисты был поставлен толь�
ко после операции в ходе гистологического иссле�
дования стенки удаленного образования.

Это клиническое наблюдение прекрасно демон�
стрирует сложность дифференциально�диагности�
ческого процесса в пренатальном периоде и доказы�
вает, что мно�
гие образова�
ния в легких
плода имеют
а б с о л ю т н о
схожие ультра�
звуковые при�
знаки. В дан�
ном случае ав�
тор исключила
диафрагмаль�
ную грыжу у
плода и КАПРЛ
I типа. Предпо�
ложение о на�

БА

ДГВ

Рис. 14.20. Бронхогенная киста (стрелка). Режим ЦДК при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании. В – трехмер�
ная реконструкция. Г – оперативное удаление. Д – макропрепарат [5].

Рис. 14.21. Киста плевральной полос�
ти (1) в 13 нед 3 дня. 2 – желудок [6].
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личии у плода энтерогенной кисты не было высказа�
но в связи с крайней редкостью этой аномалии раз�
вития и полной идентичностью ультразвуковой кар�
тины этих образований. Единственным отличием яв�
ляется локализация. Бронхогенные кисты обычно
располагаются в переднем и среднем средостении,
энтерогенные кисты – в заднем.

Крайне редко бронхогенная киста может распо�
лагаться вне основной массы легкого, т.е. эктопичес�
ки, как экстраперитонеально, так и в абдоминальном
отделе [3]. P. Bagolan и соавт. [3] впервые описали
случай пренатальной диагностики эктопической
бронхогенной кисты в виде интраабдоминального
анэхогенного образования диаметром 27 мм, приле�
жащего к диафрагме. При пренатальной эхографии
точно установить происхождение образования не
удалось. Дифференциальный диагноз в этом случае
авторы проводили с кистозной нейробластомой, кро�
воизлиянием в надпочечник, дупликатурой нижней
трети пищевода и ретроперитонеальной кистозной
лимфангиомой.

Известно, что все перечисленные аномалии раз�
вития имеют абсолютно схожую клиническую карти�
ну, поэтому окончательный диагноз можно поставить
только во время операции. В большинстве случаев
специалисты предпочитают проведение хирургичес�
кого лечения во избежание инфицирования этих об�
разований и вторичного кровоизлияния.

После рождения ребенка даже при проведении
магнитно�резонансной томографии диагноз не был
уточнен. Несмотря на отсутствие клинических симп�
томов, ребенок был прооперирован. Только гистоло�
гическое исследование удаленного образования по�
казало наличие морфологических признаков бронхо�
генной кисты. В этом наблюдении нетипичное рас�
положение бронхогенной кисты кроется в эмбриоло�
гических законах формирования этого порока разви�
тия. Так же, как и дупликатуры кишечника, бронхо�
генная киста возникает в результате аномалии раз�
вития первичной кишки, поэтому обе эти аномалии
имеют сходные гистологические характеристики и
клиническую картину [2].

В большинстве случаев бронхогенные кисты яв�
ляются изолированными, хотя могут сочетаться с дру�
гими аномалиями развития прежде всего с  бронхо�
пульмональными пороками первичной кишки (дупли�
катура пищевода, трахеопищеводный свищ, нейроэн�

теральные кисты, легочная секвестрация). Кроме того,
описаны сочетания этого порока развития с порока�
ми сердца, диафрагмальной грыжей, аномалиями
опорно�двигательной системы [4, 9].

Бронхогенные кисты редко сочетаются с хромо�
сомными аномалиями, тем не менее Р. Ромеро и со�
авт. [10] описывают клинические наблюдения, при
которых у плода с трисомией 21 была диагностиро�
вана бронхогенная киста.

В связи с малочисленностью опубликованных
случаев в клинической практике нельзя однозначно
делать выводы о целесообразности обязательного
пренатального кариотипирования при бронхогенных
кистах, однако при наличии у плода сочетанных ано�
малий развития знания о генетическом статусе пло�
да могут помочь в определении тактики ведения бе�
ременности.

Клинические проявления бронхогенных кист в
послеродовом периоде различны. Центральные ки�
сты, как правило, протекают бессимптомно. Тем не
менее детские хирурги предпочитают рекомендовать
удаление кисты во избежание осложнений, которые
трудно прогнозировать и тем более предотвратить.
Одним из осложнений является инфицирование ки�
сты. Кроме того, при наличии сообщения с дыхатель�
ными путями киста может резко увеличиться в раз�
мере, что нередко приводит к острому респиратор�
ному дистрессу и даже к пневмотораксу. Еще одним
поздним осложнением является озлокачествление
бронхолегочной кисты, которое встречается редко,
но имеет самые неблагоприятные последствия для
жизни и здоровья.

При периферических множественных кистах ве�
роятность респираторного дистресса больше, чем
при кистах, расположенных центрально в связи с
большим объемом пораженной части легкого. Кро�
ме того, периферические кисты чаще сообщаются с
бронхами и соответственно чаще осложняются ин�
фицированием.

В целом перинатальный прогноз при бронхо�
генных кистах большинство авторов расценивает
как благоприятный. При отсутствии сочетанных
аномалий развития и НВП беременность можно
пролонгировать. Родоразрешение следует прово�
дить в зависимости от акушерской ситуации. Опе�
ративное родоразрешение не улучшает постна�
тальных исходов.
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Глава 15

СЕРДЦЕ

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

Таблица 15.1. Младенческая смертность в Российской Федерации (на 10 000 новорожденных)

Показатель 1997 г. 1998 г. 1999 г. 2000 г. 2001 г.

Смертность от врожденных пороков 42,0 40,5 38,7 35,5 34,4
Смертность от ВПС 16,7 15,9 16,1 15,1 15,8
Процент смертности от ВПС среди всех 39,8 39,3 41,7 42,5 45,9
пороков развития

Врожденные пороки сердца (ВПС) являются од%
ной из самых распространенных аномалий развития
и, согласно статистике, встречаются с частотой 7–
12 случаев на 1000 новорожденных. ВПС привлека%
ют пристальное внимание исследователей во всем
мире не только в связи с высокой частотой, но и по%
тому, что они являются основной причиной смерти
детей до года жизни. Среди детей, рождающихся с
ВПС, 14–29% умирают в первую неделю жизни, 19–
42% – в течение первого месяца, а 40–87% младен%
цев не доживают до одного года [1].

По данным государственного статистического
отчета о врожденных аномалиях в Российской Феде%
рации за период с 1997 по 2001 г., отмечается неук%
лонный рост количества впервые зарегистрирован%
ных ВПС [2]. Согласно этому отчету, показатель мла%
денческой смертности от пороков развития имеет
тенденцию к снижению, а потери от ВПС остаются
практически без изменений, и в структуре смертно%
сти от врожденных пороков развития почти 50% при%
ходится на ВПС (табл. 15.1).

Вся история мировой пренатальной эхографии
доказывает, что в основе диагностики любого врож%
денного порока развития лежит хорошо организован%
ная система скринингового обследования беремен%
ных. Наличие государственной скрининговой про%
граммы, четкое взаимодействие специалистов I и II
уровней обследования, введение национальных ре%
гистров врожденной и наследственной патологии –
все эти факторы существенно влияют на качество до%
родовой диагностики, в частности на выявляемость
ВПС у плода.

Согласно данным мультицентрового европейс%
кого исследования, чувствительность пренатальной
эхографии при диагностике ВПС на I уровне скринин%
га в конце 90%х гг. составила 25% [3]. Поскольку ус%
ловия и организация пренатального обследования

значительно отличаются в разных странах, этот по%
казатель варьировал в очень широких пределах от 3
до 48% (табл. 15.2). Следует отметить, что при изо%
лированных ВПС точность пренатальной диагности%
ки была существенно ниже в сравнении с сочетан%
ными ВПС –  соответственно16 и 49%.

Проведенный в нашей стране мультицентро%
вой анализ дородовой выявляемости ВПС в конце
90%х гг. показал, что в 28 субъектах Российской Фе%
дерации точность пренатальной диагностики ВПС
составила в среднем 18,3% [4]. Разделение всех
респондентов на две группы (I уровень обследова%
ния и центры пренатальной диагностики (ЦПД)) по%
зволило установить, что на I уровне выявляемость
ВПС в среднем составила только 9,5%, а в регио%
нальных ЦПД – 43,4%. Согласно результатам мно%
гих зарубежных и отечественных специалистов,
чувствительность пренатальной эхографии в диаг%
ностике ВПС при условии проведения скрининго%
вых ультразвуковых исследований в ЦПД может до%
стигать 80–90%.

Так, по данным ЦПД при клиническом роддо%
ме № 27 г. Москвы, точность пренатальной диаг%
ностики ВПС в последние годы составила 85,7–
92,3%. В двух ЦПД г. Красноярска точность прена%
тальной диагностики ВПС в 2002–2003 гг. состави%
ла 64,6%, причем 88,1% пороков было диагности%
ровано до наступления жизнеспособности плода
[5]. Согласно результатам, полученным Н.Н. Смир%
новым и И.Т. Стремоуховой [6] в г. Орле, прена%
тально диагностировано 90% ВПС. При этом было
отмечено, что использование четырехкамерного
среза позволило диагностировать только 20% всех
ВПС и еще в 40% случаев заподозрить другие сер%
дечно%сосудистые аномалии. По данным ЦПД г.
Оренбурга при исключении из анализа клинически
незначимых ВПС точность пренатальной диагнос%ak
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Таблица 15.2. Точность пренатальной ультразвуковой ди%
агностики ВПС (по данным EUROSCAN Study Group) [3]

Страна Точность, %

Австрия 26
Хорватия 3
Дания 11
Франция 48
Германия 40
Италия 19
Литва 7
Нидерланды 11
Испания 45
Швейцария 22
Юго%Западная Украина 9
Великобритания 35

тики сердечно%сосудистых аномалий в 2000–2001 гг.
составила 91–93% [7].

Таким образом, уже в нескольких регионах до%
казано, что эффективная пренатальная диагностика
ВПС может быть достигнута только при осуществле%

нии скрининговых «анатомических» ультразвуковых
исследований во II триместре в условиях ЦПД (II уро%
вень обследования) силами подготовленных специ%
алистов и на аппаратах экспертного или высокого
класса. Эта схема проведения скринингового ульт%
развукового исследования во II триместре беремен%
ности уже стала доминирующей во многих европей%
ских странах, а в нашей стране она используется пока
только в нескольких регионах. Самым главным в этой
схеме является осуществление обязательной комп%
лексной оценки четырехкамерного среза сердца и
среза через три сосуда.

Четырехкамерный срез сердца

Для получения изображения четырехкамерного
среза сердца датчик устанавливают перпендикуляр%
но позвоночнику плода при поперечном сканировании
его грудной клетки на уровне атриовентрикулярных
клапанов (рис. 15.1). При правильном получении че%
тырехкамерного среза достаточно четко визуализи%
руются правый и левый желудочки, правое и левое
предсердия, межжелудочковая и межпредсердная
перегородки, створки митрального и трикуспидально%
го клапана, а также клапан овального отверстия.

Для соблюдения основных методических подхо%
дов к оценке четырехкамерного среза сердца плода
при каждом ультразвуковом исследовании целесо%
образно отвечать на следующие вопросы.

1. Занимает ли сердце плода нормальное рас%
положение?

2. Нормальные ли размеры сердца?
3. Как располагается ось сердца?
4. Одинаковые ли размеры предсердий и желу%

дочков?
5. Нет ли дефектов межжелудочковой перего%

родки?
6. Занимают ли атриовентрикулярные клапаны

нормальное положение?

Рис. 15.1. Схематическое и эхографическое изображение четырехкамерного среза сердца плода. 1 – правый желудочек;
2 – правое предсердие; 3 – левое предсердие; 4 – левый желудочек; 5 – позвоночник.
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Глава 15. Сердце

7. Нет ли изменений эндокарда, миокарда и пе%
рикарда?

1. Занимает ли сердце плода нормальное распо�
ложение? Оценку расположения сердца плода произ%
водят по отношению к квадрантам. Для этого мыслен%
но проводят две линии при поперечном сканировании
грудной клетки плода: одну в сагиттальном направле%
нии, другую – в поперечном. В норме сердце у плода
преимущественно располагается в переднем левом
квадранте (рис. 15.2). При этом основным критерием
расположения сердца является положение его вер%
хушки. При декстрокардии сердце располагается
большей частью справа от средней линии тела, а вер%
хушка сердца находится справа от грудины. Мезокар%
дия – положение сердца, при котором его продоль%
ная ось лежит в сагиттальной плоскости, и верхушка
располагается напротив грудины.

2. Нормальные ли размеры сердца? Общие раз%
меры сердца плода оценивают по их отношению к раз%
мерам грудной клетки. В норме сердце занимает не
более 1/3 поперечного среза грудной клетки. Если сер%

дце плода занимает более 1/3 поперечного сечения
грудной клетки, то это свидетельствует о кардиомега%
лии. Следует помнить, что некоторые ВПС (аномалия
Уля, кардиомиопатия, аномалия Эбштейна) практичес%
ки всегда сопровождаются кардиомегалией.

3. Как располагается ось сердца? Оценку рас%
положения оси сердца проводят по отношению к са%
гиттальному направлению (рис. 15.3). В норме угол
между осью сердца плода, проходящей через меж%
желудочковую и межпредсердную перегородки, и са%
гиттальным направлением во второй половине бере%
менности в среднем составляет 45°. При этом инди%
видуальные колебания составляют от 30 до 60°. Со%
гласно проведенным исследованиям, оценка распо%
ложения оси сердца позволяет диагностировать ВПС
у плода с чувствительностью 79,3% и специфичнос%
тью – 97,5% [8]. В исследованиях T. Shipp и соавт. [9]
было установлено аномальное расположение оси
сердца у 44% плодов с ВПС. В этих случаях чаще все%
го обнаруживались общий артериальный ствол, сте%
ноз легочной артерии, коарктация аорты и тетрада
Фалло. Таким образом, изучение расположения оси
сердца позволяет заподозрить врожденные пороки
главных артерий, при которых четырехкамерный срез
сердца нередко выглядит нормальным.

4. Одинаковые ли размеры предсердий и желу�
дочков? Предсердия и желудочки сердца плода в
норме выглядят приблизительно равными. При этом
предсердия визуализируются в виде сферических
образований, а желудочки имеют больше коничес%
кую форму. Правый желудочек, как правило, распо%
лагается ближе к грудине, а левый желудочек распо%
лагается ближе к поперечному срезу позвоночника.
Дополнительно для идентификации предсердий
можно использовать визуализацию клапана овально%
го отверстия, движения которого определяются в
полости левого предсердия. Правый желудочек мож%
но легко отличить от левого не только по его распо%
ложению, но и по характерному эхографическому
изображению, создаваемому сосочковыми мышца%
ми и фиброзными связками.

Обнаружение диспропорции размеров камер
сердца является важным диагностическим критери%
ем многих ВПС. Так, увеличение размеров правого
предсердия отмечается при стенозе/атрезии легоч%
ной артерии, выраженной трикуспидальной регурги%

Рис. 15.2. Схематическое изображение оценки располо%
жения сердца плода в грудной клетке. Л – левая сторона;
П – правая сторона.

Л

П

Позвоночник

Грудина

Рис. 15.3. Схематическое изображение оценки положения оси сердца плода (А). Аномальное положение оси сердца (90°)
у плода со сложным ВПС. Б – эхограмма. В – схема.
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тации, аномалии Эбштейна и аномальном впадении
легочных вен. Уменьшение размеров левого желу%
дочка часто отмечается при гипоплазии левых отде%
лов сердца, атрезии аорты и атрезии митрального
клапана, а уменьшение размеров правого желудоч%
ка – при его гипоплазии, атрезии/гипоплазии легоч%
ной артерии и атрезии трикуспидального клапана.
Нормативные показатели конечного диастолическо%
го размера левого и правого желудочков представ%
лены на рис. 15.4.

5. Нет ли дефектов межжелудочковой перего�
родки? Для исключения дефектов межжелудочковой
перегородки (ДМЖП), которые являются наиболее
частой формой ВПС, необходимо осуществлять ее
тщательную визуализацию на всем протяжении.
Трудности в диагностике ДМЖП чаще всего связаны
с их малыми размерами и с особенностями положе%
ния плода во время исследования. Эхокардиографи%
ческая диагностика обширных ДМЖП основывается
на выявлении в их структуре эхонегативной зоны,
свидетельствующей об отсутствии целостности пе%
регородки. Обычно ДМЖП правильно диагностиру%
ется, когда его размер превышает 4 мм, однако в ред%
ких случаях возможна диагностика и более мелких
дефектов. Во избежание диагностических ошибок
необходимо обнаружить дефект минимум в двух
плоскостях, одна из которых должна проходить под
прямым углом к перегородке. Наибольшие трудно%
сти вызывает диагностика трабекулярных ДМЖП, ло%
кализующихся преимущественно в мышечной части
перегородки и инфундибулярном отделе правого
желудочка. Только тщательное изучение четырех%

камерного среза сердца плода позволяет идентифи%
цировать эти дефекты.

Другим диагностическим критерием ДМЖП яв%
ляется неравномерное движение различных отделов
перегородки даже в случаях, когда дефект не виден
в В%режиме. Окончательный диагноз в этих случаях
устанавливается в режиме ЦДК.

6. Занимают ли атриовентрикулярные клапаны
нормальное положение? При ответе на этот вопрос
необходимо помнить, что место прикрепления сеп%
тальной створки трикуспидального клапана к межже%
лудочковой перегородке лоцируется несколько ниже,
чем присоединение передней створки митрального
клапана. Поэтому надежным эхографическим крите%
рием аномалии Эбштейна является только значитель%
ное смещение створок трикуспидального клапана
вглубь правого желудочка на 4 мм и более (рис. 15.5).
Смещение септальной створки на 2–3 мм расценива%
ют как дисплазию трикуспидального клапана, которая
также нередко проявляется утолщением и повышени%
ем эхогенности створок трикуспидального клапана.

Атрезия митрального/трикуспидального клапа%
на легко устанавливается при изучении четырехка%
мерного среза сердца на основании обнаружения от%
сутствия движения створок соответствующего атрио%
вентрикулярного клапана. В норме створки митраль%
ного и трикуспидального клапанов открываются с
каждым сердечным циклом, однако учитывая высо%
кую частоту сердечных сокращений у плода, иногда
их оценка требует использования режима кинопет%
ли, которая позволяет четко визуализировать створ%
ки в различные фазы сердечного цикла.

Рис. 15.4. Процентильные кривые (5%й, 50%й, 95%й процентили) конечного диастолического размера левого (А) и правого (Б)
желудочков сердца плода [10].
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Створки митрального и трикуспидального кла%
панов, межпредсердная и межжелудочковая перего%
родки в норме сходятся в центре сердца. При пол%
ной форме общего предсердно%желудочкового кла%
пана отмечается сочетание первичных дефектов
межпредсердной и межжелудочковой перегородок с
расщеплением створок обоих атриовентрикулярных
клапанов. При этом дефекты перегородок сливают%
ся и образуют общий атриовентрикулярный клапан,

ограниченный фиброзным кольцом, несущим пять
створок. Поэтому оценка атриовентрикулярных кла%
панов должна включать визуализацию движения их
створок и оценку их расположения.

7. Нет ли изменений эндокарда, миокарда и пе�
рикарда? Изучение эндокарда, миокарда и перикар%
да обычно является заключительным этапом оценки
четырехкамерного среза сердца плода (рис. 15.6,
15.7). В норме эндокард имеет среднюю эхогенность,

Рис. 15.5. Схематическое изображение четырехкамерного среза сердца плода при аномалии Эбштейна (А), атрезии три%
куспидального клапана (Б) и полной форме атриовентрикулярного канала (В).

ВБА

Рис. 15.7. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при гипертрофии миокарда левого желудочка (стрелки) с
атрезией митрального клапана (А) и при перикардиальном выпоте (стрелка) (Б).

БА

Рис. 15.6. Схематические изображения четырехкамерного среза сердца плода при фиброэластозе эндокарда (А), гипер%
трофии миокарда и межжелудочковой перегородки (Б) и перикардиальном выпоте (В).
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ражения четырехкамерного среза. Оценивать четы%
рехкамерный срез сердца плода можно и фрагмен%
тарно в случаях затрудненной визуализации его пол%
ного изображения.

Получение оптимального изображения четы%
рехкамерного среза сердца удается более чем у
90% плодов во II триместре беременности (табл.
15.3). В большинстве случаев обычно требуется не
больше нескольких минут для констатации нормаль%
ного изображения четырехкамерного среза сердца
плода при скрининговом ультразвуковом исследо%
вании.

Срез через три сосуда

Хотя четырехкамерный срез сердца плода явля%
ется достаточно информативным для диагностики
многих ВПС, он имеет существенные ограничения
для пренатальной диагностики аномалий главных ар%
терий. В последние годы в клинической практике для
пренатальной диагностики ВПС, сопровождающих%
ся изменением главных артерий, стал использовать%
ся срез через три сосуда. За непродолжительный пе%

Таблица 15.3. Возможности эхографии в получении оптималь%
ного изображения четырехкамерного среза сердца плода

Авторы Оптимальная визуализация
четырехкамерного среза

сердца плода, %

J. Copel и соавт., 1987 [11] >95
М.В. Медведев, 1987 [12] 96
R. Achiron и соавт., 1992 [13] 95
P. Vergani и соавт., 1992 [14] 98
G. DeVore и соавт., 1993 [15] 91
E. Tegnander и соавт., 1994 [16] 96
M. Rustico и соавт., 1995 [17] 91
E. Buskens и соавт., 1996 [18] 93
T. Todros и соавт., 1997 [19] 96
E. Hafner и соавт., 1998 [20] 99
P. Schwarzler и соавт., 1999 [21] 90

Рис. 15.8. Схематическое и эхографическое изображение среза через три сосуда. 1 – основной ствол легочной артерии;
2 – восходящая аорта; 3 – верхняя полая вена; 4 – трахея.

3

4
2

1

при фиброэластозе эхогенность эндокарда значи%
тельно повышается и сравнима с эхогенностью кос%
тей плода. Патологические изменения миокарда зак%
лючаются в его выраженном истончении (аномалия
Уля) или утолщении (обструктивные поражения вы%
ходных трактов, врожденная кардиомиопатия). При
оценке перикарда исключаются перикардиальный
выпот и объемные образования (киста, тератома).
Следует отметить, что гидроперикард считают пато%
логическим, если толщина эхонегативной полоски
превышает 2 мм.

В случаях нормальной анатомии сердца плода
все перечисленные особенности могут быть иденти%
фицированы в ходе ультразвукового исследования в
подавляющем большинстве случаев с 20 нед бере%
менности. В некоторых наблюдениях возникают по%
мехи ввиду отражения ультразвуковых волн от ребер
и позвоночника плода. Для преодоления этих физи%
ческих особенностей ультразвука следует переме%
щать датчик по поверхности передней брюшной
стенки беременной, добиваясь оптимального изоб%
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риод времени этот срез стал обязательной состав%
ляющей скрининговой оценки ультразвуковой анато%
мии плода [7, 22–24].

Обязательное включение в скрининговое прена%
тальное исследование сердца и главных артерий
плода среза через три сосуда стало одним из основ%
ных решений участников специализированного се%
минара «Допплерография в акушерстве. Эхокардио%
графия плода», который проходил в рамках IV Все%
российской зимней школы врачей ультразвуковой
диагностики с 13 по 20 октября 2001 г. Отныне про%
токол скринингового ультразвукового исследования
в 20–24 нед беременности обязательно должен со%
держать информацию об этой плоскости сканирова%
ния. Ее оценка реально повышает диагностику ВПС
и особенно трудно выявляемых пороков магистраль%
ных сосудов.

Получение изображения среза через три со%
суда увеличивает продолжительность ультразву%
кового исследования плода не более чем на одну
минуту. Техника получения изображения этой
плоскости очень проста, необходим лишь корот%
кий тренинг специалистов, организация которого
возможна на базе региональных пренатальных ди%
агностических центров силами местных ведущих
специалистов.

Для получения изображения среза через три
сосуда необходимо после оценки четырехкамерно%
го среза сердца сместить трансдьюсер в сторону
головы плода, сохраняя поперечную плоскость ска%
нирования, или слегка наклонить трансдьюсер к го%
лове плода (рис. 15.8). Основными изучаемыми со%
судами при оценке среза через три сосуда явля%
ются основной ствол легочной артерии, восходя%
щая аорта и верхняя полая вена (рис. 15.9). Допол%
нительно в этих плоскостях визуализируются деле%
ние основной легочной артерии на левую и правую
ветви и грудной отдел аорты. Продолжая смещать
трансдьюсер в сторону головы плода и сохраняя
сканирование в поперечной плоскости, можно так%
же оценить срезы через артериальный проток и
через дугу аорты [22].

При оценке среза через три сосуда при каждом
ультразвуковом исследовании целесообразно отве%
чать всего на три основных вопроса.

1. Видны ли все три сосуда? В норме отчетли%
вое изображение трех сосудов удается получить до%
статочно легко. При этом они всегда располагаются
в следующем порядке. Центральное расположение
занимает основной ствол легочной артерии, справа
от него – восходящая аорта, а правее нее – верхняя
полая вена. В случаях, когда все три сосуда не вид%
ны, следует помнить, что расширение легочной ар%
терии и отсутствие изображения восходящей аорты
чаще всего отмечается при атрезии аорты, выражен%
ной гипоплазии дуги аорты и/или левого желудочка
(рис. 15.10, А). Расширение восходящей аорты и от%
сутствие изображения легочной артерии наблюдает%
ся при атрезии легочной артерии и общем артери%
альном стволе (рис. 15.10, Б). При оценке трех сосу%
дов не следует забывать и об аномалиях расположе%
ния верхней полой вены. В случаях, когда верхняя
полая вена не будет визуализироваться в обычном
месте (справа от аорты), необходимо внимательно
осмотреть область левее легочной артерии, что по%
зволит пренатально диагностировать аномалии ее
впадения в предсердие.

2. Располагаются ли сосуды в одну линию? При
ответе на этот, казалось бы, банальный вопрос сле%
дует помнить, что он имеет решающее значение для
эффективной пренатальной диагностики транспози%
ции главных артерий. В норме основание легочной
артерии, восходящей аорты и поперечный срез вер%
хней полой вены располагаются в одну линию. При
транспозиции главных артерий расположение сосу%
дов изменяется за счет смещение аорты кпереди
(рис. 15.10, В).

3. Нормальные ли размеры сосудов? В норме
легочная артерия всегда больше аорты, которая все%
гда больше верхней полой вены. Однако это превали%
рование должно быть не более чем в 1,3 раза. Обна%
ружение диспропорции диаметров главных артерий
(диаметр легочной артерии существенно больше аор%
ты или диаметр аорты больше легочной артерии) яв%
ляется важным диагностическим критерием их ано%
малий. Расширение легочной артерии при нормаль%
ных размерах восходящей аорты чаще всего отмеча%
ется при объемной перегрузке правого желудочка и
стенозе клапана легочной артерии (рис. 15.10, Г). О
нормальных размерах аорты в этих случаях судят по

Рис. 15.9. Макропрепараты сердца плода. 1 – основной ствол легочной артерии; 2 – восходящая аорта; 3 – верхняя полая
вена; 4 – трахея.
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ВБА

ЕДГ

Рис. 15.10. Схематическое изображение среза через три сосуда при различных аномалиях главных артерий. А – расши%
рение легочной артерии и отсутствие изображения восходящей аорты. Б – расширение восходящей аорты и отсутствие
изображения легочной артерии. В – изменение расположения главных артерий. Г – расширение легочной артерии при
нормальных размерах восходящей аорты. Д – расширение восходящей аорты и сужение легочной артерии. Е – расшире%
ние восходящей аорты при нормальных размерах легочной артерии.

Рис. 15.11. Процентильные кривые (5%й, 50%й, 95%й процентили) диаметра восходящей аорты (А) и основного ствола ле%
гочной артерии (Б) плода [10].
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отношению ее размеров к верхней полой вене. Об%
наружение расширения восходящей аорты и сужения
легочной артерии позволяет диагностировать как
тетраду Фалло, так и изолированную гипоплазию ле%
гочной артерии (рис. 15.10, Д). Расширение восхо%
дящей аорты при нормальных размерах легочной ар%
терии чаще всего отмечается при больших мышеч%
ных дефектах межжелудочковой перегородки и по%
стстенотическом расширении в случаях стеноза аор%
тального клапана (рис. 15.10, Е). Нормативные пока%
затели диаметра восходящей аорты и основного
ствола легочной артерии представлены на рис. 15.11.

В последнее время на страницах специализиро%
ванных журналов, освещающих вопросы пренаталь%
ной ультразвуковой диагностики, срез через три со%
суда все чаще начинают называть срезом через три
сосуда и трахею [25–27]. Это вызвано тем обстоя%
тельством, что оценка расположения трахеи позво%
ляет более точно устанавливать пороки системы дуги
аорты. При правой дуге аорты и двойной дуге аорты
трахея локализуется между главными артериями
(рис. 15.12).

Констатация нормального четырехкамерного
среза сердца и среза через три сосуда, оценива%
емых в скрининговом режиме, осуществляется
только при отсутствии изменений при изучении
каждого показателя. В случае обнаружения тех или
иных изменений необходимо получение дополни%
тельных срезов для уточнения нозологической
формы ВПС.

Срезы через главные артерии

При исследовании главных артерий для пра%
вильной интерпретации получаемых результатов не%
обходимо учитывать следующие особенности:

– аорта и легочный ствол, выходя из сердца, рас%
полагаются перпендикулярно друг к другу, а их диа%
метры приблизительно одинаковы или диаметр ле%
гочного ствола слегка превалирует над аортой;

– аорта, выходя из левого желудочка, продолжа%
ется дугой, от которой отходят три крупных сосуда к
голове и шее;

– легочный ствол выходит из правого желудоч%
ка, расположенного спереди, и продолжается арте%
риальным протоком и легочными артериями;

– правая легочная артерия визуализируется в
горизонтальной плоскости, а левая – при продоль%
ном срезе через проток.

Среди срезов через главные артерии в кли%
нической практике наибольшее распространение
получили:

– срез через выходной тракт левого желудочка;
– срез через выходной тракт правого желудочка;
– срез через дугу аорты;
– срез через артериальный проток.
Для получения сечений через выходные тракты

желудочков необходимо использовать короткоосе%
вые срезы через соответствующие сосуды. При ис%
пользовании среза через выходной тракт левого же�
лудочка визуализируются правый желудочек, аорта,
левый желудочек и левое предсердие, митральный
и аортальный клапаны. Срез через выходной тракт
правого желудочка позволяет визуализировать ле%

Рис. 15.12. Срез через три сосуда при правой дуге аорты.
Трахея (стрелка) располагается между легочной артерией (1)
и аортой (2).

1

2

Рис. 15.13. Срезы через выходной тракт левого (А) и правого (Б) желудочка. 1 – аорта; 2 – левый желудочек; 3 – правый
желудочек; 4 – легочная артерия.
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гочную артерию, отличительной особенностью кото%
рой является наличие бифуркации (рис. 15.13).

При изучении среза через выходной тракт лево%
го желудочка могут быть диагностированы сужение
и расширение аорты, а также параллельный ход со%
судов (рис. 15.14). Сужение аорты сопровождает ги%
поплазию дуги аорты, расширение – тетраду Фалло
и общий артериальный ствол, а параллельный ход –
полную форму транспозиции главных артерий.

Аналогичные изменения могут быть обнаружены при
оценке среза через выходной тракт правого желудочка
(рис. 15.15). Гипоплазия легочной артерии
проявляется при ультразвуковом исследо%
вании плода сужением ее просвета. Расши%
рение легочной артерии чаще всего наблю%
дается при объемной перегрузке правого
желудочка и стенозе легочного клапана.

Для исследования сосудов, крово%
снабжающих голову, шею и верхние ко%
нечности плода целесообразно дополни%
тельно использовать срез через дугу аор�
ты. Об оптимальности выбранного сече%
ния свидетельствует одновременное по%
лучение изображения восходящей части,
дуги и фрагмента нисходящей части аор%
ты. С конца II – начала III триместра бере%
менности в этом сечении четко визуали%
зируются три крупных сосуда, отходящих
от дуги аорты: плечеголовной ствол, ле%
вая общая сонная артерия и левая под%
ключичная артерия (рис. 15.16). Эта плос%
кость имеет принципиально важное зна%
чение для диагностики коарктации аорты.

Сместив несколько трансдьюсер, сохраняя са%
гиттальное направление, в этой плоскости можно
увидеть артериальный проток (рис. 15.17). Эта плос%
кость получила название среза через артериальный
проток. Этот срез имеет дополнительное значение в
первую очередь при подозрении на преждевремен%
ное закрытие артериального протока, а также для
допплеровской оценки кровотока при обструктивных
поражениях выходного тракта левого желудочка.

Получение оптимального изображения основных
интракардиальных структур и главных артерий у пло%

Рис. 15.16. Срез через дугу аорты. Отчетливо видны три крупных сосуда,
отходящих от дуги аорты.

ВБА

Рис. 15.14. Схематическое изображение среза через выходной тракт левого желудочка при сужении (А), расширении (Б)
аорты и параллельном ходе сосудов (В). Стрелками указаны измененные сосуды.

Б

Рис. 15.15. Схематическое изображение среза через выходной тракт правого желудочка при сужении (А), расширении
(Б) легочной артерии и двойном выходе из правого желудочка (В). Стрелками указаны измененные сосуды.
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да зависит от многих факторов, среди которых, по на%
шему мнению, наиболее важными являются [28]:

1)  уровень подготовки и квалификация специа%
листа;

2) качество и тип используемого
оборудования;

3) срок беременности;
4) толщина подкожно%жирового

слоя передней брюшной стенки матери
и ранее перенесенные операции в ниж%
них отделах живота;

5) мало% и многоводие;
6) положение плода;
7) экстракардиальные сочетанные

аномалии.
Среди перечисленных факторов, без

сомнения, недостаточная квалификация
специалистов в области пренатальной
эхокардиографии является одной из наи%
более важных причин, препятствующих
повышению точности и надежности диаг%
ностики ВПС у плода. Единственным пу%
тем преодоления этого фактора являет%
ся прохождение тематического повыше%
ния квалификации по эхокардиографии
плода.

Качество и тип используемой ультразвуковой
аппаратуры также имеет важное значение в повыше%
нии точности пренатальной диагностики ВПС. В пос%
ледние годы в нашей стране произошел как количе%

Рис. 15.17. Срез через артериальный проток (стрелка).

Рис. 15.18. Оптимизация ультразвукового исследования сердца плода. А – выбор оптимальной частоты сканирования (4–6
МГц), увеличения и максимальной частоты кадров. Б – выбор одной фокусной зоны и расположение ее на уровне сердца
плода. В – выбор оптимальной ширины сканирования.

ВБА

Рис. 15.19. Эхограммы сердца и главных артерий при их транспозиции, полученные с помощью технологии STIC. А –
нормальный четырехкамерный срез сердца. Б – срез через выходной тракт левого желудочка. Виден сосуд (стрелка), на%
правляющийся в другую сторону. В – срез через три сосуда. Сосуд, визуализируемый в предыдущей плоскости, имеет
характерную для легочной артерии бифуркацию (1). Аорта смещена кпереди (2). Г – продольное сечение главных артерий
(стрелки). Отчетливо виден параллельный ход сосудов.

В ГБА
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ственный, так и качественный скачок в приобретении
современной ультразвуковой аппаратуры для прена%
тальной диагностики. Однако ее адекватное приме%
нение оставляет желать лучшего. Достаточно редко
отечественные специалисты осуществляют оптими%
зацию ультразвукового изображения, необходимую
в первую очередь для оценки интракардиальных
структур и главных артерий плода.

Во%первых, для обеспечения оптимального
изображения интракардиальных структур необходи%
мо использовать ультразвуковые трансдьюсеры ча%
стотой 4–6 МГц. Частоту кадров следует выбирать
максимальную (рис. 15.18).

Во%вторых, использовать следует
только одну зону фокусировки по глубине
сканирования, располагая ее на уровне
сердца плода.

В%третьих, необходимо выбирать
минимальную ширину сканирования,
которая должна соответствовать разме%
рам сердца плода.

Новые возможности в оценке серд%
ца и главных артерий открывает трехмер%
ная эхография. Использование режима
STIC (spatio%temporal image correlation) по%
зволяет изучать в режиме реального вре%
мени структуры сердца плода в любой
плоскости сканирования в пределах заб%
ранного объема (рис. 15.19, 15.20) [29–
32]. Большим преимуществом этой техно%
логии является возможность проведения
окончательного анализа любых срезов в

пределах забранного объема не только без пациентки,
но и вне ультразвукового аппарата – на персональном
компьютере с помощью специальной программы.

Специалистам региональных центров прена%
тальной диагностики в качестве скрининговой оцен%
ки сердца и главных артерий целесообразно исполь%
зовать схему изучения серии поперечных сечений от
четырехкамерного среза до среза через три сосуда
(рис. 15.21). Эту схему можно осуществлять как при
традиционной двухмерной эхографии, так и при ис%
пользовании технологии STIC. Первая плоскость
представляет собой четырехкамерный срез сердца
плода. Следующая плоскость, получаемая при не%

Рис. 15.20. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода в В%режи%
ме (А) и режиме объемной реконструкции (Б).

Рис. 15.21. Схема комплексной оценки сердца и главных артерий плода с использованием серии поперечных сечений при
скрининговом ультразвуковом исследовании во второй половине беременности. А – четырехкамерный срез сердца. Б – срез
через восходящую аорту (стрелка). В – срез через основной ствол легочной артерии (стрелка. Г – срез через три сосуда.
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большом смещении или незначительном наклоне
трансдьюсера в сторону головы плода, позволяет
оценить выходной тракт левого желудочка. Дальней%
шее смещение трансдьюсера дает возможность изу%
чить выходной тракт правого желудочка. Заключи%
тельной оцениваемой плоскостью при скрининговой
оценке сердца и главных артерий плода является
срез через три сосуда.

Преимущества этой схемы заключаются в отно%
сительной простоте проведения исследования и ком%
плексной оценке основных интракардиальных струк%
тур и главных артерий плода. Кроме этого, такой под%
ход позволяет существенно экономить время прове%
дения скринингового исследования.

В заключение этого раздела следует отме%
тить, что исследование сердца и главных артерий
плода требует систематизированного подхода.
При обнаружении всех положений нормальной
ультразвуковой анатомии четырехкамерного сре%
за сердца и главных артерий подавляющее боль%
шинство серьезных ВПС может быть исключено.
В случаях выявления анатомических изменений
показано дополнительное использование цвето%
вого допплеровского картирования и импульсной
допплерографии.

Цветовое допплеровское картирование
и импульсная допплерография

Главным объектом изучения сердца плода в
режиме цветового допплеровского картирования
(ЦДК) являются особенности кровотока в сосудах
и камерах сердца плода. ЦДК позволяет оценивать
три параметра кровотока одновременно: направ%
ление, скорость и характер (однородность и тур%
булентность). ЦДК обеспечивает отображение доп%
плеровского сигнала кровотока различными цвета%
ми в режиме реального времени. Частота доппле%
ровского частотного сдвига кодируется цветом в
зависимости от направления движения крови по от%
ношению к датчику. Сумма отклонений от средне%
го частотного сдвига используется в качестве кри%
терия неоднородности движения и также кодиру%
ется цветом. Для идентификации кровотока и диф%
ференциации его по направлению используют два
основных цвета: красный и синий. При этом вели%
чина скорости кровотока определяет яркость цве%
тового сигнала. Возрастание скорости антеградно%
го кровотока сопровождается переходом цветовой
гаммы от красного через оранжевый к желтому цве%
ту. При увеличении скорости ретроградного крово%
тока наблюдается переход от темно%синего к бед%
но%голубому цвету. Важно отметить, что выбор цве%
та – полностью управляемый процесс и в большин%
стве современных приборов может изменяться ис%
следователем.

Чистые цветовые сигналы (красный, синий) соот%
ветствуют ламинарному потоку. Степень турбулентно%
го потока регистрируется цветовой гаммой различной
интенсивности, получаемой при смешивании красно%
оранжевого и сине%зеленого цветов. При выраженной
турбулентности кровотока картина приобретает мо%
заичное окрашивание.

Так же, как в В%режиме, при проведении иссле%
дования внутрисердечного кровотока в режиме ЦДК,
для обеспечения оптимального изображения следу%
ет придерживаться следующих основных правил.

Для оценки внутрисердечного кровотока у пло%
да традиционно используют четырехкамерный срез
его сердца. В фазу диастолы кровь, отображенная
цветом, поступает в оба желудочка из предсердий.
На протяжении систолы кровь из желудочков посту%
пает в главные артерии. При этом изображение по%
тока крови отображается другим цветом.

Для получения оптимального изображения для
оценки внутрисердечного кровотока в режиме ЦДК
необходимо руководствоваться следующими поло%
жениями (рис. 15.22, 15.23).

1. Идеальным у плода является сечение, когда
межжелудочковая перегородка располагается под
острым углом к ультразвуковому лучу.

2. Скоростную шкалу следует выбирать в интер%
вале от 40 до 70 см/c с учетом срока беременности,
так как с увеличением срока беременности отмеча%
ется возрастание скорости внутрисердечных пото%
ков. При выбранных неадекватных значениях скоро%
стной шкалы в крупных сосудах и камерах сердца
плода может регистрироваться aliasing%эффект.

3. Частотный допплеровский фильтр должен
иметь высокие или максимальные значения, а режим
усреднения кадров (persistence) – низкие.

4. Оптимальным уровнем режима изменения
приема сигналов (gain) считаются значения, не пре%
вышающие 60–70%.

5. Размеры окна опроса режима ЦДК должны со%
ответствовать размерам сердца плода.

ЦДК позволяет легко диагностировать регурги%
тационные потоки через атриовентрикулярные кла%
паны. Регургитация, ввиду выраженной турбулент%
ности кровотока, часто имеет мозаичное окрашива%

Рис. 15.22. Пример получения оптимального изображения
внутрисердечного кровотока у плода в режиме ЦДК. Меж%
желудочковая перегородка располагается под острым уг%
лом к ультразвуковому лучу, скоростная шкала – 53,3 см/с,
частотный допплеровский фильтр – максимальный, усред%
нение кадров – низкое, gain – 49%, размеры окна опроса
режима ЦДК соответствуют размерам сердца плода.

ak
us

he
r-li

b.r
u



384

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

ние. После обнаружения регургитации необходимо
в режиме импульсной допплерографии оценить ее
продолжительность по отношению к сердечному
циклу и максимальную скорость. Регургитационный
поток, занимающий всю систолу, называется голо%
систолическим. В связи с тем, что регургитация
может выявляться как при нормальном развитии
плода, так и при ВПС, а также других нарушениях,
необходимо различать «физиологический» и «пато%
логический» типы (рис. 15.24).

По данным M. Respondek и соавт. [33] и U. Gembruch
и J. Smrcek [34], трикуспидальная регургитация в нор%
ме обнаруживается у 6,23–6,8% плодов. Следует от%
метить, что во всех этих случаях не было выявлено ана%
томических изменений сердца и главных артерий пло%
да. Трикуспидальная регургитация более чем у 80%
плодов самостоятельно исчезала и не регистрирова%
лась через 2–3 нед. U. Gembruch и J. Smrcek [34] были
выделены диагностические критерии «физиологичес%
кой» трикуспидальной регургитации (табл. 15.4).

В отличие от трикуспидальной обнаружение
митральной регургитации свидетельствует о выра%
женных нарушениях функций сердца плода, вклю%
чая недостаточность обоих желудочков. В случаях
митральной регургитации без трикуспидальной
регургитации необходимо прежде всего исключить
обструктивное поражение аорты.

Наряду с исследованием внутрисердечной ге%
модинамики ЦДК имеет важное практическое значе%
ние в оценке главных артерий и диагностике их ано%
малий. Точная идентификация нозологической фор%
мы пороков главных артерий с помощью ЦДК осуще%
ствляется на основании обнаружения аномальных
шунтов, изменения характера и направления крово%
тока (рис. 15.25, 15.26).

Оценку внутрисердечного кровотока и кровото%
ка в главных артериях в режиме ЦДК можно осуще%
ствлять по схеме, рекомендованной нами при про%
ведении скринингового комплексного изучения сер%
дца с помощью двухмерной эхографии. Эта схема
заключается в оценке четырех основных поперечных
сечений от четырехкамерного среза до среза через
три сосуда (рис. 15.27). Эту схему можно осуще%
ствлять как при традиционном режиме ЦДК, так и

Рис. 15.23. Примеры нарушений основных принципов получения оптимального изображения внутрисердечного кровото%
ка у плода в режиме ЦДК. А – неадекватно подобранная скоростная шкала – 19,2 см/с. Б – высокие значения gain – 84%. В –
размеры окна опроса режима ЦДК значительно превышают размеры сердца плода.

ВБА

Рис. 15.24. «Физиологическая» (А) и патологическая (Б) трикуспидальная регургитация (стрелка) при стенозе клапана
легочной артерии. В – схема оценки выраженности регургитационного потока (1) через атриовентрикулярные клапаны.
После определения продолжительности регургитационного потока (2) ее соотносят с продолжительностью систоличес%
кой фазы (3) и выражают в процентах. В представленном примере регургитационный поток составляет 50%.

ВБА

1

Таблица 15.4. Пренатальные диагностические критерии
«физиологической» трикуспидальной регургитации

Показатель Диагностические критерии

Продолжительность Периоды ранней
и средней систолы

Характер Преходящий
Площадь < 25%
Максимальная скорость < 2 м/с

3
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Рис. 15.25. Аномалии главных артерий в режиме ЦДК. А – общий артериальный ствол. Видно движение крови из обоих желудоч%
ков в общий артериальный ствол (стрелка). Б – коарктация аорты. Виден турбулентный характер кровотока после места сужения
аорты (стрелка). В – стеноз аортального клапана. Виден турбулентный кровоток в аорте после суженного клапана (стрелка).

ВБА

Рис. 15.26. Аномалии главных артерий в режиме ЦДК. А – атрезия аорты. Срез через три сосуда. Стрелкой указан реверсный
поток крови в аорте. Б – тетрада Фалло. Видно движение крови из обоих желудочков в аорту (стрелка). В – правая дуга аорты.
Стрелкой указано измененное расположение трахеи, локализующейся между аномально идущими главными артериями.

ВБА

Рис. 15.27. Схема оценки внутрисердечного кровотока и кровотока через главные артерии плода с использованием серии
поперечных сечений в режиме ЦДК. А – четырехкамерный срез сердца. Б – срез через восходящую аорту (стрелка).
В – срез через основной ствол легочной артерии (стрелка). Г – срез через три сосуда. 1 – легочная артерия; 2 – аорта.
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при использовании технологии STIC. Причем в пер%
вой плоскости проводится оценка особенностей
внутрисердечного кровотока при помощи четырех%
камерного среза сердца плода. В следующей плос%
кости, получаемой при небольшом смещении или
незначительном наклоне трансдьюсера в сторону
головы плода, изучается кровоток в восходящей аор%
те. Дальнейшее смещение трансдьюсера дает воз%
можность оценить кровоток в легочной артерии. Зак%
лючительной оцениваемой плоскостью является срез
через три сосуда, в котором одновременно изучает%
ся кровоток как в аорте, так и в легочной артерии.

Для анализа кривых скоростей кровотока (КСК) че%
рез атриовентрикулярные клапаны и кровотока через
главные артерии используется режим импульсной доп%
плерографии. При регистрации КСК через атриовент%
рикулярные клапаны и клапаны главных артерий необ%
ходимо добиваться таких сечений, при которых угол
между допплеровским лучом и направлением крово%
тока составлял бы не более 30°. Поток крови может быть
охарактеризован в масштабе контрольного объема.
Обычно при допплерэхокардиографическом исследо%
вании плода используют контрольный объем размером
2–3 мм. Для исследования атриовентрикулярных кла%
панов контрольный объем помещается непосредствен%
но под ними в желудочки сердца, ближе к их стенкам
(рис. 15.28), для регистрации КСК в главных артерий –
в центре сосуда над клапаном (рис. 15.29).

Возникающие помехи и шумы от стенок желудоч%
ков или сосудов могут быть устранены путем ис%

пользования частотного фильтра. Для исследования
внутрисердечного кровотока у плода рекомендует%
ся фильтр 100 Гц. Оценку КСК следует проводить
после получения 3–5 последовательных сокращений
с наивысшей скоростью. Следует подчеркнуть, что
исследование проводят в период апноэ и двигатель%
ного покоя плода для устранения влияния поведен%
ческих реакций на состояние центральной гемоди%
намики плода.

Спектрограмма диастолического кровотока че%
рез трикуспидальный и митральный клапаны харак%
теризуется наличием идентичных двухфазных кри%
вых. Первый пик (Е) – ранний диастолический – от%
ражает пассивное наполнение желудочков; второй
пик (А) – поздний диастолический – соответствует
активному сокращению предсердий и завершает на%
полнение желудочков сердца. Следует помнить, что
у плода, в отличие от детей и взрослых, наблюдает%
ся преобладание скорости кровотока при активном
наполнении желудочков, особенно в сроки 28–32 нед.
Соотношение пиков Е/А в динамике III триместра бе%
ременности постепенно возрастает и приближается
к 1,0 ближе к доношенному сроку.

В отличие от атриовентрикулярных клапанов сис%
толический кровоток через клапаны аорты и легочного
ствола характеризуется однофазной кривой с относи%
тельно коротким временем акцелерации по отношению
ко времени изгнания из желудочков. Необходимо под%
черкнуть, что характер кровотока одинаков как для кла%
пана аорты, так и для легочного ствола.

Рис. 15.28. Исследование КСК атриовентрикулярных клапанов. А – расположение контрольного объема (стрелка) при реги%
страции КСК через трикуспидальный клапан. Б – схема КСК атриовентрикулярных клапанов: Е – ранний диастолический пик,
А – поздний диастолический пик. В – допплерограмма КСК через трикуспидальный клапан в 28 нед беременности.

ВБА

Рис. 15.29. Исследование КСК главных артерий. А – расположение контрольного объема (стрелка) при регистрации КСК
через клапан легочного ствола. Б – схема КСК через клапаны аорты и легочной артерии. В – допплерограмма КСК через
клапан легочной артерии в 28 нед беременности.
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АНОМАЛИИ РАСПОЛОЖЕНИЯ СЕРДЦА

В клинической практике обычно различают два
вида аномалий расположения сердца: неправильное
положение в средостении и полости перикарда и эк%
топию сердца.

К первой группе аномалий положения сердца от%
носятся декстрокардия и мезокардия.

При декстрокардии сердце располагается
большей частью справа от средней линии тела.
Верхушка сердца находится справа от грудины.
Мезокардия – положение сердца, при котором его

ось лежит в среднесагиттальной плоскости
(рис. 15.30).

Обсуждая вопросы пренатальной ультразвуковой
оценки аномалий расположения сердца, следует от%
метить, что более чем у 85% пациенток, направлен%
ных в наш центр, предварительный диагноз оказался
ошибочным [1]. Основной ошибкой в этих наблюде%
ниях являлась неправильная интерпретация располо%
жения сердца плода при тазовом предлежании, а так%
же проведение исследования при несовпадении на%
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правления сканирования с изображением на экране
прибора. При тазовом предлежании сердце плода,
хотя и визуализируется в правой части грудной клет%
ки, но на самом деле располагается в левой половине
грудной полости. Аналогичная ситуация возникает и
при несовпадении направления сканирования с на%
правлением изображения на экране монитора.

Неправильное положение сердца в средостении
в пренатальном периоде чаще всего связано с врож%
денной диафрагмальной грыжей, плевральным вы%
потом и кистозным аденоматозным пороком разви%
тия левого легкого (рис. 15.31). В наших исследова%
ниях декстрокардия была обусловлена этими причи%
нами в 71% случаев. По данным L. Allan и S. Lockhart
[2], аномальное расположение сердца в 67% случа%
ев было вызвано диафрагмальной грыжей.

Эктопия сердца (вторая рассматриваемая груп%
па аномалий расположения сердца) относится к ред%
ким врожденным порокам сердца, при которой сер%
дце частично или полностью располагается за пре%
делами грудной клетки.

Различают четыре основных типа эктопии: груд%
ная, торакоабдоминальная, абдоминальная и шей%
ная. При грудной эктопии сердце располагается вне
грудной полости, выходя наружу через дефект гру%
дины. Кроме дефекта грудины при этой форме экто%
пии отсутствует париетальная часть перикарда и от%
мечаются маленькие размеры грудной клетки.

Торакоабдоминальную эктопию чаще рассмат%
ривают как вариант пентады Кантрелла, последняя

включает пять сочетанных аномалий [3]: дисталь%
ный дефект грудины; срединный надпупочный де%
фект брюшной стенки; диафрагмальная грыжа; не%
достаточность диафрагмальной части перикарда;
врожденные интракардиальные дефекты, чаще
межжелудочковой перегородки. Шейные эктопии
характеризуются смещением сердца в шейную об%
ласть. При абдоминальном типе эктопии сердце
смещено в брюшную полость через первичный де%
фект диафрагмы.

В отличие от результатов, представленных
R. Romero и соавт. [4] о превалировании грудной
формы эктопии (60%), проведенный нами анализ
опубликованных случаев пренатальной диагности%
ки эктопии сердца свидетельствует о преоблада%
нии торакоабдоминальной формы (82,1%) [5]. По дан%
ным G. Scott [6], чаще отмечаются грудная (58,7%)
и торакоабдоминальная (37,7%) эктопии. Шейная
форма эктопии обнаружена только в 2,8% наблю%
дений.

По мнению ряда авторов, большинство описан%
ных случаев абдоминальной формы эктопии в дей%
ствительности представляли собой торакоабдоми%
нальный вариант аномалии. Единственное класси%
ческое описание случая абдоминальной формы эк%
топии было представлено в 1806 г. [7]. У французс%
кого солдата, отца троих детей, который умер в ре%
зультате хронической почечной недостаточности, на
аутопсии было обнаружено отсутствие левой почки,
на месте которой располагалось сердце.

ВБА

Рис. 15.30. Поперечное сечение грудной клетки плода при мезокардии. Верхушка сердца располагается напротив груди%
ны (стрелка). А – общий атриовентрикулярный канал. Б – гипопластический синдром левых отделов сердца. В – стеноз
аортального клапана.

ВБА

Рис. 15.31. Поперечное сечение грудной клетки плода при декстрокардии (стрелка). А – диафрагмальная грыжа. 1 – же%
лудок плода. Б – плевральный выпот; В – кистозный аденоматозный порок развития левого легкого.
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До 1982 г. диагноз эктопии сердца устанавливал%
ся только после рождения ребенка. С внедрением
эхографии в практическое акушерство стало возмож%
ным выявлять данный порок в пренатальном периоде
начиная уже с конца I триместра беременности [8–11].
В отечественной литературе первые описания прена%
тальной ультразвуковой диагностики принадлежат
Л.Е. Терегуловой [12] и А.Л. Корееву [13], диагности%
ровавшим грудную форму эктопии сердца.

Рис. 15.33. Торакоабдоминальная форма эктопии сердца. А – В%метод. 1 – сер%
дце; 2 – печень; 3 – мочевой пузырь. Б – режим ЦДК. 1 – общий артериальный
ствол; 2 – дефект межжелудочковой перегородки.

Рис. 15.32. Беременность 23 нед. От%
четливо видно расположение сердца
(стрелка) плода за пределами грудной
клетки.

БА
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Пренатальная ультразвуковая диагностика экто%
пии сердца основывается на обнаружении его за пре%
делами грудной клетки (рис. 15.32). При торакоаб%
доминальной эктопии сердца также обнаруживает%
ся омфалоцеле, реже – гастрошизис (рис. 15.33).

Прогноз при  эктопии сердца неблагоприятный,
так как в подавляющем числе опубликованных на%
блюдений пренатальной диагностики порока отме%
чен летальный исход.
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ДЕФЕКТЫ ИНТРАКАРДИАЛЬНЫХ ПЕРЕГОРОДОК

Дефекты интракардиальных перегородок отно%
сятся к одним из наиболее частых врожденных поро%
ков сердца (ВПС). Они составляют до 20–30% всех
изолированных ВПС. Клинически значимые дефек%
ты межпредсердной перегородки (ДМПП) встреча%
ются с частотой 0,24–0,58 на 1000 новорожденных, а
дефекты межжелудочковой перегородки (ДМЖП) –
с частотой 0,38–2,26 на 1000 новорожденных (рис.
15.34) [1]. Частота мелких, гемодинамически незна%
чимых ДМЖП значительно выше и составляет свы%
ше 50 случаев на 1000 новорожденных [2]. Большин%
ство этих дефектов спонтанно закрывается к 1–2 го%
дам жизни.

Пренатальная ультразвуковая диагностика
дефектов интракардиальных перегородок вызыва%

ет определенные трудности, так как исследовате%
лю при оценке четырехкамерного среза необхо%
димо добиваться четкого изображения перегоро%
док на всем протяжении, а это удается не во всех
случаях.

По данным M. Rustico и соавт. [3], в 31 (73,8%)
из 42 недиагностированных ВПС они были пред%
ставлены дефектами интракардиальных перего%
родок. Аналогичные данные приводят E. Tegnander
и соавт. [4] – 57 (85,1%) из 67. Согласно резуль%
татам C. Stoll и соавт. [5], чувствительность пре%
натальной эхографии в диагностике ДМЖП со%
ставляет только 6,6%. По данным S. Levi и соавт.
[6], при скрининговом исследовании было обна%
ружено только 8 (13,3%) из 60 дефектов интракар%
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диальных перегородок. Даже при целенаправлен%
ном обследовании в центре пренатальной диагно%
стики выявляется не более 20% от всех изолиро%
ванных ДМПП и ДМЖП [7]. В то же время в неко%
торых специализированных центрах пренатальной
диагностики точность диагностики ДМЖП дости%
гает 43% [8].

Результаты исследований, полученных
T. Todros и соавт. [9], показали, что даже боль%
шие ДМЖП могут быть пропущены при тщатель%
ном изучении четырехкамерного среза сердца
плода. В их исследованиях среди 11 недиагнос%
тированных ВПС в 4 случаях отмечен большой
ДМЖП.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точ%
ность пренатальной диагностики изолированных
ДМЖП и ДМПП в конце 90%х гг. составила соответ%
ственно только 7 и 8%  [10]. При сочетании интра%
кардиальных дефектов с экстракардиальными ано%
малиями точность их пренатальной диагностики
была значительно выше и составила соответствен%
но 40,2 и 31,8% [11].

В наших исследованиях, проведенных в 1995–
2000 гг., было установлено, что в условиях центра
пренатальной диагностики удается диагностиро%
вать только 28,3% ДМЖП, а при исключении из
анализа мелких, клинически незначимых дефектов,
чувствительность пренатальной эхокардиографии в
отношении этого вида сердечной аномалии возра%
стала до 85% [12]. Аналогичные данные приводит
С.Г. Ионова [13], согласно которым в 2001–2002 гг.
в Центре пренатальной диагностики г. Оренбурга
было выявлено 32,5% септальных дефектов (14 из 43).
Если из анализа исключить мелкие дефекты до 3–
4 мм, то чувствительность эхографии возрастает
до 60,8% (14 из 23).

Трудности в диагностике дефектов интракарди%
альных перегородок могут быть связаны с особенно%
стями положения плода во время исследования. Так,
тонкая межпредсердная перегородка или мембра%
нозная часть межжелудочковой перегородки доста%
точно часто плохо визуализируются при использова%
нии среднего класса ультразвуковых аппаратов или
вообще не видна при расположении поперечного
сечения позвоночника «на 6 часах». Во избежание
ошибок при пренатальной диагностике дефектов ин%
тракардиальных перегородок необходимо обнару%
жить дефект минимум в двух плоскостях, одна из ко%
торых должна проходить под прямым углом к пере%
городке.

Эхокардиографическая диагностика обширных
ДМЖП основывается на выявлении в ее структуре
эхонегативной зоны, свидетельствующей об отсу%
ствии целостности перегородки (рис. 15.35, 15.36).
Наибольшие трудности вызывает диагностика
ДМЖП, локализующихся преимущественно в мышеч%
ной части перегордки и инфундибулярном отделе
правого желудочка. Только тщательное изучение че%
тырехкамерного среза сердца плода позволяет иден%

Рис. 15.34. Схематическое изображение дефектов межже%
лудочковой перегородки. 1 – перимембранозный дефект; 2 –
дефект в мышечной части перегородки; 3 – инфундибуляр%
ный дефект.

1

2

3

Рис. 15.37. ДМЖП (стрелка) маленьких
размеров (около 1 мм), выявленный у
плода в 23 нед беременности.

Рис. 15.35. Четырехкамерный срез
сердца плода. Стрелкой указан пери%
мембранозный ДМЖП.

Рис. 15.36. Четырехкамерный срез
сердца плода. Стрелкой указан обшир%
ный ДМЖП.
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торое позволяет улавливать даже незначительные
потоки крови через септальные дефекты, часто не%
видимые при исследовании в В%режиме (рис. 15.38,
15.39). У плодов с изолированными ДМЖП при ЦДК
отчетливо бывает видно значимое систолическое
шунтирование крови из правого желудочка в левый
и короткий диастолический левоправый шунт (рис.
15.40). При больших дефектах чаще отмечается мо%

нохроматический цветовой сиг%
нал, а при мелких – мозаичный,
указывающий на турбулентный
характер кровотока.

ДМПП могут затрагивать как
первичную, так и вторичную пере%
городки (рис. 15.41). Их прена%
тальная диагностика также осно%
вана на обнаружении эхонегатив%
ной зоны в структре перегородки
(рис. 15.42). Следует отметить, что
один из наиболее частых пороков
в постнатальном периоде – откры%
тое овальное окно – недоступно
для пренатальной диагностики,
так как является физиологическим

тифицировать эти дефекты в первую очередь благо%
даря асинхронному движению межжелудочковой пе%
регородки.

Обычно ДМЖП правильно диагностируются,
когда их размеры превышают 4 мм, однако в редких
случаях возможна диагностика и более мелких де%
фектов (рис. 15.37). Существенную помощь в пре%
натальной диагностике ДМЖП оказывает ЦДК, ко%

БА

Рис. 15.38. Четырехкамерный срез сердца плода. В В%режиме ДМЖП не виден
(А), а в режиме ЦДК (Б) он четко регистрируется (стрелка).

БА

Рис. 15.39. Четырехкамерный срез сердца плода. А – В%режим. ДМЖП не иден%
тифицируется. Б – режим ЦДК. Отчетливо виден праволевый шунт через инфун%
дибулярный дефект перегородки (синий цвет).

БА

Рис. 15.40. Шунтирование крови через дефект межжелудочковой перегородки.
А – систолическое шунтирование крови из правого в левый желудочек (отобра%
жено синим цветом). Б – обратный короткий диастолический левоправый шунт
(показан красным цветом).

Рис. 15.41. Схематическое изображе%
ние дефектов межпредсердной пере%
городки. А – норма. 1 – первичная пе%
регородка; 2 – вторичная перегородка.
Б – отсутствие вторичной перегородки.
В – отсутствие первичной и вторичной
перегородок.
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БА

Рис. 15.42. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при ДМПП. А – отсутствие первичной перегородки. Б –
отсутствие первичной и вторичной перегородок.

шунтом во внутриутробной жизни. В то же время в III
триместре беременности возможно диагностировать
аневризму межпредсердной перегородки, возника%
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Рис. 15.43. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при аневризме
межпредсердной перегородки (стрелка) в 32 (А) и 34 (Б) нед беременности.

БА

ющую в результате аномального
развития первичной части перего%
родки. В этих случаях у плода про%
исходит преждевременное пре%
кращение праволевого шунта че%
рез овальное окно. Пренатальная
диагностика аневризмы межпред%
сердной перегородки обычно не
вызывает никаких затруднений в
виду выраженной специфической
картины четырехкамерного среза
сердца плода (рис. 15.43). Про%
гноз при аневризме межпредсер%
дной перегородки в отсутствие со%
четанных аномалий благоприят%
ный, однако при ее обнаружении

следует осуществлять динамическое эхографичес%
кое наблюдение, так как в отдельных случаях возмож%
но развитие неиммунной водянки плода.
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Общий предсердно%желудочковый канал
(ОПЖК) представляет собой спектр сердечных ано%
малий, включающих дефекты межжелудочковой и
межпредсердной перегородок с расщеплением ат%
риовентрикулярных клапанов (рис. 15.44, 15.45). Ча%
стота этого порока сердца составляет 0,15–0,44 на
1000 новорожденных [1]. До 50% случаев ОПЖК со%
четается с анэуплоидией (трисомия 21 – 60%, три%
сомия 18 – 25%) [2]. Различают две формы порока:
полную и неполную.

При неполной форме отмечается разделение ат%
риовентрикулярных клапанов. При этой форме поро%
ка обычно существует коммуникация между предсер%
диями или между левым желудочком и правым пред%
сердием. Правый атриовентрикулярный канал чаще
сформирован правильно, левый обычно имеет три
створки; между передней и задней створками отме%
чается щель.

Полная форма ОПЖК характеризуется сочетани%
ем первичных дефектов межпредсердной и межже%
лудочковой перегородок с расщеплением створок

ОБЩИЙ ПРЕДСЕРДНО�ЖЕЛУДОЧКОВЫЙ КАНАЛ

обоих атриовентрикулярных клапанов. При этом де%
фекты перегородок сливаются и образуют общий ат%
риовентрикулярный клапан, ограниченный фиброз%
ным кольцом, несущим пять створок.

Пренатальная эхокардиографическая диагности%
ка полной формы ОПЖК обычно не вызывает трудно%
стей и основывается на обнаружении дефекта нижней

Рис. 15.44. Схематическое изображение предсердно%же%
лудочкового соединения в норме (А) и при ОПЖК (Б).

БА

Рис. 15.45. Эхограммы предсердно%желудочкового соединения в норме (А) и
при ОПЖК (Б), полученные при помощи технологии STIC. 1 – легочная артерия;
2 – аорта; 3 – потоки крови через митральный и трикуспидальный клапаны; 4 –
общий атриовентрикулярный клапан.

Рис. 15.46. Четырехкамерный срез
сердца плода с ОПЖК. 1 – дефект меж%
желудочковой перегородки; 2 – дефект
межпредсердной перегородки.

А Б

Рис. 15.47. Четырехкамерный срез сердца при ОПЖК в разные фазы сердечного цикла, полученные в режиме кинопетли.
Отчетливо видны сомкнутые (А) и разомкнутые (Б) створки общего атриовентрикулярного клапана.

БА
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части межпредсердной и верхней части межжелудоч%
ковой перегородок с образованием единого атрио%
вентрикулярного клапана (рис. 15.46). При затрудне%
ниях в интерпретации интракардиальных структур це%
лесообразно использовать режим кинопетли, который
позволяет детально оценить особенности движения
створок общего атриовентрикулярного клапана и ус%
тановить правильный диагноз (рис. 15.47). Дополни%
тельное использование ЦДК при ОПЖК позволяет от%
четливо визуализировать единый поток крови через
общий атриовентрикулярный клапан (рис. 15.48).

По данным E. Tegnander и соавт. [3], внедрение
обязательной оценки четырехкамерного среза сер%
дца при скрининговом обследовании плода в 18 нед
беременности в Норвегии позволило увеличить вы%
являемость ОПЖК с 33 до 50%. S. Levi и соавт. [4] счи%
тают, что на выявляемость ВПС существенное влия%
ние оказывает квалификация специалистов. Соглас%
но их результатам, точность пренатальной ультразву%
ковой диагностики ОПЖК в Бельгии возросла с 50%
в 1984–1989 гг. до 86% в 1990–1992 гг. C. Stoll и со%
авт. [5] в ходе проведенных исследований установи%
ли, что чувствительность эхографии в диагностике
ОПЖК при скрининговом обследовании в северо%во%
сточных провинциях Франции составляет 60%. При
этом средний срок обнаружения порока составил 24
нед. В случаях изолированного порока правильный
диагноз был установлен в 37,5% случаев, а при его
сочетании с другими аномалиями – в 85,7% наблю%
дений. M. Rustico и соавт. [6] удалось пренатально
диагностировать ОПЖК в 20–22 нед в одном из круп%
ных регионов Италии в 83% случаев.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точность
пренатальной диагностики изолированного ОПЖК в
конце 90%х годов составила в среднем 56% [7], а при
его сочетании с другими пороками – 66,6% [8]. В на%
ших исследованиях [9], так же, как и в исследовани%

ях, полученных E. Hafner и соавт. [10] в Венском цен%
тре пренатальной диагностики, выявляемость ОПЖК
у плода составила 100%.

Важным прогностическим критерием при ОПЖК
является наличие недостаточности атриовентрику%
лярного клапана, которая легко обнаруживается при
допплерэхокардиографическом исследовании. Об%
наружение недостаточности общего атриовентрику%
лярного клапана является плохим прогностическим
признаком (рис. 15.49).

В исследованиях U. Gembruch и соавт. [11] не%
достаточность общего атриовентрикулярного клапа%
на была обнаружена у 17 из 21 плода с полной фор%
мой ОПЖК. Следует отметить, что у всех плодов с
признаками неиммунной водянки была выявлена го%
лосистолическая регургитация, а у плодов без водян%
ки регургитационный поток занимал только часть
систолы или отсутствовал. По%видимому, недоста%
точность общего атриовентрикулярного клапана яв%
ляется одним из прямых объяснений развития неим%
мунной водянки у плодов с ОПЖК. В наших исследо%
ваниях также у всех плодов с ОПЖК и неиммунной
водянкой была обнаружена выраженная голосисто%
лическая регургитация. Во всех этих случаях отме%
чены перинатальные потери.

Прогноз при ОПЖК в большинстве случаев не%
благоприятный, так как этот порок часто сочетается
с другими аномалиями и хромосомными дефектами.
В этих случаях оправдано прерывание беременнос%
ти. Согласно данным мультицентрового анализа, осу%
ществленного в 12 европейских странах, в случаях
пренатальной диагностики ОПЖК прерывание бере%
менности было осуществлено в 48,7% случаев пре%
имущественно при выявлении хромосомных дефек%
тов и сочетанных аномалий [8]. При изолированной
форме порока и адекватно проведенной операции
выживаемость с благоприятным исходом отмечена
более чем в 80% случаев [12].

БА

Рис. 15.48. Четырехкамерный срез сердца при ОПЖК у плода с синдромом Да%
уна. А – В%режим. Б – режим ЦДК. Отчетливо виден единый поток крови (стрелка)
через общий атриовентрикулярный клапан.

Рис. 15.49. Четырехкамерный срез сер%
дца плода при ОПЖК в режиме ЦДК. От%
четливо видна выраженная регургитация.
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Гипопластический синдром левых отделов сер%
дца (ГСЛОС) представляет собой спектр аномалий,
характеризующихся недоразвитием левого желудоч%
ка с атрезией или выраженной гипоплазией митраль%
ного и/или аортального клапанов (рис. 15.50). ГСЛОС
составляет 7–9% от всех ВПС у живорожденных де%
тей [1, 2] и является одной из наиболее частых при%
чин смерти [3].

В норме желудочки сердца плода имеют одина%
ковые размеры, поэтому гипоплазия левого желудоч%
ка может быть диагностирована при изучении изоб%
ражения четырехкамерного среза, так как она харак%
теризуется маленькими размерами левых отделов
сердца в сравнении с обычными или увеличенными
правыми отделами (рис. 15.51).

ГСЛОС нередко сопровождается аномальным раз%
витием митрального и/или аортального клапанов. Ди%
агноз атрезии митрального клапана достаточно легко
устанавливается при изучении четырехкамерного сре%
за сердца на основании визуализации отсутствия дви%
жения створок митрального клапана. Важное диагнос%
тическое значение при митральной атрезии имеет доп%
плерэхокардиография, которая позволяет четко визу%
ализировать отсутствие потока кро%
ви через митральный клапан при его
сохранении через трикуспидальный
клапан (рис. 15.52).

Согласно результатам L. Allan
и соавт. [4], которые пренатально
обнаружили 24 случая атрезии,
или отсутствия митрального кла%
пана, во всех наблюдениях, при%
сланных для комплексного эхокар%
диографического исследования
плода, при скрининговом ультра%
звуковом исследовании был обна%
ружен аномальный четырехкамер%
ный срез сердца – выраженное
превалирование размеров право%
го желудочка над левым. Срок вы%
явления порока составил в сред%
нем 26,3 нед (16–37 нед), причем
в 12 из 24 случаев диагноз был ус%
тановлен до 24 нед. В 4 из 24 на%
блюдений было произведено пре%
рывание беременности, в одном
случае отмечена внутриутробная
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ГИПОПЛАСТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ ЛЕВЫХ ОТДЕЛОВ СЕРДЦА

Рис. 15.50. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при ГСЛОС, вклю%
чающем выраженную гипоплазию левого желудочка, атрезию митрального кла%
пана и аорты (Б). Стрелками указано направление потока крови в восходящей
аорте (ретроградный кровоток).

БА

смерть и в 10 случаях – в неонатальном периоде. Вы%
жившим детям проведено хирургическое лечение.

При атрезии митрального клапана в ходе оценки
с использованием режима ЦДК регистрируется меж%
предсердный левоправый (реверсный) шунт (рис.
15.53). Его появление обусловлено тем, что поступа%
ющая кровь из правого в левое предсердие через
овальное окно возвращается обратно из%за невозмож%
ности прохождения через атрезированный митраль%
ный клапан. Кроме этого нередко при выраженных
формах ГСЛОС, сопровождающихся неблагоприят%
ным перинатальным исходом, в ходе оценки кривых
скоростей кровотока в легочных венах регистрируют%
ся реверсные значения третьей волны (рис. 15.54).

Нередко при ГСЛОС также выявляется атрезия
аорты. В этих случаях аорта имеет маленький диа%
метр или не визуализируется. При этом основная
легочная артерия может быть значительно расшире%
на. При атрезии аорты кровь в ее восходящую часть
поступает через артериальный проток. Поэтому в
восходящей аорте при ее атрезии в режиме ЦДК ре%
гистрируется реверсный поток крови (рис. 15.55,
15.56, 15.57) [5].
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Рис. 15.53. ГСЛОС с атрезией митрального клапана. Че%
тырехкамерный срез сердца плода в режиме ЦДК. Стрел%
кой указан межпредсердный левоправый (реверсный) шунт.

Рис. 15.54. ГСЛОС с атрезией митрального клапана. Кри%
вые скоростей кровотока в легочной вене. Стрелками ука%
заны реверсные значения третьей волны.

ВБА

Рис. 15.52. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при ГСЛОС с атрезией митрального клапана в режиме
ЦДК (А–В). Видно отсутствие потока крови через митральный клапан при его сохранении через трикуспидальный клапан.

ВБА

Рис. 15.51. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при ГСЛОС (А–В). 1 – левый желудочек; 2 – правый желудочек.

Наряду с атрезией при ГСЛОС может на%
блюдаться гипоплазия аорты, которая также ха%
рактеризуется уменьшением ее диаметра, что су%
щественно затрудняет проведение дифференци%
альной диагностики при использовании только В%
режима. Поэтому в этих случаях необходимо при%
менять режим ЦДК. В отличие от атрезии аорты
при ее гипоплазии в ходе допплеровского иссле%
дования регистрируется сниженный антеград%
ный поток крови из левого желудочка в аорту
(рис. 15.58).

По данным C. Stoll и соавт. [6], чувствительность
пренатальной эхографии в диагностике ГСЛОС при
скрининговом обследовании в северо%восточных
провинциях Франции составила 46%. Схожие дан%
ные по крупному региону Германии при обследова%
нии 20 248 плодов за 5 лет приводят A. Queisser%Luft
и соавт. [7] – 40%.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точность
пренатальной диагностики изолированного ГСЛОС в
конце 90%х годов составила 63% [8]. При сочетании
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ГСЛОС с экстракардиальными аномалиями точность
его пренатальной диагностики была практически ана%
логичной и составила 69,2% [9]. При анализе анало%
гичного мультицентрового исследования, проведен%
ного в 17 европейских странах в 1995–1999 гг., было
установлено, что точность пренатальной ультразвуко%
вой диагностики ГСЛОС составила 57% [10]. Средний
срок обнаружения ГСЛОС в этих исследованиях нахо%
дился в пределах 20–22 нед беременности.

Следует отметить, что в отличие от скринин%
говых исследований, проведенных специалистами

Рис. 15.55. ГСЛОС с атрезией аорты. А – срез через три сосуда. Аорта имеет
маленькие размеры (стрелка). Б – срез через дугу аорты в режиме ЦДК. Стрел%
кой указан реверсный поток крови.

Рис. 15.56. ГСЛОС с атрезией аорты.
Срез через три сосуда. Стрелкой указан
реверсный поток крови в аорте.

БА

ВБА

Рис. 15.58. ГСЛОС. А – срез через три сосуда. Отчетливо видна гипоплазия аорты (стрелка). Б – срез через аорту. Виден
сниженный антеградный поток (стрелка). В – срез через легочную артерию (стрелка).

БА

Рис. 15.57. ГСЛОС с атрезией аорты. А – срез через аорту (стрелка). Б – срез через три сосуда. Поток крови в легочной
артерии (синий цвет) имеет обычное направление, в аорте (красный цвет) – реверсный поток.

Таблица 15.5. Перинатальные исходы в случаях пренаталь%
но диагностированного ГСЛОС

Авторы Прерывание Общие
беремен% потери,
ности, %  %

K. Brackley и соавт., 2000 [13] 43,7 86,2
С. Stoll и соавт., 2001 [9] 42,3
T. Boldt и соавт., 2002 [14] 87
О.Л. Галкина, 2004 [11] 57,1 85,7
E. Garne и соавт., 2005 [10] 68,9
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Согласно мнению большинства исследователей,
единственный желудочек (ЕЖ) сердца является тяже%
лым врожденным пороком, при котором желудочки
сердца представлены единой камерой. Частота ЕЖ
составляет в среднем 1,5% от всех ВПС [1].

ЕЖ легко диагностируется при использовании
стандартного четырехкамерного среза сердца пло%
да (рис. 15.59, 15.60) [2, 3]. По данным многих ис%
следователей, точность пренатальной эхокардиог%
рафии в диагностике ЕЖ составляет 100% [4, 5]. В
наших исследованиях [6], а также по данным цент%
ра пренатальной диагностики Оренбурга [7], точ%
ность пренатальной диагностики ЕЖ сердца соста%
вила 100%.

В то же время, согласно результатам скринин%
гового ультразвукового обследования 20 248 пло%
дов в 19–22 нед беременности в крупном регионе
Германии, из 6 случаев ЕЖ диагноз в пренатальном
периоде не был установлен ни в одном наблюдении
[8]. Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точ%
ность пренатальной диагностики ЕЖ в конце 90%х го%
дов составила 44% [9]. При сочетании ЕЖ с различ%
ными экстракардиальными аномалиями точность
его пренатальной диагностики была выше и соста%
вила 68,7% [10].

Если при выявлении аномального изображения
четырехкамерного среза сердца плода не удается точ% Рис. 15.59. Четырехкамерный срез сердца плода с ЕЖ.

но установить диагноз ЕЖ в В%режиме, то в этих слу%
чаях следует дополнительно использовать режим
ЦДК, которое позволяет точно оценить направление
внутрисердечных потоков крови (рис. 15.61, 15.62).

ЕЖ морфологически может быть как правым, так
и левым. Дифференциацию следует проводить по
форме (правый желудочек – треугольный, левый же%

I уровня, точность дородового обнаружения
ГСЛОС существенно выше при обследовании в
центре пренатальной диагностики. По данным
О.Л. Галкиной [11], ни в одном из 7 случаев пре%
натальный диагноз ГСЛОС не был поставлен в ка%
бинетах ультразвуковой диагностики родильных

домов и центральных районных больниц Мурман%
ской области.

В большинстве случаев ГСЛОС прогноз неблагоп%
риятный. До 90% детей умирает в первый месяц жизни
[12]. В таблице 15.5 представлены данные о перинаталь%
ных исходах в случаях пренатальной диагностики ГСЛОС.

ЕДИНСТВЕННЫЙ ЖЕЛУДОЧЕК СЕРДЦА
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Рис. 15.62. Четырехкамерный срез сердца с ЕЖ. А – В%режим. Б – режим ЦДК.
Виден поток крови из предсердий в общий желудочек.

БА

Рис. 15.61. Четырехкамерный срез сердца с ЕЖ. А – В%режим. Б – режим ЦДК.
Виден поток крови из предсердий в общий желудочек.

БА

Рис. 15.60. Четырехкамерный срез (А) и срез через три сосуда (Б) у плода с ЕЖ
и общим артериальным стволом (стрелка).

лудочек – элипсоидный) и нали%
чию трабекулярного строения,
присущего правому желудочку.
При подозрении на наличие ЕЖ
необходимо исключить атрезию
и стеноз главных артерий, оце%
нить функциональное состояние
желудочка, а также положение
внутренних органов для опреде%
ления формы изомеризма. У
30% пациентов при ЕЖ обнару%
живается левый изомеризм и у
70% – правый изомеризм [11].
Иногда можно дополнительно
увидеть рудиментарный желудо%
чек без функционирующего ат%
риовентрикулярного клапана,
что легко диагностируется при
использовании ЦДК. Отхожде%
ние главных артерий при ЕЖ бы%
вает конкордантным, двойным
или может отмечаться транспо%
зиция, которая наблюдается
наиболее часто [1].

Особого внимания заслужива%
ют данные J. Rychik и соавт. [4], ко%
торые провели анализ результатов
пренатальной эхокардиографии и
перинатальных исходов 57 случаев
ЕЖ. Согласно их данным, чувстви%
тельность эхокардиографии плода
в диагностике ЕЖ, определении
его доминирующей морфологии,
наличии обструктивных поражений
аорты и легочного ствола состави%
ла 100%. Прерывание беременно%
сти было осуществлено у 14 паци%
енток и в 6 наблюдениях отмечены
перинатальные потери. Из 37 про%
оперированных детей выжили 71%
или 45,6% по отношению ко всем
случаям ЕЖ.
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Атрезия трикуспидального клапана (АТК) наря%
ду с отсутствием потока крови через правый атрио%
вентрикулярный канал характеризуется также ма%
ленькими размерами правого желудочка, обычно с
дефектом межжелудочковой перегородки. Располо%
жение магистральных сосудов может быть различ%

АТРЕЗИЯ ТРИКУСПИДАЛЬНОГО КЛАПАНА

ным. Нередко при АТК и гипоплазии правого желу%
дочка отмечается атрезия или гипоплазия легочной
артерии (рис. 15.63).

Ключевым моментом в пренатальной ультразвуко%
вой диагностике АТК является обязательная визуализа%
ция движения створок атриовентрикулярных клапанов

при изучении четырехкамерного
среза сердца плода. При АТК отме%
чается движение створок только
митрального клапана (рис. 15.64).
Кроме этого, часто при АТК регист%
рируется гипоплазия правого желу%
дочка в сочетании с дефектом меж%
желудочковой перегородки и пато%
логией легочной артерии [1, 2].

В случаях затрудненной визу%
ализации следует использовать
режим кинопетли, который позво%
ляет по кадрам четко рассмотреть
отдельные фазы сердечного цикла.
Важное диагностическое значение
имеет допплерэхокардиография,
которая позволяет четко визуали%
зировать отсутствие потока крови
через трикуспидальный клапан при
его сохранении через митральный
клапан (рис. 15.65) [3].

Точность пренатальной диаг%
ностики АТК во многом зависит от
тщательности соблюдения оценки
четырехкамерного среза сердца
плода при скрининговом ультра%
звуковом исследовании. По дан%
ным E. Tegnander и соавт. [4], вне%
дрение обязательной оценки че%
тырехкамерного среза сердца при
скрининговом обследовании пло%
да в 18 нед беременности в Нор%
вегии позволило увеличить выяв%
ляемость АТК с 0 до 50%. Соглас%
но данным мультицентрового ана%
лиза, осуществленного в 12 евро%
пейских странах, точность прена%
тальной диагностики АТК в конце
90%х годов составила 40% [5]. При
сочетании АТК с различными экст%
ракардиальными аномалиями точ%
ность пренатальной диагностики
была значительно выше и состави%
ла 83,3% [6]. Следует отметить,
что подавляющее большинство
случаев АТК было обнаружено при
скрининговом ультразвуковом
исследовании в 20–22 нед бере%
менности.

Прогноз при АТК неблагопри%
ятный. Большинство детей с этим
пороком умирает в течение перво%
го года жизни.

Рис. 15.63. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при АТК, включающей
выраженную гипоплазию правого желудочка и атрезию легочной артерии (Б). Стрел%
ками указано направление потока крови в легочной артерии (ретроградный кровоток).

Рис. 15.64. Четырехкамерный срез сердца плода при АТК (А, Б). Видно движе%
ние створок митрального клапана (1), движение створок трикуспидального кла%
пана (2) отсутствует. 3 – дефект межжелудочковой перегородки.

Рис. 15.65. Четырехкамерный срез сердца плода при АТК. А – В%режим. Движе%
ние створок трикуспидального клапана отсутствует (стрелка). Б – режим ЦДК.
Видно отсутствие потока крови через трикуспидальный клапан при его сохране%
нии через митральный клапан.
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Аномалия Эбштейна является сравнительно
редким врожденным пороком развития правых отде%
лов сердца. Ее частота среди всех ВПС варьирует в
пределах 0,05–1%, что составляет в среднем 1 слу%
чай на 20 000 живорожденных [1–3]. Порок был на%
зван в честь патологоанатома, который в 1866 г. впер%
вые описал необычную аномалию трикуспидального
клапана, которую он обнаружил при аутопсии 19%лет%
него юноши.

В основе аномалии Эбштейна лежит нарушение
формирования септального и заднего парусов трех%
створчатого клапана, которые в этом случае разви%
ваются непосредственно из эндокарда правого же%
лудочка сердца. Это приводит к смещению аномаль%
ного клапана вглубь правого желудочка, обусловли%
вая его разделение на два отдела: дистальный (под%
клапанный) – активный и проксимальный (надкла%
панный, или атриализованный) – пассивный. Над%
клапанный отдел, соединяясь с правым предсерди%
ем, формирует единое функциональное образова%
ние. Самостоятельно этот порок сердца встречает%
ся редко и обычно сочетается с открытым овальным
окном, дефектом межжелудочковой перегородки,
атрезией или стенозом легочного ствола, тетрадой
Фалло, коарктацией аорты, суправентрикулярной
тахикардией и др. [4].

Впервые об антенатальной диагностике ано%
малии Эбштейна сообщили в 1983 г. M. Sharf и со%
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АНОМАЛИЯ ЭБШТЕЙНА

авт. [5], которым удалось в 35 нед выявить этот
порок сердца, сочетающийся с атрезией легочной
артерии. В отечественной литературе первое опи%
сание случая ультразвукового выявления аномалии
Эбштейна у плода в 32 нед было опубликовано в
1986 г. [6].

Пренатальная эхокардиографическая диагно%
стика аномалии Эбштейна основывается на обна%
ружении значительного увеличения правых отде%
лов сердца за счет правого предсердия. При этом
правый желудочек состоит из двух частей: соб%
ственно желудочка и атриализованного простран%
ства, эхографически определяющегося как состав%
ная часть правого предсердия. Основным диагно%
стическим критерием при аномалии Эбштейна яв%
ляется смещение септальной или всех створок
вглубь правого желудочка на 4 мм и более, кото%
рые в норме располагаются приблизительно на
одном уровне. Смещение септальной створки на 2–
3 мм расценивают как дисплазию трикуспидально%
го клапана. Стенки желудочков, особенно правого,
при аномалии Эбштейна гипертрофированы. Сле%
дует подчеркнуть, что этот порок сердца почти все%
гда сопровождается кардиомегалией.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точность
пренатальной диагностики аномалии Эбштейна в
конце 90%х годов составила 59% [7]. Сроки диагнос%

Рис. 15.66. Четырехкамерный срез сердца плода при аномалии Эбштейна в 18 (А), 22 (Б) и 25 нед (В) беременности.
Отчетливо видны кардиомегалия, смещение створки трикуспидального клапана и дилатация правого предсердия.
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тики аномалии варьировали от 19 до 39 нед и в сред%
нем составили 31 нед беременности.

В отечественном мультицентровом исследова%
нии сроки диагностики аномалии Эбштейна варьи%
ровали от 18 до 36 нед, составив в среднем 29,5 нед
[8]. Во всех случаях были обнаружены характерные
эхографические признаки: кардиомегалия, обус%
ловленная увеличением размеров правого предсер%
дия, и смещение аномального трикуспидального
клапана вглубь правого желудочка (рис. 15.66). При
допплерэхокардиографии плода, проведенной в 12
из 15 случаев, была диагностирована трикуспидаль%
ная регургитация (рис. 15.67), которая у большин%
ства плодов носила голосистолический характер
(рис. 15.68).

У 6 плодов аномалия Эбштейна была изолиро%
ванным пороком, в 9 наблюдениях она сочеталась с
другими эхографическими изменениями (пороками
развития и/или тахикардией, неиммунной водянкой,
задержкой внутриутробного развития). Прерывание
беременности осуществлено в 6 случаях. Из 9 ново%
рожденных только 3 ребенка остались в живых, 6 –
умерли на 2–24%е сутки.

Анализ опубликованных результатов показыва%
ет, что аномалия Эбштейна является пороком с не%

Рис. 15.68. Голосистолическая регургитация (стрелки) у
плода с аномалией Эбштейна в 33 нед беременности.

благоприятным или по крайней мере с сомнитель%
ным прогнозом. По данным D. Mair [9], до года уми%
рает почти половина детей с аномалией Эбштейна,
а до 50 лет доживает только 5% больных [10]. D.
Сelermajer и соавт. [11] проследили развитие 220
новорожденных с аномалией Эбштейна и установи%
ли, что до года дожили 67%, а до 10 лет – 59%. По
данным австралийских исследователей E. Jaeggi и
соавт. [12], из 15 случаев аномалии Эбштейна жи%
выми родились только 9, а из них до 6 месяцев до%
жили только 5 детей, что составило 33,3% от всех
случаев и 55,6% – от живорожденных.

Очевидно, что наличие грубых сочетанных поро%
ков и хромосомных дефектов делают прогноз при
аномалии Эбштейна неблагоприятным. Также небла%
гоприятным признаком при этом пороке является за%
стойная сердечная недостаточность. Согласно полу%
ченным нами данным и результатам зарубежных ис%
следователей, неиммунная водянка при аномалии
Эбштейна практически в 100% случаев приводит к
гибели в неонатальном периоде [13].

Помимо неиммунной водянки к неблагоприят%
ным прогностическим признакам при аномалии Эб%
штейна многие авторы относят трикуспидальную
регургитацию, которая регистрируется при доп%
плерэхокардиографии [14]. Результаты нашего
мультицентрового исследования и данные канад%
ских исследователей показали отсутствие досто%
верной корреляционной зависимости между пери%
натальными исходами и трикуспидальной регурги%
тацией при аномалии Эбштейна [13].

Наиболее интересные данные были получены
нами при оценке кардиоторакального отношения у
плодов с аномалией Эбштейна. Так, у всех выживших
детей это отношение составляло менее 50%, тогда
как у 5 из 6 умерших оно превышало 50%. По нашим
данным, чувствительность этого критерия состави%
ла 83,3% [8].

Наряду со смещением створок трикуспидально%
го клапана, в ходе пренатального ультразвукового ис%
следования может быть диагностирована его дисп%
лазия, которая характеризуется выраженным утол%
щением и повышением эхогенности трикуспидаль%

Рис. 15.67. Режим ЦДК. Трикуспидальная регургитация (стрелка) при аномалии Эбштейна в 22 (А), 23 (Б) и 33 нед (В)
беременности.
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Рис. 15.70. То же наблюдение. Отчетливо видны разомк%
нутые створки, что позволяет исключить атрезию трикуспи%
дального клапана.

Рис. 15.69. Четырехкамерный срез сердца плода при дисп%
лазии трикуспидального клапана. Отчетливо видно выражен%
ное утолщение и повышение эхогенности створок (стрелка).

ного клапана (рис. 15.69). Дифференциальный диаг%
ноз с атрезией трикуспидального клапана проводит%
ся на основании визуализации нормального движе%
ния створок клапана (рис. 15.70). Важное прогнос%

тическое значение в случаях дисплазии трикуспи%
дального клапана имеет его функциональная оцен%
ка, осуществляемая в ходе допплерэхокардиографи%
ческого исследования.
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ФИБРОЭЛАСТОЗ ЭНДОКАРДА

Фиброэластоз эндокарда (ФЭ) означает диф%
фузное утолщение эндокарда, обусловленное про%
лиферацией фиброзной и эластичной ткани, веду%
щей к снижению пластичности и ухудшению диасто%
лической функции сердца [1]. ФЭ относится к ред%
ким ВПС и в большинстве случаев приводит к гибели
в перинатальном периоде в связи со сниженной со%
кратительной способностью миокарда. Поражение
может быть изолированным или сочетаться с други%
ми аномалиями.

Этиология ФЭ окончательно неясна. Среди ги%
потез вероятных причин в настоящее время наибо%

лее часто называют воспалительные процессы. К
возможным причинам относят также аутоиммунные
процессы, коллагеновые заболевания, врожденные
нарушения обмена веществ. Фактор наследственной
передачи также является предметом обсуждения, по%
скольку описаны наблюдения наследования ФЭ по
аутосомно%рецессивному типу или Х%сцепленному
типу наследования.

Различают следующие формы ФЭ [1].
А. ФЭ левого желудочка. Процесс поражения до%

стигает 90%. В соответствии с размерами левого же%
лудочка ФЭ подразделяется на два типа: 1) дилати%
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рованный, наиболее частый, при котором левый же%
лудочек значительно увеличен в размерах, форма его
шарообразная, а верхушка сердца полностью сфор%
мирована левым желудочком, стенка которого утол%
щена и при этом межжелудочковая перегородка вы%
бухает в полость правого желудочка; 2) контрактиль%
ный, при котором размеры левого желудочка нор%
мальные или даже уменьшены. Правый желудочек ги%
пертрофирован и полость его расширена.

Б. ФЭ правого желудочка.
В. Эндомиокардиальный ФЭ (болезнь Девиса) –

массивные фиброзные утолщения эндокарда верху%
шек желудочков с тромбозом стенки и вовлечением
в процесс внутренней части миокарда.

Пренатальная ультразвуковая картина ФЭ зави%
сит от его формы. При дилатационной форме ФЭ раз%
меры левого желудочка значительно расширены,
стенка его утолшена, а межжелудочковая перегород%
ка выбухает в полость правого желудочка. Сердце при
этом увеличено в размерах и приобретает форму,
близкую к шарообразной (рис. 15.71). Полость лево%
го желудочка при контрактильной форме ФЭ имеет
нормальные размеры или чаще наблюдается умень%
шение размеров левого желудочка (рис. 15.72). Сле%
дует отметить, что нередко контрактильную форму

ФЭ пренатально трактуют как гипопластический син%
дром левых отделов сердца. Отличительной особен%
ностью ФЭ является выраженное повышение эхоген%
ности эндокарда левого желудочка. Согласно данным
А. Carceller и соавт. [2], возможен переход дилата%
ционной формы в контрактильную форму ФЭ. Мно%
гие авторы указывают на развитие застойной сердеч%
ной недостаточности и водянки плода при эндокар%
диальном фиброэластозе как в пренатальном, так и
в постнатальном периодах [3–6].

Пренатальная ультразвуковая диагностика ФЭ
возможна с начала II триместра беременности [7].
Однако следует отметить, что ФЭ далеко не во всех
случаях может проявиться до 20 нед беременности.
Показательным в этом отношении является клини%
ческое наблюдение, описанное L. Hornberger и соавт.
[3]. У пациентки 38 лет первое скрининговое ультра%
звуковое исследование было проведено в 17 нед бе%
ременности, в ходе которого не отмечено изменений
четырехкамерного среза сердца плода, размеры же%
лудочков были одинаковыми. При дополнительном
изучении главных артерий также изменений не было
обнаружено, диаметр восходящей аорты составлял
2–2,5 мм. Повторное ультразвуковое исследование
было проведено в 25 нед беременности, при кото%

Рис. 15.71. Четырехкамерный срез сердца плода при ФЭ ле%
вого желудочка. Отчетливо видна выраженная кардиомегалия,
значительное расширение полости левого желудочка (стрел%
ка), утолшение и повышение эхогенности его эндокарда.

Рис. 15.72. Четырехкамерный срез сердца плода при ФЭ
левого желудочка. Контрактильная форма. Отчетливо виден
маленький левый желудочек (стрелка), утолшение и повы%
шение эхогенности его эндокарда.

Рис. 15.73. Беременность 22 нед. ФЭ. В
полости левого желудочка видны множе%
ственные гиперэхогенные включения [9].

Рис. 15.74. ФЭ левого желудочка. А – В%режим. Б – режим ЦДК. Определяется
выраженное снижение кровотока через митральный клапан [9].
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Инфантильная артериальная кальцификация
(ИАК) относится к очень редким заболеваниям. В
1990 г. было описано не более 100 случаев этой па%
тологии [1]. Этиология и патогенез ИАК остаются не
достаточно изученными, поэтому в большинстве пуб%
ликаций это заболевание носит название «идиопа%
тической инфантильной артериальной кальцифика%
ции». Прогноз при ИАК неблагоприятный, смерть в
большинстве случаев наступает в течение первого
года жизни из%за прогрессирую%
щей сердечной недостаточности и
инфаркта миокарда, так как неред%
ко в патологический процесс вов%
лекаются коронарные артерии.

Первое описание пренаталь%
ной диагностики ИАК в 1990 г. при%
надлежит R. Spear и соавт. [1]. В
опубликованном ими наблюдении
была обнаружена не только каль%
цификация аорты, но и самого
сердца. В последующие годы
было опубликовано еще несколь%
ко случаев пренатальной ультра%
звуковой диагностики ИАК [2–6],
но во всех наблюдениях диагноз

ром обнаружено расширение полости левого желу%
дочка, его сократительная способность была резко
снижена, а эндокард выглядел гиперэхогенным. В
ходе допплерэхокардиографического исследования
плода отмечено выраженное снижение потока крови
из левого предсердия в левый желудочек, а также
умеренная митральная регургитация. Диаметр вос%
ходящей аорты на уровне аортального клапана не
превышал 2,5 мм и в ней регистрировался только
ретроградный кровоток. На основании полученных
данных был выставлен диагноз критического стено%
за аорты и ФЭ. В виду неблагоприятного прогноза
родители приняли решение прервать беременность.

В исследованиях отечественных авторов срок
пренатального обнаружения ФЭ варьировал от 23

до 34 нед, составив в среднем 26,4 нед [8–10]. На%
ряду с характерными изменениями А.В. Сидорова
и соавт. [9] отметили нетипичные пренатальные
проявления ФЭ. Во всех 3 представленных ими слу%
чаях в полости левого желудочка визуализирова%
лись множественные гиперэхогенные включения
(рис. 15.73), что дает основание рассматривать их
как один из вариантов проявления патологическо%
го процесса в клапанном аппарате при ФЭ. Важ%
ное дополнительное значение при ФЭ имеет ЦДК,
которое позволяет оценить состояние внутрисер%
дечного кровотока (рис. 15.74). Во всех наблюде%
ниях, опубликованных отечественными исследова%
телями, отмечены неблагоприятные перинаталь%
ные исходы.
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ИНФАНТИЛЬНАЯ АРТЕРИАЛЬНАЯ КАЛЬЦИФИКАЦИЯ

был установлен только во второй половине беремен%
ности (рис. 15.75).

В опубликованном нами наблюдении ИАК была
заподозрена уже в 13 нед [7]. При оценке сердца пло%
да была обнаружена гиперэхогенная во всех отделах
межжелудочковая перегородка (рис. 15.76). Ее эхо%
генность была настолько высокой, что она была срав%
нима с эхогенностью костей плода. При этом разме%
ры желудочков и предсердий были практически оди%

БА

Рис. 15.75. ИАК. А – поперечное сечение. Б – продольное сечение. Отчетливо
видно выраженное повышение эхогенности стенок аорты (стрелка).
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наковыми, так же как и диаметры главных артерий.
Нарушений кровотока через атриовентрикулярные
клапаны и клапаны главных артерий не было зареги%
стрировано не было. Сочетанных пороков не обна%
ружено. Полученные данные не укладывались ни в
одну из описанных нозологических форм, диагнос%
тированных в ранние сроки беременности [8].

Наиболее вероятный предположительный диаг%
ноз, высказанный консультативно, сводился к ИАК,
но она обычно сопровождается изменением аорты,
а в представленных цифровых материалах аорта
была не изменена. На основании полученных данных
и их обсуждения было решено провести контрольное
обследование в динамике. В 16 нед беременности
отмечено выраженное превалирование диаметра
легочной артерии над аортой, что свидетельствова%
ло о формировании ее гипоплазии. В 20 нед бере%
менности на фоне сохраняющейся гиперэхогенной

ВБА

Рис. 15.76. ИАК. А – четырехкамерный срез сердца плода в 13 нед. Отмечается повышение эхогенности межжелудочко%
вой перегородки (стрелка). Б – срез через аорту в 20 нед. Отчетливо видно повышение эхогенности стенок гипоплазиро%
ванной аорты (стрелка). В – срез через три сосуда в 20 нед. 1 – легочная артерия; 2 – аорта; 3 – верхняя полая вена.

межжелудочковой перегородки зарегистрировано
выраженное повышение эхогенности стенок аорты,
диаметр которой был даже меньше диаметра верх%
ней полой вены. Соответственно было обнаружено
превалирование размеров правого желудочка над
левым. Таким образом, в 20 нед беременности были
зарегистрированы характерные изменения аорты,
что дало основание установить диагноз ИАК.

Учитывая неблагоприятый прогноз, беремен%
ность прервана в 23 нед по медицинским показани%
ям. При микроскопическом исследовании было об%
наружено, что эндокард в области перегородки и ле%
вых отделов сердца резко утолщен (в 10–15 раз) за
счет разрастания эластических волокон и в меньшей
степени коллагеновых, располагающихся параллель%
ными слоями. Внутренняя оболочка аорты утолщена
за счет разрастания эластических волокон и очагов
петрификации.
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Аномалия Уля – редкая врожденная патология,
проявляющаяся выраженной гипоплазией или почти
полным отсутствием миокарда одного из желудоч%
ков сердца. В основном при данной аномалии по%
ражается миокард правого желудочка. Чаще всего
гипоплазия бывает диффузной, хотя возможна оча%
говая форма. Трикуспидальный клапан может быть
нормальным или дисплазированным. В некоторых
случаях отмечаетя стеноз или атрезия легочного
клапана. Аномалия Уля обычно диагностируется на
секции и составляет 0,1% от числа всех ВПС [1].

АНОМАЛИЯ УЛЯ

В ходе пренатального ультразвукового исследо%
вания, в первую очередь обращает на себя внима%
ние выраженная кардиомегалия за счет дилатации
пораженного желудочка (рис. 15.77). Миокард желу%
дочка едва различим, а сократительная способность
минимальна. Нередко поэтому при аномалии Уля ре%
гистрируются признаки застойной сердечной недо%
статочности (перикардиальный, плевральный выпо%
ты, асцит).

Впервые о пренатальной ультразвуковой диаг%
ностике аномалии Уля в 24 нед беременности сооб%

1

2
3
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щили G. Wager и соавт. [2]. Е.П. Затикян и соавт. [3]
удалось диагностировать этот порок сердца прена%
тально в 23–24 нед беременности. В представленном
ими наблюдении при ультразвуковом исследовании
плода наряду с выраженной дилатацией полости ле%
вого желудочка отмечалось выраженное истончение
миокарда его задней стенки (1 мм). При этом также
констатировано практически полное отсутствие со%
кращения миокарда левого желудочка в различные
фазы сердечного цикла. В плевральной полости оп%
ределялось небольшое количество свободной жид%
кости. Отмечена также умеренно выраженная бради%
кардия – 110 уд/мин. Показатель ударного объема
сердца оказался сниженным и составил 70% от сред%
них нормативных величин.

C. Benson и соавт. [4] сообщают о случае, в кото%
ром аномалия Уля, обнаруженная в 18–19 нед беремен%
ности, была расценена как аномалия Эбштейна и толь%
ко при патологоанатомическом исследовании был ус%
тановлен правильный диагноз. Авторы указывают на
существенные трудности, возникающие при диффе%
ренциальной диагностике аномалии Уля с аномалией
Эбштейна в начале II триместра беременности, так как
оба этих порока сопровождаются выраженной карди%
омегалией за счет правых отделов сердца. По мнению

Рис. 15.77. Четырехкамерный срез сердца плода при ано%
малии Уля. Отчетливо видны выраженная кардиомегалия,
значительная дилатация и истончение стенки левого желу%
дочка (стрелка).

R. Oberhoffer и соавт. [5], ключом к правильной прена%
тальной диагностике аномалии Уля является визуали%
зация нормального (несмещенного) трикуспидально%
го клапана на фоне дилатированного правого предсер%
дия и истонченного миокарда правого желудочка.
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КАРДИОМИОПАТИИ

Под врожденными кардиомиопатиями подразу%
мевают группу различных поражений сердечной мыш%
цы, которые могут быть вызваны многими этиологи%
ческими факторами. Это различные инфекционные
заболевания, тератогенное воздействие, нарушения

метаболизма и ишемия миокарда в случаях аномаль%
ного начала левой коронарной артерии и кальциноза
коронарных сосудов. Врожденные кардиомиопатии
встречаются относительно редко и составляют не бо%
лее 1% от всех ВПС. Выраженность кардиомиопатии

БА

Рис. 15.78. Четырехкамерный срез сер%
дца плода при кардиомиопатии. Отчет%
ливо видны выраженная кардиомегалия
и гипертрофия стенок желудочков.

Рис. 15.79. Четырехкамерный среза сердца плода при кардиомиопатии в В%ре%
жиме (А) и в режиме ЦДК (Б). Отчетливо видны выраженная кардиомегалия, ги%
пертрофия стенок желудочков и регургитация (стрелки) через атриовентрикуляр%
ные клапаны.
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Дивертикулы и аневризмы желудочков относятся к
редким ВПС, их частота составляет 0,5 случая на 100 000
новорожденных [1]. Чаще всего они встречаются в ле%
вом желудочке. В зависимости от локализации выделя%
ют субаортальный и субмитральный (верхушечный) типы
аневризмы. Этиопатогенез дивертикулов/аневризм
желудочков сердца у плода до конца не изучен, хотя воз%
можными причинами считают эндокардиальный фибро%
эластоз, миокардит, ишемические повреждения, воз%
действие тератогенных факторов, гипергликемию. У
40% детей они протекают без клинических симптомов.

во многом зависит от этиологии заболевания, а
спектр клинических проявлений колеблется от форм,
которые становятся заметными только в детском воз%
расте, до форм, которые приводят к застойной сер%
дечной недостаточности и смерти в пренатальном
периоде [1].

При ультразвуковом исследовании плода кардио%
миопатии характеризуются кардиомегалией и гиперт%
рофией стенок желудочков (рис. 15.78), а также сниже%
нием их сократительной функции [2].

Для оценки сократительной способности мио%
карда желудочков были предложены несколько фор%
мул, но их использование для плода излишне, так как
эхографическое изображение настолько очевидно,
что дополнительные измерения не нужны. Важное
значение имеет допплерэхокардиография для оцен%

ки в первую очередь функционального состояния ат%
риовентрикулярных клапанов, особенно при сочета%
нии кардиомиопатии с признаками неиммунной во%
дянки плода. Выявление регургитационных потоков
через атриовентрикулярные клапаны при допплеров%
ском исследовании (рис. 15.79) и признаков застой%
ной сердечной недостаточности при двухмерной
эхографии служат угрожающими признаками и час%
то сопровождаются внутриутробной гибелью.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точность
пренатальной диагностики кардиомиопатий в конце
90%х годов была достаточно высокой и составила
75%, средний срок обнаружения кардиомиопатий –
20 нед [3]. В 12 (42,8%) из 28 случаев беременности
были прерваны ввиду неблагоприятного прогноза.
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ДИВЕРТИКУЛЫ/АНЕВРИЗМЫ ЖЕЛУДОЧКОВ

В пренатальном периоде дивертикулы/аневриз%
мы проявляются аномальной формой желудочка (рис.
15.80). В подобных случаях ЦДК позволяет установить
связь аневризмы с желудочком и оценить функцио%
нальное состояние внутрисердечного кровотока, что
имеет важное прогностическое значение [2].

К настоящему времени в отечественной прак%
тике только Е.А. Шевченко удалось пренатально
диагностировать аневризму левого желудочка в 23
нед [3]. При ультразвуковом исследовании были
обнаружены кардиомегалия, гипертрофия мио%

БА

Рис. 15.80. Эхограммы четырехкамерного среза сердца плода при аневризме левого (А) и правого (Б) желудочков (стрелка).

ak
us

he
r-li

b.r
u



409

Глава 15. Сердце

карда до 6,5 мм, перикардиальный выпот (6 мм) и
аневризма левого желудочка. Аневризма была
видна уже при исследовании в В%режиме в виде
тонкостенного округлого образования, имеюще%
го прямое сообщение с полостью левого желудоч%
ка (рис. 15.81). В режиме ЦДК была отчетливо вид%
на связь аневризмы с желудочком. Дополнитель%
но у плода при повторном исследовании в 25 нед
был диагностирован дефект межжелудочковой
перегородки (3 мм). Учитывая полученные данные,
семья приняла решение в пользу прерывания бе%
ременности. При патологоанатомическом иссле%
довании в области верхушки сердца было обна%
ружено тонкостенное округлое образование диа%

ВБА

Рис. 15.81. Беременность 23 нед. Четырехкамерный срез сердца плода при аневризме левого желудочка (стрелка). А –
В%режим. Б – режим ЦДК. В – макропрепарат.

Таблица 15.6. Пренатальная ультразвуковая диагностика и перинатальные исходы при дивертикулах или аневризмах сер%
дца, осложненных перикардиальным выпотом

Авторы Срок диаг% Пренатальный диагноз Перинатальные исходы
ностики, нед

D. Carles и соавт., 1995 [5] 13 Дивертикул Прерывание беременности
в 13 нед

J. Johnson и соавт., 1996 [6] 19 Дивертикул, Благоприятный
перикардиоцентез в 20 нед

W. Sepulveda и соавт., 1996 [7] 19 Аневризма, водянка плода Прерывание беременности
в 19 нед

S. Sherman и соавт., 1996 [8] 24 Аневризма, дигоксин Внутриутробная гибель в 31 нед
T. Cavalle%Garrido 20 Дивертикул, водянка плода, Внутриутробная гибель
и соавт., 1997 [4] трисомия 18

19 Дивертикул, спонтанное исчез% Благоприятный
новение перикардиального выпота

19 Дивертикул, перикардиоцентез в 20 нед Благоприятный
19 Аневризма, водянка Внутриутробная гибель

в 31 нед
I. Cesko и соавт., 1998 [9] 17 Дивертикул Прерывание беременности

в 22 нед
19 Дивертикул, Благоприятный

перикардиоцентез в 20 нед
Е.А. Шевченко, 2004 [3] 23 Аневризма Прерывание беременности

в 22 нед
M. Del Rio и соавт., 2005 [10] 13 Дивертикул, спонтанное исчезновение Благоприятный

перикардиального выпота в 20 нед
F. McAuliffe и соавт., 2005 [11] 13 Дивертикул, перикардиоцентез в 14 нед Благоприятный

16 Дивертикул, перикардиоцентез в 16 нед Благоприятный
F. Prefumo и соавт., 2005 [12] 14 Дивертикул/аневризма, водянка, Благоприятный

перикардиоцентез в 16 нед
12 Дивертикул/аневризма, спонтанное Благоприятный

исчезновение перикардиального выпота

метром до 6 мм, которое имело прямое сообще%
ние с полостью левого желудочка.

О наибольшей серии случаев пренатальной ди%
агностики аневризм и дивертикулов сердца сообща%
ют T. Cavalle%Garrido и соавт. [4]. В их исследованиях
аневризмы и дивертикулы желудочков сердца плода
были обнаружены в 7 случаях в сроки от 18 до 36 нед:
верхушечная аневризма левого желудочка средних
размеров (2 наблюдения), маленький подклапанный
дивертикул правого желудочка (1), маленький вер%
хушечный дивертикул правого желудочка (2), субмит%
ральная аневризма левого желудочка больших раз%
меров (1) и дивертикул больших размеров, исходя%
щий из боковой стенки левого желудочка (1). Два пло%
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да с выраженными изменениями, сопровождавши�
мися неиммунной водянкой, умерли внутриутробно.
В остальных случаях диагноз был подтвержден при
динамическом эхокардиографическом наблюдении
после рождения. У всех выживших детей в возрасте
от 8 месяцев до 2 лет жизни заболевание протекало
без клинических симптомов.

В случаях дивертикула/аневризмы желудочка,
сочетающихся с перикардиальным выпотом и неим�
мунной водянкой нередко наступает антенатальная
гибель [1, 3]. В случаях, когда отмечается незначи�
тельная или умеренно выраженная регургитация, не
сопровождающаяся развитием неиммунной водян�
ки, прогноз благоприятный.

В последние годы некоторыми исследователя�
ми для обеспечения благоприятных перинатальных
исходов в случаях дивертикулов желудочков сердца,
осложненных перикардиальным выпотом, был ус�
пешно пренатально осуществлен перикардиоцентез
(табл. 15.6). Согласно опубликованным данным, в 6
наблюдениях, в которых был проведен перикардио�
центез, отмечены благоприятные перинатальные
исходы. В случаях, когда перикардиоцентез не был
осуществлен, благоприятные перинатальные исходы
были зарегистрированы только в 3 из 10 наблюде�
ний.

Показательным в этом отношении является кли�
ническое наблюдение, представленное F. McAuliffe
и соавт. [11]. При скрининговом ультразвуковом
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Рис. 15.82. Дивертикул правого желудочка (стрелки) в 16 (А) и 33 (Б) нед беременности. E – перикардиальный выпот; L –
легкие; LV – левый желудочек; RV – правый желудочек [11].
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исследовании в 13 нед у плода было обнаружено
расширение воротникового пространства до 4,2 мм
и перикардиальный выпот. На основании получен�
ных данных был осуществлен амниоцентез для ис�
ключения хромосомных аномалий. Кариотип плода
– 46,XY. При повторном обследовании в 16 нед до�
полнительно был обнаружен выраженный перикар�
диальный выпот и дивертикул правого желудочка
размером 4х6 мм (рис. 15.82). При ЦДК в диверти�
куле регистрировался кровоток, легкие плода были
компрессированы. Других структурных аномалий не
обнаружено. Для предупреждения гипоплазии лег�
ких и дальнейшего прогрессирования водянки пло�
да пациентке был предложен перикардиоцентез, в
ходе которого было удалено 3 мл серозно�кровяни�
стой жидкости. Сразу после процедуры отмечено
полное расправление легких. Тесты перикардиаль�
ной и амниотической жидкости на внутриутробные
инфекции были отрицательными. При цитологичес�
ком исследовании в перикардиальной жидкости
были идентифицированы лимфоциты и мезотели�
альные клетки, уровень белка составил 18 г/л. При
повторных исследованиях скопления перикардиаль�
ной жидкости не было выявлено. Размер диверти�
кула в 33 нед составил 4х7 мм. Однако в 37 нед и
после срочных нормальных родов дивертикул пра�
вого желудочка больше не обнаружен. В возрасте
10 мес ребенок развивался нормально без призна�
ков сердечно�сосудистых заболеваний.ak
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Тетрада Фалло представляет собой сложный по�
рок, включающий несколько сердечных аномалий: де�
фект межжелудочковой перегородки, декстропозицию
аорты, обструкцию выходного отдела легочной арте�
рии и гипертрофию правого желудочка (рис. 15.83). В
общей структуре ВПС у живорожденных тетрада Фал�
ло составляет от 4 до 11% [1]. Она является одной из
наиболее частых форм ВПС у ново�
рожденных с цианозом.

Пренатальный диагноз порока
устанавливается на основании об�
наружения дефекта межжелудоч�
ковой перегородки, уменьшения
размеров выходного тракта легоч�
ной артерии, нарушения непре�
рывности соединения межжелу�
дочковой перегородки с восходя�
щей аортой, что обусловлено ее
декстропозицией, и гипертрофии
миокарда правого желудочка
(рис. 15.84) [2]. Следует подчерк�
нуть, что не все из этих признаков
выявляются в каждом случае тетра�
ды Фалло в пренатальном периоде.

Диагностировать тетраду
Фалло при изучении четырехка�
мерного среза сердца плода дос�
таточно трудно. Согласно данным
D. Paladini и соавт. [3], только в 1
из 22 наблюдений тетрады Фалло
пренатальный диагноз был запо�
дозрен при изучении четырехка�
мерного среза сердца плода. Ос�
новные признаки, выявляемые при
тетраде Фалло в ходе оценки че�
тырехкамерного среза сердца
плода, включают дефект межжелу�
дочковой перегородки и гипертро�
фию правого желудочка. Однако
они обнаруживаются не так часто,
особенно во II триместре бере�
менности. По данным S. Yoo и со�
авт. [4], которые диагностировали
20 случаев тетрады Фалло, гипер�
трофия стенки правого желудочка
была отмечена при изучении четы�
рехкамерного среза только у 10

Рис. 15.84. Тетрада Фалло. А – срез через восходящую аорту. Отчетливо вид�
ны субаортальный дефект межжелудочковой перегородки и декстропозиция
аорты (стрелка). Б – срез через три сосуда. 1 – гипоплазированная легочная
артерия; 2 – дилатированная аорта; 3 – верхняя полая вена.

БА

Рис. 15.83. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при тетраде Фалло (Б),
которая характеризуется наличием дефекта межжелудочковой перегородки, декст�
ропозиции аорты, гипоплазии легочной артерии и гипертрофии правого желудочка.

БА

(50%) плодов, а дефект межжелудочковой перего�
родки – только в 4 (20%) наблюдениях. Следует от�
метить, что в этом исследовании также было выяв�
лено, что у 8 (40%) плодов наблюдалось изменение
положения оси сердца.

Опубликованные данные о точности пренаталь�
ной ультразвуковой диагностики тетрады Фалло про�

1
2

3

a successful outcome following pericardiocentesis // Prenat. Diagn.
1996. V. 16. P. 954–957.

7. Sepulveda W., Drysdale K., Kyle P.M. et al. Congenital left
ventricular aneurysm causing hydrops fetalis: prenatal diagnosis
with color Doppler ultrasonography // J. Ultrasound Med. 1996.
V. 15. P. 327–331.

8. Sherman S.J., Leenhouts K.H., Utter G.O. et al. Prenatal diagnosis
of the left ventricular aneurysm in the late second trimester: a case
report // Ultrasound Obstet. Gynecol. 1996. V. 7. № 6. P. 456–457.

9. Cesko I., Hajdu J., Csapo Z.D. et al. Fetal hydropericardium
associated with left ventricular diverticulum // Prenat. Diagn. 1998.
V. 18. P. 721–724.

10. Del Rio M., Martinez J.M., Bennasar M. et al. Prenatal diagnosis of
a right ventricular diverticulum complicated by pericardial effusion
in the first trimester // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2005. V. 25.
№ 4. P. 409–411.

11. McAuliffe F.M., Hornberger L.K., Johnson J. et al. Cardiac
diverticulum with pericardial effusion: report of two new cases
treated by in�utero pericardiocentesis and a review of the literature //
Ultrasound Obstet. Gynecol. 2005. V. 25. № 4. P. 401–404.

12. Prefumo F., Bhide A., Thilaganathan B., Carvalho J.S. Fetal
congenital cardiac diverticulum with pericardial effusion: two cases
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тиворечивы. По данным T. Todros и соавт. [5], оценка
четырехкамерного среза сердца плода при скринин�
говом ультразвуковом обследовании беременных в
индустриальных районах Северо�Запада Италии
(около 5 млн жителей) в 1991–1995 гг. не позволила
диагностировать тетраду Фалло ни в одном случае.
В то же время в другом крупном регионе Италии при
обследовании 7024 беременных в центре пренаталь�
ной диагностики в 20–22 нед беременности (1986–
1992 гг.) тетрада Фалло была точно диагностирова�
на в 80% случаев [6]. В Норвегии внедрение обяза�
тельной оценки четырехкамерного среза сердца при
скрининговом обследовании плода в 18 нед бере�
менности позволило увеличить выявляемость тетра�
ды Фалло с 0 до 50% [7]. C. Stoll и соавт. [8] в ходе
проведенных исследований установили, что чувстви�
тельность эхографии в диагностике тетрады Фалло
при скрининговом обследовании в северо�восточных
провинциях Франции составляет 22,6%.

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точный
пренатальный диагноз изолированной тетрады Фал�
ло в конце 90�х годов был установлен только в 15
(15,2%) из 99 случаев [9]. Срок обнаружения тетра�

ды Фалло варьировал от 15 до 32
нед и в среднем составил 21 нед
беременности. До 24 нед было ди�
агностировано 11 (73,3%) из 15
случаев. При сочетании тетрады
Фалло с экстракардиальными ано�
малиями точность ее пренаталь�
ной диагностики была существен�
но выше и составила 50% [10].

Следует отметить, что в отли�
чие от скрининговых исследова�
ний, проведенных специалистами
I уровня, точность дородового об�
наружения тетрады Фалло при об�
следовании в центре пренаталь�
ной диагностики существенно
выше благодаря в первую очередь
обязательной оценке срезов через
выходные тракты главных арте�
рий, которые позволяют обнару�

жить типичный субаортальный дефект межжелудоч�
ковой перегородки и декстропозицию аорты. По дан�
ным центра пренатальной диагностики г. Хайфы (Из�
раиль) [11], точность пренатального обнаружения
этого порока составила 79,2%. Согласно результа�
там, представленным С.Г. Ионовой [12], благодаря
внедрению в скрининговое ультразвуковое исследо�
вание оценки срезов через главные артерии и через
три сосуда за два года работы центра пренатальной
диагностики Оренбурга не было пропущено ни одно�
го случая тетрады Фалло.

При использовании режима ЦДК в случаях тет�
рады Фалло отчетливо регистрируется движение
крови из обоих желудочков в аорту за счет ее дек�
стропозиции и дефекта межжелудочковой перего�
родки. Многие авторы расценивают этот признак
практически патогномоничным для тетрады Фалло.
R. Romero и соавт. [13] предложили даже термин –
«клешня краба» (рис. 15.85). Однако следует по�
мнить, что аналогичная картина отмечается и в слу�
чаях общего артериального ствола. Поэтому главным
дифференциально�диагностическим критерием тет�
рады Фалло и общего артериального ствола следует
считать наличие гипоплазированной легочной арте�

БА

Рис. 15.85. Тетрада Фалло. «Клешня краба». А – схематическое изображение [13].
Б – режим ЦДК. Видно движение крови из обоих желудочков в аорту.

Рис. 15.86. Тетрада Фалло. Срез через
три сосуда. 1 – гипоплазированная ле�
гочная артерия; 2 – дилатированная
аорта; 3 – верхняя полая вена.

Рис. 15.87. Тетрада Фалло. Эхограммы получены при использовании режима
STIC. А – четырехкамерный срез сердца. Б – срез через аорту (AO). В – срез че�
рез три сосуда. LV – левый желудочек; RV – правый желудочек; LA – левое пред�
сердие; RA – правое предсердие; TP – легочный ствол; DA – артериальный про�
ток; SVC – верхняя полая вена.

ВБА
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При общем артериальном
стволе (ОАС) из сердца выходит
один артериальный сосуд, даю�
щий начало системному, коро�
нарному и легочному кровообра�
щению. При этом пороке сердца
всегда присутствует дефект
межжелудочковой перегородки,
над которым располагается
единственный выходящий сосуд
(рис. 15.88). ОАС подразделяют
на три группы в зависимости от
морфологии легочной артерии.
Первый тип характеризуется на�
личием общей легочной арте�
рии, которая дает начало правой
и левой ветвям приблизительно
на одном уровне. При втором и
третьем типах ОАС ветви легоч�
ных артерий выходят раздельно

рии, которую лучше всего удается идентифицировать
в срезе через три сосуда (рис. 15.86).

По данным S. Yoo и соавт. [4], срез через три со�
суда является наиболее ценным при тетраде Фалло
и позволяет обнаружить практически все случаи этой
формы ВПС. Согласно их результатам, маленькая ле�
гочная артерия и дилатированная аорта были обна�
ружены в 100% наблюдений тетрады Фалло. У двух
плодов диагноз был установлен до 20 нед, у 9 – в 20–
25 нед, у 4 – в 25–30 нед и у 5 – после 30 нед. В сред�
нем пренатальный диагноз тетрады Фалло был уста�
новлен в 26 нед 4 дня.

Новые возможности в точной пренатальной
диагностике тетрады Фалло открывает технология
STIC, которая позволяет проводить детальный
анализ изображений, включая режим ЦДК, в лю�

бой плоскости и в режиме реального времени
(рис. 15.87).

Тетрада Фалло не требует специфической так�
тики ведения. При выявлении этой патологии необ�
ходимо комплексное обследование и пренатальное
консультирование. Частота сочетанных экстракарди�
альных пороков, согласно двум сериям, охватываю�
щим 42 наблюдения пренатальной диагностики тет�
рады Фалло, составляет 30–45% [3, 4]. По результа�
там этих же исследований, хромосомные аномалии
диагностированы у 10–22% плодов; прерывание бе�
ременности было осуществлено в 41–45% случаев;
из живорожденных выжили 54–81% детей. По дан�
ным большинства центров, до взрослого возраста
доживает более 90% пациентов, которым была про�
ведена полная коррекция тетрады Фалло [14].
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ОБЩИЙ АРТЕРИАЛЬНЫЙ СТВОЛ
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Рис. 15.88. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при ОАС (Б).
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на различных уровнях. Частота ОАС составляет 1–
4% от всех диагностированных ВПС [1]. В 20% слу�
чаев ОАС сочетается с экстракардиальными поро�
ками и хромосомными аномалиями.

Эхографическая картина ОАС схожа с тетрадой
Фалло, так как при этих пороках визуализируется вы�
носящий сосуд в виде «наездника» (рис. 15.89, 15.90).
Дифференциально�диагностическим критерием яв�
ляется наличие общего клапана и отсутствие вынос�

ного тракта из правого желудочка [2], что наиболее
целесообразно оценивать в срезе через три сосуда.

ОАС редко можно заподозрить, если исследо�
вание ограничивается изучением только четырехка�
мерного среза сердца. Доказательством этого поло�
жения служат данные D. Paladini и соавт. [3]. Соглас�
но их результатам, при ОАС аномальное изображе�
ние четырехкамерного среза сердца (изменение по�
ложения оси) было отмечено только у 2 из 6 плодов.

ВБА

Рис. 15.89. ОАС. А – нормальный четырехкамерный срез сердца. Б – срез через основание общего выходного тракта. В –
срез через три сосуда. Отчетливо виден один общий артериальный сосуд (1). 2 – верхняя полая вена.

БА

Рис. 15.90. ОАС (стрелка). А – поперчное сечение. Б – продольное сканирование.

БА

Рис. 15.91. ОАС (стрелка) в разных плоскостях сканирования. Режим ЦДК. Видно движение крови из обоих желудочков в
общий выходной тракт.
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Транспозиция главных артерий (ТГА) представ�
ляет собой результат недостаточной спирализации
аортопульмональной перегородки. В зависимости от
нарушения конусостволовой сегментации взаимо�
расположение аорты и легочной артерии может быть
различным. В большинстве случаев аорта находится
спереди и справа от легочной артерии (рис. 15.92).

Выделяют две формы ТГА: полную и корригиро�
ванную. При полной форме ТГА аорта выходит из пра�
вого желудочка, а легочная артерия – из левого же�
лудочка. Корригированная ТГА характеризуется
предсердно�желудочковой и желудочково�артери�

По данным австралийских исследователей E. Jaeggi
и соавт. [4], в серии из 13 случаев ни один ОАС не
был обнаружен при использовании только четырех�
камерного среза сердца плода. Согласно результа�
там мультицентрового анализа, осуществленного в
12 европейских странах, точный пренатальный диаг�
ноз изолированного ОАС в конце 90�х годов был ус�
тановлен только в 2 (16,7%) из 12 случаев [5]. Столь
невысокие результаты были получены из�за преиму�
щественно изолированного применения четырехка�
мерного среза сердца плода при скрининговом уль�
тразвуковом исследовании во второй половине бе�
ременности. В случаях сочетанной формы ОАС, ког�
да проводится расширенное обследование сердца
при обнаружении экстракардиальных аномалий, точ�
ность пренатальной диагностики ОАС была суще�
ственно выше и составила 64,7% [6]. Срок обнару�
жения ОАС в этом исследовании варьировал от 14 до
32 нед и в среднем составил 20 нед беременности.

Для обнаружения ОАС следует использовать
эхографические срезы через главные артерии, вклю�
чая в первую очередь срез через три сосуда [2, 7–9].
При ОАС в режиме ЦДК регистрируется движение
крови из обоих желудочков в общий выходной тракт
(рис. 15.91). Пренатальная ультразвуковая диагнос�

тика ОАС возможна уже с конца I триместра беремен�
ности при условии использования срезов через глав�
ные артерии [10, 11].

До недавнего времени ОАС сопровождался до�
статочно высокой естественной летальностью: до
6 мес умирало 50–70% детей. В последние годы
кардиохирургами были достигнуты существенные
успехи в лечении ОАС. Так, по данным австралий�
ских специалистов E. Jaeggi и соавт. [4], из серии
13 случаев ОАС в 7 было осуществлено раннее опе�
ративное лечение, до 6 мес дожили 12 (92,3%) из
13 детей. Наряду с этим следует помнить, что ОАС
нередко сочетается с другими пороками и хромо�
сомными аномалиями. Поэтому в сериях прена�
тальных исследований исходы более скромные. По
данным D. Paladini и соавт. [3], из 6 случаев прена�
тальной диагностики ОАС в 3 наблюдениях произ�
ведено прерывание беременности, 2 ребенка умер�
ли в неонатальном периоде и только один остался
жив после оперативного лечения. Согласно резуль�
татам мультицентрового анализа, осуществленно�
го в 12 европейских странах в конце 90�х гг., из 17
случаев ОАС прерывание беременности было осу�
ществлено в 6 (35,2%) наблюдениях, дожили до года
только 4 детей [5].
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ТРАНСПОЗИЦИЯ ГЛАВНЫХ АРТЕРИЙ

альной дискордантностью с сохранением физиоло�
гического кровотока (рис. 15.93).

Частота полной формы ТГА составляет 5–7% от
всех ВПС [1]. Она является наиболее частым поро�
ком синего типа и вторым по частоте ВПС, обнару�
живаемым в младенческом возрасте. Корригирован�
ная ТГА составляет в среднем 1,5% от всех ВПС.

ТГА обычно не диагностируется при проведении
скринингового ультразвукового обследования, по�
скольку исследование сердца плода в большинстве
случаев ограничивается изучением только четырех�
камерного среза, оценка которого не позволяет ис�
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следовать главные артерии. Так,
согласно результатам скрининго�
вого ультразвукового обследова�
ния 20 248 плодов в 19–22 нед бе�
ременности в крупном регионе
Германии из 12 случаев пренаталь�
ный диагноз ТГА не был установлен
ни в одном наблюдении [2]. В то же
время по данным E. Tegnander и
соавт. [3], в Норвегии внедрение
обязательной оценки четырехка�
мерного среза сердца при скри�
нинговом обследовании плода в 18
нед беременности позволило до�
биться выявляемости ТГА в 50%
случаев за счет в первую очередь
обнаружения аномального положе�
ния оси сердца. D. Paladini и соавт.
[4], располагающие опытом прена�
тальной диагностики 23 случаев
ТГА, установили, что аномальное
изображение четырехкамерного
среза (аномальное положение оси
сердца) было отмечено у 12 (52%)
плодов.

Согласно данным мультицен�
трового анализа, осуществленно�
го в 12 европейских странах, точ�
ный пренатальный диагноз изоли�
рованной ТГА в конце 90�х годов
был установлен только в 17
(18,7%) из 91 случая [5]. При со�
четании ТГА с экстракардиальны�
ми пороками и хромосомными
аномалиями точность ее прена�
тальной диагностики была суще�
ственно выше за счет расширен�
ного эхокардиографического ис�
следования плода и составила
50% [6]. При анализе аналогично�
го мультицентрового исследова�
ния, проведенного в 17 европейс�
ких странах в 1995–1999 гг., было

Рис. 15.93. Схематическое изображение сердца при полной (А) и корриги�
рованной (Б) форме ТГА. ЛЖ – левый желудочек; ПЖ – правый желудочек;
ЛП – левое предсердие; ПП – правое предсердие; Ао – аорта; Ла – легочная
артерия.

БА

Рис. 15.92. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при полной фор�
ме ТГА (Б), которая характеризуется параллельным выходом сосудов: аорта – из
правого желудочка (ПЖ), легочная артерия – из левого желудочка (ЛЖ).

БА

Рис. 15.94. ТГА в 24 (А) и 22 (Б) нед беременности. Отчетливо виден параллельный ход сосудов (стрелки).
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установлено, что точность пренатальной ультразву�
ковой диагностики ТГА составила 27% [7]. Средний
срок обнаружения ТГА в этих исследованиях находил�
ся в пределах 20–24 нед беременности. Даже в цен�
трах пренатальной диагностики точность обнаруже�
ния ТГА в середине 90�х гг. не превышала 50% [8].

Ключом к пренатальному обнаружению ТГА явля�
ется визуализация главных артерий с изучением их
расположения относительно друг друга. В норме глав�
ные артерии, выходя из сердца, перекрещиваются, а
при полной форме ТГА они выходят из желудочков
параллельно: аорта – из правого желудочка, а легоч�
ная артерия – из левого желудочка (рис. 15.94). Для
выявления корригированной ТГА необходимо оцени�
вать морфологические особенности строения желу�
дочков, так как их взаимное расположение измене�
но. Правый желудочек сердца идентифицируется
при изучении четырехкамерного среза по наличию
характерного трабекулярного строения, а также на
основании оценки расположения створок трикуспи�
дального клапана, которые располагаются более
апикально в сравнении со створками митрального
клапана. Важное прогностическое значение при ТГА
имеет исключение сочетанных сердечных аномалий,
таких как дефект межжелудочковой перегородки и
стеноз легочной артерии.

Существенную помощь в обнаружении ТГА ока�
жет внедрение в клиническую практику оценки сре�
за через три сосуда как скринингового теста. Во�пер�
вых, получение изображения этого среза не вызыва�
ет существенных затруднений. Во�вторых, его оцен�
ка занимает считанные секунды. И, самое главное,
срез через три сосуда обладает абсолютной инфор�
мативностью при ТГА у плода, так как этот порок при�
водит к изменению эхографического изображения
взаимного расположения сосудов (рис. 15.95). В нор�
ме основание легочной артерии, аорты и верхней
полой вены располагается в одну линию, а при ТГА
аорта смещается кпереди.

По данным S. Yoo и соавт. [9], срез через три со�
суда является наиболее ценным для пренатальной
диагностики ВПС, сочетающихся с аномалиями глав�

ных артерий. Согласно их результатам, срез через
три сосуда позволил правильно идентифицировать
практически все случаи тетрады Фалло и ТГА. Соглас�
но результатам Н.Н. Смирнова [10], при аномалиях
главных артерий, включая ТГА, изменения среза че�
рез три сосуда были зарегистрированы в 93,3% слу�
чаев. По данным С.Г. Ионовой [11], благодаря вне�
дрению в скрининговое ультразвуковое исследова�
ние оценки срезов через главные артерии и через три
сосуда за два года работы центра пренатальной ди�
агностики Оренбурга не было пропущено ни одного
случая ТГА.

Новые перспективы в дородовой диагностике
ТГА открывают интенсивно совершенствующие тех�
нологии объемной реконструкции, которые позволя�
ют проводить объективную оценку взаимного распо�
ложения сосудов и их морфометрических характери�
стик (рис. 15.96).

Специфической тактики ведения при обнаружении
ТГА в пренатальном периоде не существует. Хромосом�

Рис. 15.96. Беременность 22 нед. ТГА. Режим «inversion».
Отчетливо виден параллельный ход аорты и легочной арте�
рии (стрелки).

Рис. 15.95. ТГА в 24 (А) и 22 (Б) нед беременности. Срез через три сосуда. Аорта смещена кпереди. 1 – легочная артерия;
2 – аорта; 3 – верхняя полая вена.
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вые дни жизни. Коарктация аорты составляет 6–8%
от всех ВПС [1]. Она является четвертой по частоте
причиной критического состояния новорожденных
при аномалиях сердечно�сосудистой системы.

Четко визуализировать участок коарктации аор�
ты у плода достаточно трудно и удается только в еди�
ничных наблюдениях (рис. 15.98). В случаях выражен�
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Коарктация аорты представляет собой сужение
ее просвета. Коарктация в большинстве случаев фор�
мируется в нисходящей части аорты вблизи места
впадения артериального протока (рис. 15.97). Сте�
пень выраженности коарктации может быть разной:
от минимальной, не требующей коррекции, до кри�
тической, при которой необходима операция в пер�

Рис. 15.97. Схематическое изображение основных видов
коарктации аорты до (А) и после (Б) места впадения арте�
риального протока в нисходящую аорту.

Рис. 15.98. Коарктация аорты. Срез через дугу аорты. От�
четливо видно место сужения просвета аорты плода перед
впадением артериального протока (стрелка).

БА

ные аномалии и экстракардиальные пороки отмечают�
ся редко. Из живорожденных с ТГА выживает 31–50%
детей [4]. В последние годы кардиохирургами были
достигнуты существенные успехи в лечении ТГА. Так,
по данным австралийских специалистов, до 6 мес с
корригированной ТГА в настоящее время доживает

80% детей и 94,8% – с полной формой порока [12]. У
подавляющего большинства пациентов, перенесших
оперативное лечение и переживших младенческий воз�
раст, патологических симптомов обычно не отмечает�
ся, функция миокарда адекватная, признаки наруше�
ний функции коронарных артерий отсутствуют.
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ной коарктации пренатальный диагноз обычно осно�
вывается на обнаружении вторичных изменений при
изучении четырехкамерного среза сердца плода: ди�
латации правого и гипоплазии левого желудочков [2].
Во второй половине 90�х гг. было опубликовано не�
сколько работ, посвященных изучению диагности�
ческой ценности этого критерия (табл. 15.7).

Более высокие результаты, полученные в после�
дних работах, по�видимому, связаны с тем, что ульт�
развуковые исследования проводились в более ран�
ние сроки беременности: N. David и соавт. [6] – до 25
нед; M. Bronshtein, E. Zimmer [7] – в 14–16 нед. Дока�
зательством этому могут служить данные, получен�
ные D. Brown и соавт. [5]. В их исследованиях коарк�
тация аорты отмечена у 8 (62%) из 13 плодов с дисп�
ропорцией размеров желудочков до 34 нед и только
у 6 (21%) из 29 плодов после 34 нед беременности.

Однако, несмотря на то, что более половины слу�
чаев коарктации аорты сопровождается диспропор�
цией размеров желудочков, что достаточно легко вы�
является при изучении четырехкамерного среза сер�
дца плода, во многих исследованиях коарктация аор�
ты не была диагностирована ни у одного плода. Так,
согласно результатам скринингового ультразвуково�
го обследования 20 248 плодов в 19–22 нед беремен�
ности в крупном регионе Германии (1990–1994 гг.)
из 7 случаев пренатальный диагноз коарктации аор�
ты не был установлен ни в одном наблюдении [8].
Аналогичные данные были получены в Норвегии не�
смотря на внедрение обязательной оценки четырех�
камерного среза сердца при скрининговом обследо�
вании плода в 18 нед беременности [9]. Даже в спе�
циализированном центре пренатальной диагности�
ки оба случая коарктации аорты были пропущены при
эхокардиографическом исследовании [10].

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точный
пренатальный диагноз изолированной коарктации
аорты в конце 90�х гг. был установлен только в 9
(15,8%) из 57 случаев [11]. Средний срок обнаруже�
ния изолированной коарктации составил 22 нед, при
этом 7 из 9 случаев было выявлено до 24 нед. При
сочетании коарктации аорты с экстракардиальными
пороками и хромосомными аномалиями точность ее
пренатальной диагностики была существенно выше
за счет расширенного эхокардиографического ис�
следования плода и составила 52% [12].

Ключом к пренатальной диагностике коарктации
аорты является комплексный учет данных, получае�

мых как при изучении четырехкамерного среза сер�
дца (дилатация правого желудочка, гипоплазия ле�
вого желудочка), так и при оценке самих главных ар�
терий. При наличии коарктации диаметр аорты в
среднем в 2 раза меньше диаметра дилатированной
легочной артерии. Поэтому для диагностики коарк�
тации аорты следует использовать визуализацию
самой аорты, что наиболее целесообразно в скри�
нинговом режиме осуществлять при оценке среза
через три сосуда (рис. 15.99).

Окончательный диагноз коарктации аорты уста�
навливается при использовании среза через дугу
аорты, так как чаще всего сужение аорты отмечается
в области ее перешейка – на уровне впадения арте�
риального протока. Следует отметить, что сужение
может охватывать большой участок аорты вплоть до
тубулярной гипоплазии.

Важное дополнительное значение имеет доп�
плерэхокардиографическое исследование, которое
при коарктации аорты позволяет выявить ускорение
и турбулентный характер кровотока в аорте (рис.
15.100), митральную регургитацию и левоправый
шунт через овальное окно [4, 13]. Предполагается,
что этот шунт является компенсаторным механиз�
мом, обеспечивающим уменьшение потока крови в
левый желудочек и аорту. G. Sharland и соавт. [4]

Таблица 15.7. Диагностическая ценность обнаружения диспропорции размеров желудочков сердца плода при коаркта�
ции аорты

Авторы Количество Количество случаев диспропорции размеров желудочков
случаев

коарктации n %

L. Hornberger и соавт., 1994 [3] 14 8 57,1
G. Sharland и соавт., 1994 [4] 44 14 31,8
D. Brown и соавт., 1997 [5] 21 13 61,9
N. David и соавт., 1997 [6] 18 13 72,2
M. Bronshtein, E. Zimmer, 1998 [7] 13 9 69,2
Всего 110 57 51,8

Рис. 15.99. Срез через три сосуда при коарктации аорты.
Отчетливо видны дилатированная легочная артерия (1), су�
женная аорта (2) и неизмененная верхняя полая вена (3).
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Рис. 15.100. Срез через дугу аорты плода при ее коарктации (стрелка) в В�режиме (А) и с использованием ЦДК (Б). Виден
турбулентный характер кровотока.

БА
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СТЕНОЗ АОРТЫ

нозе отмечается значительное превалирование ее
диаметра (постстенотическое расширение) над ди�
аметром легочной артерии (рис. 15.102). Четырехка�
мерный срез сердца плода при слабо или умеренно
выраженном стенозе может иметь нормальное изоб�
ражение или выявляется умеренно выраженная ги�
пертрофия миокарда левого желудочка. Только в слу�

Частота врожденного стеноза аорты составляет
3–6% от всех ВПС [1] (рис. 15.101). При стенозе аор�
ты часто отмечается аномальное развитие створок
аортального клапана.

Наиболее действенным срезом для пренаталь�
ной диагностики аортального стеноза является срез
через три сосуда. При выраженном аортальном сте�

отметили левоправый шунт через овальное окно у
7 из 12 плодов с коарктацией аорты. У оставшихся
5 плодов обнаруживалось как левоправое, так и
праволевое направления потоков крови через
овальное окно.

Выраженная коарктация аорты относится к ле�
тальным состояниям. Умеренная коарктация может

приводить к гипертрофии миокарда левого желудоч�
ка, сердечной недостаточности, системной гипер�
тензии и заболеваниям сосудов головного мозга и ко�
ронарных артерий. Хирургическое лечение обычно
заключается в удалении сегмента коарктации с на�
ложением анастомоза конец в конец. Смертность ва�
рьирует от 0 до 24%, составляя в среднем 12% [14].
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Рис. 15.101. Схематическое изображение сердца в норме (А) и при стенозе аорты (Б),
который характеризуется клапанным сужением и постстенотическим расширением аор�
ты, дилатацией левого предсердия и гипертрофией миокарда левого желудочка.

БА

Рис. 15.102. Срез через три сосуда при
стенозе аорты. Отчетливо видно постсте�
нотическое расширение аорты (1). 2 – ле�
гочная артерия; 3 – верхняя полая вена.

Рис. 15.103. Четырехкамерный срез сердца при выраженном стенозе аорты.
А – В�метод. Б – режим ЦДК. Отчетливо видны расширение левого предсердия
(1) и митральная регургитация (2).

БА

ВБА

Рис. 15.104. Стеноз аорты. А – срез через восходящую аорту. Отчетливо видны клапанное сужение (стрелка) и постсте�
нотическое расширение аорты, гипертрофия миокарда левого желудочка. Б – четырехкамерный срез сердца. Виден де�
фект межжелудочковой перегородки. В – левоправый шунт через овальное окно в режиме ЦДК.

чаях выраженного стеноза аорты регистрируются
расширение левого предсердия, митральная регур�
гитация и левоправый шунт через овальное окно (рис.
15.103, 15.104) [2].

Согласно результатам F. McCaffrey и F. Sherman
[3], которые провели сравнительный анализ данных
эхокардиографического исследования плодов с крити�
ческим и слабо/умеренно выражен�
ным стенозом, только выраженные
формы стеноза аорты сопровожда�
ются достоверными изменениями
как четырехкамерного среза серд�
ца, так и размеров сосудов. При
этом особую ценность в установле�
нии правильного диагноза приобре�
тают данные динамического эхо�
кардиографического наблюдения.

При допплеровском исследо�
вании аортальный стеноз характери�
зуется наличием высокоскоростно�
го турбулентного потока крови (рис.
15.105) [4]. К неблагоприятным при�
знакам при аортальном стенозе от�
носятся выраженная дилатация ле�
вого желудочка, митральная регур�
гитация и застойная сердечная не�
достаточность (перикардиальный,
плевральный выпоты, асцит) [5].

Изолированные стенозы аор�
ты практически не диагностируют�

ся при скрининговом ультразвуковом исследовании,
так как слабо/умеренно выраженные стенозы не со�
провождаются существенными изменениями четы�
рехкамерного среза, который является основным, а
в 90�х гг. часто единственным при оценке сердца пло�
да. Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точный
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пренатальный диагноз изолированного стеноза аор�
ты в конце 90�х гг. был установлен только в 1 из 32
зарегистрированных наблюдений [6]. При сочетании
стеноза аорты с экстракардиальными пороками и
хромосомными аномалиями точность его пренаталь�
ной диагностики была существенно выше за счет
расширенного эхокардиографического исследова�
ния плода и составила 57,1% [7].

Исход при стенозе аорты в первую очередь за�
висит от степени тяжести обструкции выходного

тракта левого желудочка. Смертность при стенозе
аорты на первом году жизни не превышает 10%, ис�
ключение составляют только случаи критического
аортального стеноза, прогноз при которых неблагоп�
риятный, особенно при обнаружении в пренатальном
периоде признаков застойной сердечной недоста�
точности.

В последние годы были предприняты попытки
внутриутробной баллонной пластики при выражен�
ном стенозе аортального клапана у плода. Впервые
об этой уникальной операции сообщили L. Allan и
соавт. [8], которые в 32 нед беременности обнару�
жили дилатированный левый желудочек со снижен�
ной сократительной функцией миокарда. При доп�
плерэхокардиографическом исследовании выявле�
ны митральная и аортальная регургитации. В 33 нед
плоду была произведена установка баллонного ка�
тетера диаметром 5 мм через левый желудочек. В 38
нед родилась живая девочка. После повторной ди�
латации до 6 мм максимальный градиент давления
составил 10 мм рт.ст. В возрасте 2 месяцев аорталь�
ный градиент увеличился до 85 мм рт.ст.; после ис�
пользования баллонного катетера диаметром 7 мм
отмечено снижение градиента до 15 мм рт.ст. В воз�
расте 4 лет девочка чувствует себя хорошо, макси�
мальный градиент давления через аортальный кла�
пан составляет 20 мм рт.ст.

Рис. 15.105. Допплерограмма кривых скоростей кровото�
ка в аорте при ее стенозе, который характеризуется нали�
чием высокоскоростного турбулентного потока крови.
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Стеноз и атрезия легочной артерии (СЛА, АЛА)
относятся к обструктивным поражениям выходного
тракта правого желудочка, которые являются одни�
ми из наиболее частых ВПС и составляют до 20%
(рис. 15.106).

По мнению многих исследователей, слабо и уме�
ренно выраженные формы СЛА обычно не диагнос�
тируются в пренатальном периоде при проведении
скринингового ультразвукового обследования, по�
скольку ни четырехкамерный срез, ни срезы через
главные артерии практически не изменяются при
этих формах порока. Да и у новорожденных со слабо
и умеренно выраженным СЛА клинические симпто�
мы могут отсутствовать или выражаться в незначи�
тельных сердечных шумах. Как правило, эти дети
только состоят на учете у детского кардиолога.

СТЕНОЗ И АТРЕЗИЯ ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИИ

Так, согласно данным E. Tegnander и соавт. [1],
в Норвегии обязательное изучение четырехкамерно�
го среза сердца при скрининговом обследовании
плода в 18 нед беременности не позволило выявить
СЛА ни в одном из 8 случаев. Авторы отметили нор�
мальное изображение четырехкамерного среза сер�
дца плода в 7 из 8 наблюдений. Аналогичные резуль�
таты приводят D. Paladini и соавт. [2], которым уда�
лось диагностировать у 3 плодов СЛА, сочетающий�
ся с дефектом межжелудочковой перегородки, толь�
ко при изучении срезов через главные артерии, так
как изображение четырехкамерного среза было нор�
мальным. Даже в центрах пренатальной диагности�
ки СЛА как изолированный, так и в сочетании с дру�
гими сердечными аномалиями, не диагностируется
почти у 50% плодов [3].
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Рис. 15.106. Схематическое изображение сердца в норме (А), при АЛА (Б) и СЛА (В). При АЛА отмечается уменьшение
просвета легочной артерии и гипоплазия правого желудочка. Стрелками указано направление потока крови в легочную арте�
рию из аорты через артериальный проток (ретроградный кровоток). СЛА характеризуется клапанным сужением и постстено�
тическим расширением легочной артерии, дилатацией правого предсердия и гипертрофией миокарда правого желудочка.

Рис. 15.107. Четырехкамерный срез сердца плода
при АЛА с интактной межжелудочковой перегород�
кой. Отмечаются дилатация правых отделов сердца
и гипертрофия миокарда правого желудочка.

Рис. 15.108. АЛА. А – четырехкамерный срез сердца. Видна вы�
раженная трикуспидальная регургитация (стрелка). Б – срез через
три сосуда. В легочной артерии (1) регистрируется реверсный кро�
воток. 2 – аорта.

А Б

Согласно данным мультицентрового анализа,
осуществленного в 12 европейских странах, точный
пренатальный диагноз изолированного СЛА в конце
90�х гг. был установлен только в 6 (8,6%) из 70 случа�
ев [4]. Средний срок обнаружения изолированного
СЛА составил 31 нед (23–36 нед). При сочетании СЛА
с экстракардиальными пороками и хромосомными
аномалиями точность его пренатальной диагности�
ки была существенно выше за счет расширенного
эхокардиографического исследования плода и со�
ставила 50%. Срок выявления порока при сочетан�
ном СЛА варьировал от 11 до 34 нед и в среднем со�
ставил 24 нед [5].

Особое значение имеет пренатальная диагно�
стика критического СЛА и АЛА, так как прогноз в
этих случаях не столь оптимистичный, как при сла�
бо и умеренно выраженных формах стеноза. При
АЛА легочная артерия имеет маленький диаметр
или визуализируется с трудом. АЛА нередко со�

провождается нетипичным расположение легоч�
ной артерии. При интактной межжелудочковой пе�
регородке миокард правого желудочка часто ги�
пертрофирован, правое предсердие дилатирова�
но (рис. 15.107). В ранние сроки беременности
полость правого желудочка может выглядеть уве�
личенной, но в более поздние сроки часто стано�
вится гипопластичной. Дилатация правого пред�
сердия при АЛА обусловлена трикуспидальной ре�
гургитацией. При АЛА кровь в нее поступает из
аорты через артериальный проток, прямой поток
крови из правого желудочка в легочную артерию
отсутствует. Поэтому в легочной артерии при ее
атрезии в режиме ЦДК регистрируется реверсный
поток крови (рис. 15.108) [6, 7].

При СЛА часто отмечается постстенотическое
расширение легочной артерии, размеры правого же�
лудочка могут быть нормальными, увеличенными или
уменьшенными в сочетании с гипертрофированны�
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ми стенками (рис. 15.109). Выраженный СЛА может
приводить к застойной сердечной недостаточности.
При допплеровском исследовании выраженный СЛА
характеризуется турбулентным высокоскоростным
кровотоком (рис. 15.110) [6].

По данным L. Hornberger и соавт. [8], диагнос�
тировавших пренатально 6 случаев СЛА в среднем в
25 нед, во всех наблюдениях при изучении четырех�
камерного среза сердца отмечены дилатация право�
го предсердия и гипертрофия правого желудочка. У
3 из 5 плодов трикуспидальная регургитация была
выраженной или голосистолической и у 2 – слабой
или умеренной. Гипоплазия правого желудочка на�
блюдалась у 5 из 6 плодов и была умеренно выра�
женной. Только у одного плода была диагностирова�
на легочная регургитация, сопровождавшаяся выра�
женной дисплазией клапана легочной артерии.

В исследованиях Т. Todros и соавт. [9] было ус�
тановлено, что из 21 случая АЛА c интактной меж�
желудочковой перегородкой пренатальный диагноз
в 11 наблюдениях был установлен до 24 нед и в 9 из
них (82%) беременность была прервана. Из 12 но�

ВБА

Рис. 15.110. СЛА. А – срез через три сосуда. Стрелкой указана расширенная легочная артерия. Б – срез через клапан
легочной артерии. Видно сужение легочной артерии на уровне ее клапана. В – допплерограмма кровотока в легочной
артерии. Виден турбулентный высокоскоростной кровоток.

БА

Рис. 15.109. СЛА. А – срез через три сосуда. Отчетливо видно постстенотическое расширение легочной артерии (стрел�
ка). Б – четырехкамерный срез сердца плода. Видны дилатация и гипертрофия миокарда правого желудочка.

ворожденных выжили только 50% детей. Ни у од�
ного из выживших детей не было отмечено увели�
чение размеров правого желудочка, тогда как эта
находка была обнаружена у 50% умерших новорож�
денных. Кроме этого, у умерших детей в 83% слу�
чаев пренатально была диагностирована гипертро�
фия правого желудочка в сравнении с 33% – у вы�
живших детей. Не менее интересные в прогности�
ческом отношении данные были получены в 12 слу�
чаях пренатальной диагностики СЛА с интактной
межжелудочковой перегородкой. Все дети роди�
лись в доношенном сроке и 4 (66,6%) из них умер�
ли в неонатальном периоде. У 3 (75%) из 4 умер�
ших детей в пренатальном периоде был зарегист�
рирован реверсный кровоток в артериальном про�
токе, в то время как это изменение было отмечено
только у одного (12,5%) из 8 выживших плодов. Хотя
в этой работе не было получено достоверных раз�
личий среди изученных пренатальных прогности�
ческих факторов из�за небольшого количества кли�
нических наблюдений, но их следует учитывать в
ходе пренатального консультирования.
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Выход аорты и легочного ствола из правого желу�
дочка так же, как и транспозиция главных артерий, ха�
рактеризуется параллельным ходом сосудов, но они вы�
ходят из правого желудочка. Частота двойного выхода
главных артерий из правого желудочка (ДВПЖ) состав�
ляет около 1% от всех ВПС [1]. Этот порок в изолиро�
ванном виде, как правило, не встречается. С ним часто
сочетаются дефект межжелудочковой перегородки, сте�
ноз легочной артерии, коарктация аорты и аномалии
атриовентрикулярных клапанов (атрезия, стеноз) [2].

При ДВПЖ в ходе изучения четырехкамерного сре�
за сердца нередко отмечаются аномальное располо�
жение его оси, диспропорция размеров желудочков
(выраженное превалирование размеров правого желу�
дочка) и дефект межжелудочковой перегородки, но для
диагностики самой формы ВПС необходимо исполь�
зовать срезы через выходной тракт правого желудоч�
ка. ДВПЖ характеризуется обычно параллельным хо�
дом легочной артерии и аорты из правого желудочка.
При этом следует помнить, что ДВПЖ можно считать
только те случаи, в которых выявляется полный выход
из правого желудочка одного сосуда и как минимум
более половины диаметра другого артериального ство�
ла [3]. При возникновении затруднений в установлении
пренатального диагноза необходимо дополнительно
использовать режим ЦДК или энергетического доппле�
ровского картирования (ЭДК), которые позволяют уви�
деть движение крови из правого желудочка одновре�
менно в оба отходящих от него сосуда (рис. 15.111).

В работе D. Paladini и соавт. [4] сочетанные эк�
стракардиальные аномалии выявлены у 6 (46%) из 13
плодов с ДВПЖ. Хромосомные дефекты диагности�
рованы у 5 (38%) из 13 плодов. Исследователи обна�
ружили аномальное изображение четырехкамерно�
го среза сердца только у 5 (38%) из 13 плодов. Пра�
вильный диагноз был установлен благодаря исполь�
зованию срезов через главные артерии. В 7 из 13 слу�
чаев по желанию пациенток беременность была пре�
рвана, в 3 наблюдениях отмечена внутриутробная ги�
бель; выжили только 3 детей.

L. Allan и соавт. [5] приводят 6 случаев пренаталь�
ной диагностики ДВПЖ в сроки от 16 до 30 нед. В 4 из 6
наблюдений диагноз был установлен до 24 нед бере�

ДВОЙНОЙ ВЫХОД ГЛАВНЫХ АРТЕРИЙ ИЗ ПРАВОГО ЖЕЛУДОЧКА
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менности. В 3 из 6 случаев отмечен общий атриовент�
рикулярный клапан, соединявшийся с доминантным
правым желудочком, в 3 других наблюдениях были выяв�
лены раздельные атриовентрикулярные соединения, но
левый желудочек был представлен рудиментарной струк�
турой. У 5 из 6 плодов выявлен стеноз легочной артерии.
Сочетанные экстракардиальные аномалии зарегистри�
рованы также в 5 наблюдениях, включая один случай три�
сомии 18. У всех плодов с общим атриовентрикулярным
соединением обнаружен изомеризм правого предсер�
дия, сочетающийся с центральным расположением пе�
чени и аспленией. В 3 из 6 случаев по желанию пациен�
ток беременность была прервана, 3 детей умерли в
неонатальном периоде.

Многие исследователи считают диагностичес�
кой дилеммой пренатальное обнаружение ДВПЖ, что
обусловлено как разнообразием анатомических ва�
риантов порока, так и сходством эхографической
картины ДВПЖ с тетрадой Фалло и выраженной дек�
стропозицией аорты. Практически все ведущие спе�
циалисты в области пренатальной диагностики ВПС
сообщают об ошибках при идентификации ДВПЖ.
Так, R. Smith и соавт. [6], работающим в отделении
визуализации плода и детской кардиологии одной из

Б

Рис. 15.111. ДВПЖ. Срез через выходной тракт правого
желудочка. Отчетливо видно отхождение легочной арте�
рии и аорты (стрелки) от правого желудочка в В�режиме
(А) и в режиме ЦДК (Б).
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крупнейших университетских клиник США, удалось
установить правильный диагноз ДВПЖ только у 5
(41,7%) из 12 плодов, хотя в 11 (91,7%) случаях был
обнаружен аномальный ход главных артерий. Поэто�
му авторы относят этот порок к антенатальной диаг�
ностической дилемме. В 5 из 12 случаев диагноз ВПС
был установлен при скрининговом исследовании и в
7 наблюдениях – после обнаружения аномального че�
тырехкамерного среза сердца на I уровне обследо�
вания. Срок обнаружения ВПС колебался от 16 до 38
нед и в среднем составил 24 нед. В 8 из 12 случаев
ВПС был выявлен до 24 нед. У 3 плодов был обнару�
жен аномальный кариотип и у 7 (58%) – экстракар�
диальные аномалии: агенезия почек, микрогнатия,

БА

Рис. 15.112. Беременность 22 нед. ДВПЖ. Эхограммы среза через выходной тракт правого желудочка, полученные с
помощью технологии STIC. А – режим ЭДК. Б – объемная реконструкция. Отчетливо виден выход аорты и легочной арте�
рии (стрелки) из правого желудочка.

ВБА

Рис. 15.113. То же наблюдение при использовании режима «прозрачного тела». В разных плоскостях (А–В) сканирования
виден выход аорты и легочной артерии из правого желудочка.

омфалоцеле, почечно�печеночно�поджелудочная
дисплазия и situs inversus (3 наблюдения). Пациент�
ка, у которой у плода была диагностирована агене�
зия почек, беременность прервала. Из 11 живорож�
денных 2 ребенка умерли в первые сутки жизни, из 7
оперированных детей двое умерли после операции.

Новые возможности в точной идентификации
ДВПЖ у плода после обнаружения аномальных
изображений различных срезов сердца и главных
артерий открывает технология STIC, которая позво�
ляет проводить детальный (при необходимости
даже ретроспективный) анализ изображений, вклю�
чая режимы ЦДК и ЭДК, в любой плоскости скани�
рования (рис. 15.112, 15.113).
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Аномалии впадения верхней полой вены чаще
всего представлены либо ее впадением не в правое,
а в левое предсердие, либо сохранением левой вер�
хней полой вены, которая не редуцировалась на эм�
бриональном этапе развития. До недавнего време�
ни считалось, что диагностика аномалий впадения
верхней полой вены является одним из наиболее
сложных вопросов пренатальной ультразвуковой ди�
агностики ВПС. В настоящее время эта аномалия пе�
решла в разряд легко диагностируемых аномалий
при условии скринингового использования среза че�
рез три сосуда.

Оценка среза через три сосуда позволяет не
только выявлять пороки главных артерий, но и оце�
нивать верхнюю полую вену и исключить аномалии
ее впадения [1]. Аномальное впадение верхней по�
лой вены можно заподозрить еще при изучении че�
тырехкамерного среза сердца, так как нередко при
этом пороке отмечается расширение коронарного
синуса левого предсердия в виде округлого анэхо�
генного образования (рис. 15.114). При оценке сре�
за через три сосуда верхняя полая вена в обычном
месте либо не визуализируется, а определяется
слева от легочного ствола, либо их может быть
две – одна в типичном месте справа, рядом с вос�

АНОМАЛИИ ВПАДЕНИЯ ВЕРХНЕЙ ПОЛОЙ ВЕНЫ

Рис. 15.115. Срез через три сосуда.
Отчетливо видны две верхних полых
вены – слева от легочного ствола и
справа от аорты (стрелки).

Рис. 15.114. Аномальное впадение верхней полой вены в левое предсердие. А –
четырехкамерный срез сердца. В левом предсердии определяется расширен�
ный коронарный синус (стрелка). Б – срез через три сосуда. Верхняя полая вена
определяется слева от легочного ствола (стрелка).

БА

ходящей аортой, другая – слева от легочного ство�
ла (рис. 15.115).

За два года работы в центре пренатальной ди�
агностики г. Оренбурга было выявлено 6 случаев ано�
малий впадения верхней полой вены, из них в трех
наблюдениях этот порок отмечен в изолированном
виде, беременности закончились срочными родами,
дети развиваются нормально, признаки сердечной
недостаточности отсутствуют [2]. В 3 случаях анома�
лии впадения верхней полой вены сочетались с дру�
гими пороками, по поводу которых беременности
были прерваны по медицинским показаниям, при па�
тологоанатомическом исследовании пренатально
выставленные диагнозы были подтверждены.

Группа исследователей из Франции [3] проана�
лизировала 22 случая пренатально диагностирован�
ного расширения коронарного синуса. Во всех наблю�
дениях эта особенность строения сердца была связа�
на с наличием аномальной левой верхней полой вены,
которая была подтверждена постнатальными иссле�
дованиями. Специалисты пришли к выводу, что в слу�
чаях изолированного аномального впадения верхней
полой вены, когда отсутствует сочетанная патология
со стороны сердца и других органов, прогноз для жиз�
ни и здоровья ребенка благоприятный.

нием комплексного подхода к эхокардиографии плода: Дисс. …
канд. мед. наук. М., 2005.

3. Machevin�Surugue E., David N., Verspyck E. et al. Dilated corona�
ry sinus in prenatal echocardiography; identification, associations
and outcome // Prenat. Diagn. 2002. V. 22. P. 898–902.
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ОПУХОЛИ СЕРДЦА

Опухоли сердца относятся к одним из наиболее
редких видов врожденных пороков, частота которых
составляет 1 случай на 10 000 аутопсий во все воз�

растные периоды [1]. При эхокардиографическом ис�
следовании плода среди всех выявляемых пороков
опухоли занимают только 0,14% [2]. В пренатальном

ak
us

he
r-li

b.r
u



428

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

периоде и в младенческом возрасте наиболее час�
той опухолью сердца является рабдомиома. Реже
встречается тератома, фиброма, миксома, мезоте�
лиома и гемангиома. В среднем на рабдомиому при�
ходится 40–60% всех врожденных опухолей сердца,
на тератому – 19–25% и на фиброму – 15–25%.

Опухоли сердца у плода бывают преимуществен�
но доброкачественными и локализуются в стенках сер�
дца, внутри сердечных камер или соединены с ними,
располагаясь снаружи в перикардиальной полости.

Первое описание случая пренатальной ульт�
развуковой диагностики рабдомиомы, исходящей
из межжелудочковой перегородки, принадлежит
G. DeVore и соавт. [3]. К настоящему времени в
отечественной периодике было опубликовано до�
статочно большое число наблюдений пренатальной
ультразвуковой диагностики рабдомиомы [4–8]. По
данным всех специалистов, рабдомиома чаще всего
исходит из желудочков и межжелудочковой перего�
родки, проявляясь как образование однородной
структуры повышенной эхогенности. Для рабдомио�
мы в большинстве случаев (90%) характерно нали�
чие нескольких опухолевых узлов, располагающихся
в разных полостях сердца (рис. 15.116). Однако в
наших исследованиях были отмечены случаи с оди�
ночными опухолевыми узлами (рис. 15.117). Рабдо�
миома может приводить к неиммунной водянке пло�
да с наличием гидроперикарда и гидроторакса.

В 50–86% случаев у детей с рабдомиомой серд�
ца выявляется туберозный склероз внутренних орга�
нов в виде кальцификатов, преимущественно голов�
ного мозга, а также cубэпендимальные гамартомы,
множественные гамартомы сетчатки и характерное
поражение кожи. Многие авторы предлагают рас�
сматривать обнаружение рабдомиомы сердца у пло�
да как пренатальный эхографический маркер тубе�
розного склероза. Поэтому диагноз рабдомиомы
может быть заподозрен при наличии указаний в се�
мейном анамнезе на туберозный склероз [9].

Тератомы могут быть интра� и экстраперикар�
диальными. Чаще всего они имеют характерное
сложное строение, представленное как солидным,
так и кистозным компонентами, иногда с участками
кальцификации (рис. 15.118, 15.119) [10]. Обычно те�
ратома локализуется ближе к основанию сердца и не�
редко затрагивает аорту и легочную артерию. Поэто�
му при тератоме сердца очень часто обнаруживает�
ся перикардиальный выпот. Выявление перикарди�
ального выпота является достаточно надежным при�
знаком интраперикардиального расположения опу�
холи, но его не следует расценивать как надежный
прогностический признак неблагоприятного перина�
тального исхода, так как только развитие водянки
плода может приводить к внутриутробной гибели.

К настоящему времени нам удалось найти сведе�
ния о 32 случаях пренатальной диагностики тератом ин�

Рис. 15.119. Беременность 26 нед. Пе�
рикардиальная тератома (стрелка) [33].

БА

Рис. 15.118. Перикардиальная тератома (стрелка) при поперечном (А) и про�
дольном (Б) сканировании [10].

БА

Рис. 15.116. Четырехкамерный срез сердца плода при рабдомиоме в 29 (А) и 32
(Б) нед беременности. Видны множественные опухолевые узлы.

Рис. 15.117. Рабдомиома сердца пло�
да представлена одиночным опухоле�
вым узлом (стрелка).
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траперикардиальной локализации (табл. 15.8). Срок их
обнаружения варьировал от 19 до 37 нед и в среднем
составил 28,5 нед беременности. Общие потери были
зарегистрированы в 12 (37,5%) из 32 наблюдений, вклю�
чая три случая прерывания беременности. Перикарди�
альный выпот был отмечен у 30 из 32 плодов. В после�
дние годы многие исследователи считают необходимым
в случае пролонгирования беременности при наличии
перикардиального выпота у плодов с тератомами серд�
ца проводить перикардиоцентез для обеспечения бла�
гоприятных перинатальных исходов. Проведенный нами
анализ опубликованных наблюдений показал, что при
обеспечении этой тактики благоприятные перинаталь�
ные исходы были отмечены во всех 10 случаях, тогда как
из 18 пролонгированных беременностей без проведе�
ния перикардиоцентеза в 50% случаев зарегистрирова�
ны перинатальные потери.

Таблица 15.8. Пренатальная диагностика и перинатальные исходы при интраперикардиальных тератомах

Авторы Срок Размер�Пери� Во� Пери� Перинатальный исход
обна� опухо� карди� дян� кар�
руже� ли, аль� ка дио�
ния, см ный цен�
нед выпот тез

B. De Geeter и соавт., 1983 [11] 32 5 + – – Успешное хирургическое лечение после родов
S. Rasmussen и соавт., 1987 [12] 32 4 + + – Умер после родов
D. Cyr и соавт., 1988 [13] 26 6 + + – Умер после родов
M. Castanon и соавт., 1989 [14] 34 + – – Благоприятный
M. Alegre и соавт., 1990 [15] 36 2 + – – Успешное хирургическое лечение после родов
T. Todros и соавт., 1991 [16] 36 2,6 + – – Успешное хирургическое лечение после родов
A. Banatar и соавт., 1992 [17] 28 4 + – + Успешное хирургическое лечение после родов
V. Catanzarite и соавт., 1994 [18] 23 2,3 + + – Умер после родов
A. Perez�Aytes и соавт., 1995 [19] 35 3 + + – Умер после родов
S. Bruch и соавт., 1997 [20] 25 2,3 + + + Успешное хирургическое лечение после родов

25 5,8 + + – Умер после родов
P. Paw, S. Jamieson, 1997 [21] 24 4,5 + + + Успешное хирургическое лечение после родов
M. Sklansky и соавт., 1997 [22] 20 9 + + + Успешное хирургическое лечение после родов
S. Riskin�Mashiah и соавт., 1998 [23] 26 4,2 + + – Умер после родов
T. Tollens и соавт., 1998 [24] 26 3,8 + + – Успешное хирургическое лечение после родов
C. Daniels и соавт., 1999 [25] 28 7,5 + – Успешное хирургическое лечение после родов
K. Fujimori и соавт., 1999 [26] 34 5,4 + + + Успешное хирургическое лечение после родов
V. Lindner и соавт., 1999 [27] 20 3 + + – Прерывание беременности
I. Valioulis и соавт., 1999 [28] 32 6 + + + Успешное хирургическое лечение после родов
C. Bovea и соавт., 2000 [29] 34 2,8 + + – Успешное хирургическое лечение после родов
T. Bustamante и соавт., 2000 [30] 30 3,5 + – – Успешное хирургическое лечение после родов
J. Pratt и соавт., 2000 [31] 26 4,5 + + + Успешное хирургическое лечение после родов

32 7 – – – Умер после родов
34 3 + + – Успешное хирургическое лечение после родов

W. Sepulveda и соавт., 2000 [32] 37 4 + – + Успешное хирургическое лечение после родов
М.В. Клипа, О.Н. Омельченко, 2001 [33] 25 3 + – – Прерывание беременности
L. Sbragia и соавт., 2001 [34] 21 + + – Внутриутробная гибель

24 + + – Внутриутробная гибель
A. Grebille и соавт., 2003 [35] 28 + + + Благоприятный
R. Ragupathy и соавт., 2003 [36] 32 + – – Благоприятный
M. Tollens и соавт., 2003 [37] 29 + + + Благоприятный
J. Ramirez и соавт., 2004 [38] 19 2,6 + + – Прерывание беременности

Фиброма обычно имеет гомогенное гиперэхо�
генное строение, аналогичное рабдомиоме, но мо�
жет отмечаться солитарное строение опухолевого
узла [39]. В постнатальном периоде в фиброме мо�
гут обнаруживаться участки кальцификации и кистоз�
ной дегенерации [2]. Отличительной особенностью
фибромы от рабдомиомы является то, что она чаще
всего локализуется в стенке левого желудочка и
представлена не несколькими опухолевыми узлами,
а одним [40]. При фиброме нередко наблюдаются
аритмии и внутриутробная гибель.

При обнаружении опухоли сердца у плода по�
казано динамическое эхографическое наблюдение
для своевременной диагностики нарушений внутри�
сердечного кровотока, аритмий, перикардиального
выпота и водянки, которые оказывают влияние на
прогноз.
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Омфалоцеле представляет собой дефект пере�
дней брюшной стенки в области пупочного кольца с
образованием грыжевого мешка с внутрибрюшин�
ным содержимым, покрытого амниоперитонеальной
мембраной (рис. 16.1).

Дефект локализуется по
средней линии и может быть
центральным, эпигастральным
и гипогастральным. Чаще все�
го грыжевое содержимое пред�
ставлено петлями кишечника,
желудком и печенью, покрытых
мембраной, состоящей из двух
слоев: внутреннего (брюшина)
и наружного (амнион). Размер
дефекта варьирует от очень не�
большого до 10 см, что опреде�
ляется содержимым грыжи.

Частота омфалоцеле ко�
леблется от 1,2 до 3,0 на 10 000 родов [1, 2]. Со�
гласно данным французских исследователей С.
Stoll и соавт. [3], за период с 1979 по 1998 г. часто�
та омфалоцеле составила 2,18:10 000. По данным
мультицентрового исследования, проведенного в
11 странах Европы в 1996–1998 гг., омфалоцеле
было зарегистрировано с частотой 1,98:10 000 [4].
В ходе этого исследования были отмечены значи�

тельные колебания частоты омфалоцеле – от 0,15
на Сицилии до 6,09 в Оксфорде. По данным О.И.
Гусевой [5], частота омфалоцеле в Нижнем Новго�
роде возросла в последние годы (1997–2003 гг.) от
0,66 до 1,8 на 10 000.

Преобладающий возраст
матерей при омфалоцеле нахо�
дится в диапазоне от 25 до 29
лет (43,1%) [6]. Среди факторов
риска возникновения омфало�
целе выделены курение и упот�
ребление лекарственных пре�
паратов во время беременнос�
ти. При этом пороке преоблада�
ют мальчики, в среднем соотно�
шение мальчиков к девочкам
составляет 3:2.

Пренатальная ультразву�
ковая диагностика омфалоце�

ле основана на обнаружении образования округ�
лой или овальной формы, заполненного органа�
ми брюшной полости и примыкающего к передней
брюшной стенке (рис. 16.2). Пуповина прикрепля�
ется непосредственно к грыжевому мешку, что до�
статочно легко идентифицировать при использо�
вании цветового допплеровского картирования
(рис. 16.3).

Рис. 16.1. Омфалоцеле. Схематическое
изображение (theFetus.net).

Глава 16

ПЕРЕДНЯЯ БРЮШНАЯ СТЕНКА

ОМФАЛОЦЕЛЕ

БА

Рис. 16.2. Эхограммы омфалоцеле у плода (стрелки) во II триместре беременности (А, Б).
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Рис. 16.4. Омфалоцеле, содержащее печень.

Диагноз омфалоцеле может быть установлен уже
при первом скрининговом ультразвуковом исследо�
вании в 11–14 нед беременности, однако во избежа�
ние ложноположительных заключений следует по�
мнить, что в 10–12 нед физиологическая кишечная
грыжа может иметь аналогичную эхографическую кар�
тину. Согласно данным мультицентрового исследова�
ния, в котором принимали участие 11 европейских
стран, средний срок пренатальной диагностики омфа�
лоцеле в 1996–1998 гг. составил 18±6 нед [4]. В ис�
следованиях немецких специалистов H. Salihu и со�
авт. [7] диагноз омфалоцеле у плода был установлен
в среднем в 19 нед.

Точность пренатальной диагностики омфалоце�
ле колеблется от 33,2 до 86,2% (табл. 16.1). В после�
дние годы отмечается тенденция к повышению вы�
являемости омфалоцеле в пренатальном периоде. В
ходе недавно проведенного анализа 355 случаев ом�
фалоцеле, зарегистрированных в 17 странах Евро�
пы в 1995–1999 гг., точность пренатальной диагнос�
тики этого порока составила 77,5% [16].

Безусловно, на точность пренатальной диагно�
стики омфалоцеле оказывает влияние с одной стро�
ны квалификация и опыт специалистов, а с другой
стороны – размер дефекта и содержимое грыжево�
го образования. Проведенный нами детальный ана�

лиз 40 случаев омфалоцеле показал, что точность
диагностики этого порока на I уровне обследования
составила только 37,5%, тогда как в нашем центре
пренатальной диагностики – 96,7%. В исследовани�
ях D. St�Vil и соавт. [11] было показано, что в случаях
пренатальной диагностики омфалоцеле печень вхо�
дила в состав грыжевого содержимого в 70% наблю�
дений, а при выявлении порока после рождения толь�
ко в 9% случаев.

Различают изолированную и сочетанную формы
омфалоцеле. Изолированная форма встречается
несколько реже. Частота сопутствующих аномалий в
большинстве проведенных исследований достигала
в среднем 60–65% (табл. 16.2).

Омфалоцеле наиболее часто сочетается с врож�
денными пороками сердца (ВПС), центральной не�
рвной и мочеполовой систем, диафрагмальной гры�
жей, скелетными дисплазиями и единственной арте�
рией пуповины. По данным зарубежных исследова�
телей, ВПС встречаются при омфалоцеле в 18–47%
случаев. В исследованиях отечественных специали�
стов ВПС были зарегистрированы в 27,7–66,7% на�
блюдений [5, 25].

К настоящему времени описано около 30 синд�
ромов с различным типом наследования, при кото�
рых омфалоцеле является составной частью заболе�

БА

Рис. 16.3. Омфалоцеле. А – В�режим. Б – режим ЦДК. Отчетливо видно прикрепление пуповины к грыжевому мешку.

Таблица 16.1. Точность пренатальной ультразвуковой ди�
агностики омфалоцеле

Авторы Точность, %

R. Morrow и соавт., 1993 [8] 66
E. Calzolari и соавт., 1995 [9] 33,2
Z. Toth�Pal и соавт.,1995 [10] 73,3
D. St�Vil и соавт., 1996 [11] 60,2
C. Chen и соавт., 1996 [12] 66,7
P. Boyd и соавт., 1998 [13] 59
J. Rankin и соавт., 1999 [14] 68,8
A. Holland и соавт., 1999 [15] 85,7
C. Stoll и соавт., 2001 [3] 67,2
I. Barisic и соавт., 2001 [4] 75
H. Salihu и соавт., 2002 [7] 86,2
О.И. Гусева, 2004 [5] 57,4
E. Garne и соавт., 2005 [16] 77,5
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вания. Наиболее часто встречается синдром Бекви�
та – Видемана, пентада Кантрелла, синдром амнио�
тических тяжей, аномалия развития стебля тела, ком�
плекс конечности – стенки туловища, OEIS комплекс
(O – омфалоцеле, E – экстрофия, I – неперфориро�
ванный анус, S – спинальные дефекты).

Кроме этого, омфалоцеле нередко отмечается
при хромосомных аномалиях. Их частота варьирует
от 10 до 30,6% (табл. 16.3). Наиболее часто среди
хромсомных аномалий регистрируются трисомии 18
и 13. Частота хромосомных дефектов при омфало�
целе зависит от состава грыжевого содержимого и
увеличивается в случаях небольших размеров ом�
фалоцеле, содержащего только петли кишечника.
Если в состав грыжевого содержимого входит пе�
чень, то вероятность хромосомных аномалий ниже,
но не исключается (табл. 16.4, рис. 16.4). По дан�
ным Е.В. Юдиной [25], частота хромосомных дефек�
тов в группе, где содержимым грыжевого мешка
были только петли кишечника, составила 50%, а в
группе, где печень входила в состав грыжевого со�
держимого, только 19,0%.

Другими факторами риска обнаружения хромо�
сомных аномалий при омфалоцеле являются возраст
матери старше 35 лет и наличие сопутствующих по�
роков развития. Согласно результатам Е.В. Юдиной
[25], частота хромосомных дефектов при омфалоце�
ле у плода в группе пациенток старше 35 лет соста�
вила 54,5%, а у пациенток моложе 35 лет – 28%. Все
хромосомные аномалии были обнаружены только в
случаях сочетанных омфалоцеле, их частота в этой
группе составила 46,4%.

Поэтому при обнаружении омфалоцеле следу�
ет провести тщательную оценку ультразвуковой ана�
томии плода и пренатальное кариотипирование для
исключения сочетанных пороков и хромосомных ано�
малий, обнаружение которых значительно ухудшает
прогноз.

Высокие перинатальные потери при омфалоце�
ле в первую очередь обусловлены частым сочетани�
ем его с другими пороками и хромосомными анома�
лиями. Согласно данным мультицентрового иссле�

Таблица 16.2. Частота сочетанных пороков при омфалоцеле

Авторы Сочетанные пороки, %

K. Tan и соавт., 1996 [17] 27,4
C. Chen и соавт., 1996 [12] 59,3
D. St�Vil и соавт., 1996 [11] 50
R. Heydanus и соавт., 1996 [18] 32
J. Dunn и E. Fon Kalsrud, 1997 [19] 80,6
P. Boyd и соавт., 1998 [13] 54
A. Holland и соавт., 1999 [15] 67
R. Axt и соавт., 1999 [20] 69
S. Kitchanan и соавт., 2000 [21] 60
S. Suita и соавт., 2000 [6] 55,9
I. Barisic и соавт., 2001 [4] 56,2
C. Stoll и соавт., 2001 [3] 74,1
S. Gaigi и соавт., 2001 [22] 85,4
H. Lunzer и соавт., 2002 [23] 57,1
С. Hsu и соавт., 2002 [24] 48
H. Salihu и соавт., 2002 [7] 62
Е.В. Юдина, 2003 [25] 76,9

Таблица 16.3. Частота хромосомных аномалий при ом�
фалоцеле

Авторы Хромосомные
аномалии, %

C. Chen и соавт., 1996 [12] 16
D. St�Vil и соавт., 1996 [11] 10
R. Heydanus и соавт., 1996 [18] 20
P. Boyd и соавт., 1998 [13] 29
Е.В. Юдина, 1998 [26] 18,2
J. Rankin и соавт., 1999 [14] 30,6
R. Axt и соавт., 1999 [20] 27
S. Suita и соавт., 2000 [6] 10
I. Barisic и соавт., 2001 [4] 24,8
C. Stoll и соавт., 2001 [3] 29,3
S. Gaigi и соавт., 2001 [22] 17
С. Hsu и соавт., 2002 [24] 25
H. Salihu и соавт., 2002 [7] 10,3

дования, в котором в 1996–1998 гг. принимали учас�
тие 11 европейских стран, прерывание беременнос�
ти и смерть плодов с омфалоцеле были отмечены в
81 (59,1%) из 137 случаев [4]. По данным другого не�
давно проведенного анализа 355 случаев омфалоце�
ле, зарегистрированных в 17 странах Европы в 1995–
1999 гг., прерывание беременности при обнаруже�
нии омфалоцеле у плода было произведено в 49,6%
наблюдений [16].

В случаях пролонгирования беременности не�
обходимо осуществлять динамический ультразвуко�
вой контроль для оценки роста плода, так как часто�
та задержки его внутриутробного развития при ом�
фалоцеле достигает в среднем 25%. Следует учиты�
вать, что фетометрия при омфалоцеле не обладает
высокой точностью, поскольку диаметр брюшной
полости значительно изменен.

Мнения относительно метода родоразрешения
при омфалоцеле неоднозначны. В работе M. Sermer
и соавт. [34] смертность в неонатальном периоде при
родоразрешении путем операции кесарева сечения
(50%) ниже, чем через естественные родовые пути
(67%). С другой стороны, при частоте кесарева се�
чения 22% выживаемость составила 78% [35]. По
мнению S. Lurie и соавт. [36], если размеры дефекта
более 5 см, более безопасно для ребенка родораз�
решение путем операции кесарева сечения.

Оперативное лечение обычно проводят в первые
сутки жизни. Выживаемость детей после операции

Таблица 16.4. Зависимость частоты хромосомных анома�
лий (в %) от грыжевого содержимого омфалоцеле

Авторы Печень (+) Печень (–)

E. Kirk и R. Wah, 1983 [27] 4 53,3
D. Nyberg и соавт., 1989 [28] 11 100
B. Benaceraf и соавт., 1990 [29] 0 66,6
M. Getachew и соавт., 1992 [30] 9 87
M. De Veciana и соавт., 1994 [31] 4 53,3
D. St�Vil и соавт., 1996 [11] 0 16
R. Snijders, K. Nicolaides, 1996 [32] 16 67
R. van Zalen�Sprock и соавт., 1997 [33] 0 100
Е.В. Юдина, 2003 [25] 19,0 50
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составляет в среднем 70,9% [5]. При омфалоцеле ма�
леньких размеров операцию удается провести в один
этап. Большие размеры грыжевого мешка требуют,
как правило, двухэтапной операции. Двухэтапная пла�
стика передней брюшной стенки в случаях большого
размера дефекта позволяет избежать резкого и зна�
чительного повышения внутрибрюшного давления.

Результаты хирургического лечения также зави�
сят от степени висцероабдоминальной диспропор�
ции. Послеоперационные осложнения наблюдаются
у 65% детей, наиболее частым из них является сеп�

сис (46%), грыжа передней брюшной стенки, обструк�
ция кишечника [37]. Пациентов могут беспокоить боли
в животе, запор. Смертность в послеоперационном
периоде чаще всего обусловлена острой почечной не�
достаточностью и кардиогенным шоком. M. Kaiser и
соавт. [38] проследили развитие детей на протяже�
нии 1–28 лет, прооперированных по поводу омфало�
целе, и пришли к выводу, что наличие изолированно�
го омфалоцеле не является показанием к прерыванию
беременности, так как последующее развитие и со�
циальная адаптация детей протекает без осложнений.

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

1. Kilby M.D., Lander A., Usher�Somers M. Exomphalos
(omphalocele) // Prenat. Diagn. 1999. V. 19. № 7. P. 690.

2. Bugge M., Holm N.V. Abdominal wall defects in Denmark, 1970–
89 // Paediatr. Perinat. Epidemiol. 2002. V. 16. № 1. P. 73–81.

3. Stoll C., Alembik Y., Dott B., Roth M.P. Risk factors in congenital
abdominal wall defects (omphalocele and gastroschisi): a study in
a series of 265,858 consecutive births // Ann. Genet. 2001. V. 44.
№ 4. P. 201–208.

4. Barisic I., Clementi M., Hausler M. et al. Evaluation of prenatal
ultrasound diagnosis of fetal abdominal wall defects by 19
European registries // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2001. V. 18.
№ 4. P. 309–316.

5. Гусева О.И. Перинатальные исходы при врожденных пороках
развития. XII. Омфалоцеле // Пренат. Диагн. 2004. Т. 3. № 2.
C. 99–106.

6. Suita S., Okamatsu T., Yamamoto T. et al. Changing profile of
abdominal wall defects in Japan: results of a national survey // J.
Pediatr. Surg. 2000. V. 35. № 1. P. 66–71.

7. Salihu H.M., Boos R., Schmidt W. Omphalocele and gastrochisis //
J. Obstet. Gynaecol. 2002. V. 22. № 5. P. 489–492.

8. Morrow R.J., Whittle M.J., McNay M.B.et al. Prenatal diagnosis and
management of anterior abdominal wall defects in the west of
Scotland // Prenat. Diagn. 1993. V. 13. N. 2. P. 111–115.

9. Calzolari E., Bianchi F., Dolk H., Milan M. Omphalocele and
gastroschisis in Europe: a survey of 3 million births 1980–1990.
EUROCAT Working Group // Am. J. Med. Genet. 1995. V. 58. № 2.
P. 187–194.

10. Toth�Pal Z.P.E., Toth C.P.Z., Szabo M. et al. Impact of prenatal mid�
trimester screenin on the prevalence of fetal structural anomalies:
a prospective epidemiological study // Ultrasound Obstet. Gynecol.
1995. № 6. P. 320–326.

11. St�Vil D., Shaw K.S., Lallier M. et al. Chromosomal anomalies in
newborns with omphalocele // J. Pediatr. Surg. 1996. V. 31. № 6.
P. 831–834.

12. Chen C.P., Liu F.F., Jan S.W. et al. Prenatal diagnosis and perinatal
aspects of abdominal wall defects // Am. J. Perinatol. 1996. V. 13.
№ 6. P. 355–361.

13. Boyd P.A., Bhattacharjee A., Gould S. et al. Outcon of prenatally
diagnosed anterior abdominal wall defects // Arh. Dis. Child Fetal
Neonatal Ed. 1998. V. 78. № 3. P. 209–213.

14. Rankin J., Dillon E., Wright C. Congenital anterior abdominal wall
defects in the north of England, 1986–1996: occurrence and
outcome // Prenat. Diagn. 1999. V. 19. № 7. P. 662–668.

15. Holland A.J., Ford W.D., Linke R.J. et al. Influence of antenatal
ultrasound on the management of fetal exomphalos // Fetal. Diagn.
Ther. 1999. V. 14. № 4. P. 223–228.

16. Garne E., Loane М., Dolk Н. et al. Prenatal diagnosis of severe
structural congenital malformations in Europe // Ultrasound Obstet.
Gynecol. 2005. V. 25. № 1. P. 6–11.

17. Tan K.H., Kilby M.D., Whittle M.J. et al. Congenital anterior
abdominal wall defects in England and Wales 1987–93:
retrospective analysis of OPCS data // B.M.J. 1996. V. 12. № 313.
P. 903–906.

18. Heydanus R., Raats M.A., Tibboel D. et al. Prenatal diagnosis of
fetal abdominal wall defects: a retrospective analysis of 44 cases //
Prenat. Diagn. 1996. V. 16. № 5. P. 411–417.

19. Dunn J.C., Fonkalsrud E.W. Improved survival of infants with
omphalocele // Am. J. Surg. 1997. V. 173. № 4. P. 284–287.

20. Axt R., Quijano F., Boos R. et al. Omphalocele and gastroschisis:
prenatal diagnosis and peripartal management. A case analysis of

the years 1989–1997 at the Department of Obstetrics and
Gynecology, University of Homburg/Saar // Eur. J. Obstet. Gynecol.
Reprod. Biol. 1999. V. 87. № 1. P. 47–54.

21. Kitchanan S., Patole S.K., Muller R., Whitehall J.S. Neonatal
outcome of gastroschisis and exomphalos: a 10�year review //
J. Pediatr. Child Health 2000. V. 36. № 5. P. 428–430.

22. Gaigi S.S., Mahjoub S., Ben Romdhane B. et al. Antenatal
diagnosis and contribution of fetopathologic examination in the
management of omphalocele // Tunis Med. 2001. V. 79. № 8–9.
P. 452–456.

23. Lunzer H., Menardi G., Brezinka C. Long�term follow�up of children
with prenatally diagnosed omphalocele and gastroschisis //
J. Matern. Fetal. Med. 2001. V. 10. № 6. P. 385–392.

24. Hsu C.C., Lin S.P., Chen C.H. et al. Omphalocele and gastroschisis
in Taiwan // Eur. J. Pediatr. 2002. V. 161. № 10. P. 552–555.

25. Юдина Е.В. Ультразвуковые пренатальные маркеры хромо�
сомных аномалий во II триместре беременности: Дисс. … док.
мед. наук. М., 2003.

26. Юдина Е.В. Роль эхографии в формировании показаний к пре�
натальному кариотипированию // Ультразвук. Диагн. 1998.
№ 1. С. 42–50.

27. Kirk E.P., Wah R.M. Obstetric management of the fetus with
omphalocele or gastroschisis: a review and report of one
hundred twelve cases // Am. J. Obstet. Gynecol. 1983. V. 146.
№ 5. P. 512–518.

28. Nyberg D.A., Fitzsimmons J., Mack L.A. et al. Chromosomal
abnormalities in fetuses with omphalocele. Significance of
omphalocele contents // J. Ultrasound Med. 1989. V. 8. № 6.
P. 299–308.

29. Benaceraf B.C., Saltzman D.H., Estroff J.H., Frigoletto F.D.Jr.
Abnormal karyotype of fetuses with omphalocele:
predictionbased on omphalocele contents // Obstet. Gynecol.
1990. V. 75. P. 317–319.

30. Getachew M.M., Goldstein R.B., Edge V. et al. Correlation
between omphalocele contents and karyotypic abnormalities:
sonographic study in 37 cases // Am. J. Roentgenol. 1992.
V. 158. № 1. P. 133–136.

31. De Veciana M., Major C.A., Porto M. Prediction of an abnormal
karyotype in fetuses with omphalocele // Prenat. Diagn. 1994. V. 14.
№ 6. P. 487–492.

32. Snijders R.J.M., Nicolaides K.H. Ultrasound markers for fetal
chromosomal defects. N.Y.; L.: The Parthenon Publ. Gr., 1996.

33. Van Zalen�Sprock R.M., van Vugt J.M., van Geijn H.P. First�trimester
sonography of phisiological midgut herniation and early diagnosis
of omphalocele // Prenat. Diagn. 1997. V. 17. P. 511–518.

34. Sermer M., Benzie R.J., Pitson L. et al. Prenatal diagnosis and
management of congenital defects of the anterior abdominal wall //
Am. J. Obstet. Gynecol. 1987. V. 156. № 2. P. 308–312.

35. Moretti M., Khoury A., Rodriquez J. et al. The effect of mode of
delivery on the perinatal outcome in fetuses with abdominal wall
defects // Am. J. Obstet. Gynecol. 1990. V. 163. № 3. P. 833–838.

36. Lurie S., Sherman D., Bukovsky I. Omphalocele delivery enigma:
the best mode of delivery still remains dubious // Eur. J. Obstet.
Gynecol. Reprod. Biol. 1999. V. 82. № 1. P. 19–22.

37. Larsson L.T., Kullendorff C.M. Late surgical problems in children
born with abdominal wall defects // Ann. Chir. Gynaecol. 1990.
V. 79. № 1. P. 23–25.

38. Kaiser M.M., Kahl F., von Schwabe C., Halsband H. Omphalocele
and gastroschisis. Outcome, complications, follow�up, quality of
life // Chirurg. 2000. V. 71. № 10. P. 1256–1262.

ak
us

he
r-li

b.r
u



435

Глава 16. Передняя брюшная стенка

Гастрошизис представляет собой параумбили�
кальный дефект передней брюшной стенки (преиму�
щественно правосторонний) с эвентрацией органов
брюшной полости (рис. 16.5). Гастрошизис являет�
ся дефектом, возникающим в результате преждев�
ременной инволюции правой
пупочной вены или разрыва ди�
стального сегмента омфаломе�
зентериальной артерии, что
приводит к правосторонней пе�
риумбиликальной ишемии и па�
рамедиальному дефекту [1].
Место вхождения пуповины ос�
тается неизмененным. Дефект
брюшной стенки обычно быва�
ет небольшим – от 1 до 5 см.

В большинстве случаев га�
строшизис встречается спора�
дически. Согласно данным
французских исследователей
С. Stoll и соавт. [2], за период с 1979 по 1998 г. час�
тота гастрошизиса составила 1,76:10 000 родов. По
данным мультицентрового исследования, проведен�
ного в 11 странах Европы в 1996–1998 гг., гастроши�

зис был зарегистрирован с частотой 1,54:10 000 [3].
В ходе этого исследования были отмечены значи�
тельные колебания частоты гастрошизиса – от 0,21
в Юго�Западной части Нидерландов до 6,29 в Майн�
це (Германия).

В последние годы выделе�
ны факторы риска развития га�
строшизиса у плода. Одним из
них является возраст беремен�
ной меньше 25 лет. Частота гас�
трошизиса в возрастной группе
15–19 лет особенно велика и
составляет 26,4 на 10 000 ново�
рожденных [4]. Большое значе�
ние имеют: недостаточное коли�
чество питательных веществ в
диете, особенно недостаток
альфа�каротина, аминокислот
(глютатиона), высокое потреб�
ление нитрозаминов. Фактора�

ми риска также являются прием в ранние сроки бе�
ременности лекарственных препаратов (аспирин,
ибупрофен, фенилпропаноламин).

При ультразвуковом исследовании плода гаст�
рошизис диагностируется на основании выявления
свободно плавающих петель кишечника, прилежащих
снаружи к передней брюшной стенке (рис. 16.6). В
некоторых случаях за пределами брюшной полости
могут находиться и другие органы. Грыжевой мешок
отсутствует. Пуповина отходит от передней брюшной
стенки.

По данным многих исследователей, точность пре�
натальной диагностики гастрошизиса достаточно вы�
сока (табл. 16.5). Согласно данным европейского
мультицентрового исследования, средний срок пре�
натальной диагностики гастрошизиса в 1996–1998 гг.
составил 20±7 нед [3]. В исследованиях немецких спе�
циалистов H. Salihu и соавт. [5] диагноз гастрошизи�
са у плода был установлен в среднем в 17 нед. В ходе
недавно проведенного анализа случаев гастрошизи�
са, зарегистрированных в 17 странах Европы в 1995–
1999 гг., точность пренатальной диагностики этого по�
рока составила 89,3% [17].

ГАСТРОШИЗИС

Рис. 16.5. Гастрошизис. Схематическое
изображение (theFetus.net).

Рис. 16.7. Гастрошизис. Отчетливо
видны петли пуповины и кишечника.

Рис. 16.8. Гастрошизис. А – В�режим. Б – режим ЦДК. Отчетливо различимы
петли пуповины и кишечника плода в режиме ЦДК.

А Б

Рис. 16.6. Эхограмма гастрошизиса у плода (стрелки) во
II триместре беременности.
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гастрошизисе, по данным публикаций последних 10
лет, колеблется от 23 до 46,7% (табл. 16.7).

Следует отметить, что процент пренатально вы�
явленной ЗВРП не совпадает с истинной. Так в рабо�
те B. Raynor и D. Richards [32] в ходе ультразвуково�
го исследования ЗВРП была заподозрена в 43% слу�
чаев гастрошизиса, а родилось детей с задержкой
развития только 23%. Как правило, такие фетомет�
рические показатели как бипариетальный размер го�
ловы и длина бедренной кости при гастрошизисе не
отличаются от нормативных, а окружность живота и
предполагаемый вес меньше таковых.

Учитывая высокую частоту ЗВРП при гастроши�
зисе, в случае пролонгирования беременности необ�
ходимо осуществлять динамический ультразвуковой
контроль для оценки роста плода. Кроме этого,  так�
же показано динамическое кардиотокографическое
наблюдение.

В последние годы продолжаются споры о предпоч�
тительном методе родоразрешения при гастрошизисе
у плода. Точку в этом споре недавно поставил K. Salvesen
[34], который провел детальный анализ 18 опубликован�
ных статей по этому вопросу. Общее количество наблю�
дений с гастрошизисом у плода составило 742, из них в
484 случаях пациентки были родоразрешены через ес�
тественные родовые пути, а 258 – путем операции кеса�
рева сечения. Летальные исходы были зарегистрирова�

Пропуски гастрошизиса при ультразвуковом ис�
следовании плода нередко связаны с тем, что врачи
ошибочно воспринимают петли кишечника за петли
пуповины. Для их дифференцировки следует исполь�
зовать цветовое допплеровское картирование, кото�
рое легко позволяет регистрировать кровоток в со�
судах пуповины (рис. 16.7, 16.8).

Кроме этого, в некоторых случаях возникают про�
блемы дифференциальной диагностики гастрошизи�
са с омфалоцеле. Следует помнить, что в отличие от
омфалоцеле при гастрошизисе пуповина прикрепля�
ется не к грыжевому образованию, а к передней
брюшной стенке. Кроме этого, при омфалоцеле эвен�
трированные органы покрыты мембраной, а при гаст�
рошизисе они свободно располагаются в околоплод�
ных водах.

При обнаружении гастрошизиса показано тща�
тельное исследование всей ультразвуковой анатомии
плода для исключения сопутствующей патологии, ко�
торая может ухудшить прогноз. Частота сочетанных
пороков при гастрошизисе, по данным разных авто�
ров, колеблется от 5 до 53,2% (табл. 16.6). По данным
Е.В. Сыпченко [30], при анализе 32 случаев гастроши�
зиса, диагностированных в центре пренатальной ди�
агностики при роддоме № 27 г. Москвы сочетанные
аномалии были отмечены у 7 (22%) плодов.

Из сопутствующих аномалий при гастрошизисе
чаще других регистрируются пороки сердца, цент�
ральной нервной системы, скелетные дисплазии и
аномалии желудочно�кишечного тракта.

Хромосомные аномалии при гастрошизисе до�
статочно редки и, по данным большинства исследо�
вателей, не были зарегистрированы. Согласно ре�
зультатам мультицентрового исследования, прове�
денного в 11 странах Европы в 1996–1998 гг., из 106
случаев гастрошизиса хромосомные дефекты были
обнаружены только у 2 плодов [3]. В наших исследо�
ваниях хромосомных дефектов не было зарегистри�
ровано ни в одном случае гастрошизиса [30].

Как известно, дети с гастрошизисом – маловес�
ные, вес их ниже, чем в общей популяции. Частота за�
держки внутриутробного развития плода (ЗВРП) при

Таблица 16.5. Точность пренатальной ультразвуковой ди�
агностики гастрошизиса

Авторы Точность, %

R. Morrow и соавт., 1993 [6] 70
P. Poulain соавт., 1994 [7] 71,6
F. Becmeur соавт., 1995 [8] 52
E. Dillon, M. Renwick, 1995 [9] 75
C. Chen и соавт., 1996 [10] 66,7
G. Haddock и соавт., 1996 [11] 78
E. Nicholls и соавт., 1996 [12] 86,7
P. Boyd и соавт., 1998 [13] 41
J. Rankin и соавт., 1999 [14] 80
О.И. Гусева и соавт., 2000 [15] 70
I. Barisic и соавт., 2001 [3] 83
C. Driver и соавт., 2001 [16] 98
C. Stoll и соавт., 2001 [2] 57,4
H. Salihu и соавт., 2002 [5] 86,7
E. Garne и соавт., 2005 [17] 89,3

Таблица 16.6. Частота сочетанных пороков при гастро�
шизисе

Авторы Сочетанные
пороки, %

D. Novotny и соавт., 1993 [18] 26
E. Fonkalsrud и соавт., 1993 [19] 29
E. Calzolari и соавт., 1993 [20] 25
P. Poulain и соавт., 1994 [7] 13,3
R. Heydanus и соавт., 1996 [21] 36
E. Nicholls и соавт., 1996 [12] 33,3
K. Tan и соавт., 1996 [22] 5
M. Brun и соавт., 1996 [23] 20,6
V. Ortiz и соавт., 1998 [24] 30
P. Boyd и соавт., 1998 [13] 5
R. Axt и соавт., 1999 [25] 28
О.И. Гусева и соавт., 2000 [15] 16,7
S. Suita и соавт., 2000 [26] 21,8
I. Barisic и соавт., 2001 [3] 22,6
C. Stoll и соавт., 2001 [2] 53,2
С. Hsu и соавт., 2002 [27] 35,8
H. Salihu и соавт., 2002 [5] 20
S. Durfee и соавт., 2002 [28] 19,2
A. Saxena и соавт., 2002 [29] 31,4

Таблица 16.7. Частота ЗВРП при гастрошизисе

Авторы Частота ЗВРП, %

P. Poulain и соавт.,1994 [7] 46,7
C. Adair и соавт., 1996 [31] 41
R. Heydanus и соавт., 1996 [21] 36
B. Raynor, D. Richards, 1997 [32] 23
E. Anteby и соавт., 1999 [33] 49
О.И. Гусева и соавт., 2000 [15] 28,5
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ны в 8,5% случаев при каждом методе родоразрешения.
На основании этих результатов K. Salvesen делает вы�
вод о том, что метод родоразрешения не оказывает вли�
яния на перинатальные исходы.

Операция детям с гастрошизисом обычно произ�
водится в первый день жизни. Выживаемость детей пос�
ле операции, по данным зарубежных специалистов, ко�
леблется от 8,2 до 100%, составляя в среднем 83,9% [15].
В нашей стране выживаемость детей после хирургичес�
кого лечения составляет от 12,5 до 94,7% (табл. 16.8).

Причинами смерти детей чаще всего бывают
сепсис, метаболический ацидоз, почечная недоста�
точность, осложнения со стороны желудочно�кишеч�
ного тракта (атрезия, перфорация, дисфункция).

Таблица 16.8. Выживаемость детей после хирургического лечения гастрошизиса

Авторы Выживаемость, %

Т.В. Красовская и соавт., 1997 (Москва) [35] 12,5
Е.В. Юдина и соавт., 1997 (Москва) [36] 40
А.В. Арапова и соавт., 1998 (Москва) [37] 10 (1990–1995 гг.)

59 (1996–1997 гг.)
С.А. Караваева и соавт., 1998 (Санкт�Петербург) [38] 94,7 (1996–1997 гг.)
М.В. Власов, 1997 (Нижний Новгород) [39] 50 (до 1994 г.)
О.И. Гусева и соавт., 2000 (Нижний Новгород) [15] 92,8 (1995–1998 гг.)
Е.В. Сыпченко, 2005 (Москва) [30] 58,3 (1995–2001 гг.)

Таблица 16.9. Сравнение диагностических критериев расширения диамет�
ра кишки

Авторы Критерий Чувстви� Специфи�
тельность, % чность, %

C. Babcook и соавт., 1994 [40] > 11 мм 78 66
P. Pryde и соавт.,1994 [41] 10 мм 85 37

17 мм 71 75
A. Abuhamad и соавт.,1997 [42]   > 10 мм в 28–32 нед 83 –
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Глава 17

ЖЕЛУДОЧНО
КИШЕЧНЫЙ ТРАКТ

ПИЩЕВОД

Пищевод и трахея развиваются из общего ди

вертикула примитивной глоточной полости в период
от 21
го дня до 5 нед гестации, что обуславливает ча

стое сочетание аномалий трахеи и пищевода [1]. При
нормальном развитии плода его пищевод обычно ви

зуализируется после 22–23 нед беременности. Час

тота и четкость визуализации пищевода напрямую
зависят от разрешающей способности ультразвуко

вой аппаратуры, при условии совершения плодом
глотательных движений, которые сопровождаются
попаданием околоплодных вод в пищевод. Диаметр
пищевода при глотательных движениях плода, как
правило, не превышает 2–3 мм (рис. 17.1). Среди
врожденных пороков пищевода наиболее часто
встречается его атрезия.

Атрезия пищевода

Атрезия пищевода представляет собой отсутствие
его сегмента и в подавляющем большинстве случаев
сопровождается развитием трахеопищеводной фисту

лы (ТПФ). Частота атрезии пищевода составляет в
среднем 2–3 случая на 10 000 живорожденных [2–4].
Несмотря на то, что атрезия пищевода, как правило,
спорадически возникающая аномалия, в литературе
отмечены семейные случаи заболевания. Риск повтор


ного рождения ребенка с атрезией пищевода в семь

ях, где уже был больной ребенок, составляет 0,5–2%,
где родилось 2 больных ребенка – 20%, а при наличии
атрезии пищевода у родителей – 3–4% [5].

В литературе описано 5 типов атрезии пищево

да. А – атрезия со свищом, причем верхний сегмент
слепой, нижний соединен с трахеей (90%). Б – изо

лированная атрезия (4%). В – атрезия, когда оба сег

мента пищевода соединены с трахеей в одном мес

те (4%). Г – атрезия со свищом, верхний сегмент со

единен с трахеей, нижний слепой (1%). Д – атрезия,
когда оба сегмента пищевода соединены с трахеей
в разных местах (1%) (рис. 17.2).

По данным большинства авторов, пренатальная
эхографическая диагностика атрезии пищевода ос


Рис. 17.2. Схематическое изображение основных типов ат

резии пищевода (А–Д).

В

Д

БА

Г

Рис. 17.1. Продольное сканирование шеи плода. Стрелкой
указан пищевод.ak
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новывается только на косвенных признаках: 1) мно

говодии, связанном со снижением оборота около

плодных вод вследствие непроходимости пищевода;
2) отсутствии эхографического изображения желуд

ка или маленьких его размерах при динамическом
ультразвуковом наблюдении.

M. Stringer и соавт. [6] установили, что положи

тельное прогностическое значение этих маркеров со

ставляет только 56%. По данным B. Chodirker и со

авт. [7], чувствительность эхографии в диагностике
атрезии пищевода при комбинированном использо

вании эхографических признаков (многоводие, от

сутствие эхотени желудка) составляет только 42%.

Отсутствие эхотени желудка при атрезии пище

вода отмечается достаточно редко, так как частое на

личие ТПФ при этом пороке затрудняет диагностику.
Обычно ТПФ располагается дистальнее места атре

зии пищевода, что позволяет амниотической жидко

сти попадать из трахеи в пищевод, а затем в желудок.
Только при изолированной атрезии пищевода или при
ТПФ, располагающейся проксимальнее места об

струкции, эхотень желудка обычно отсутствует, что
позволяет с большей вероятностью заподозрить этот
порок. Следует помнить, что изображение желудка
может отсутствовать не только при атрезии желудка,
но и при врожденной микрогастрии, лицевых расще

линах, VACTERL синдроме (комбинированное наруше

ние, включающее пороки позвоночника (V), анально

го отдела кишки (A), сердца (C), трахеи (T), пищевода
(E), почек (R) и конечностей (L)), дистрессе плода и
маловодии [8]. Иногда эхотень желудка отсутствует в

момент проведения ультразвукового исследования и
при абсолютной норме. В этих случаях при динами

ческом эхографическом наблюдении эхотень желуд

ка обнаруживается в типичном месте.

Согласно опубликованным результатам, атрезия
пищевода относится к трудно диагностируемым
врожденным порокам (табл. 17.1). Однако некоторым
исследователям удалось диагностировать этот порок
в 80% случаев [10, 14] благодаря прямой оценке пи

щевода в случаях обнаружения многоводия и микро

гастрии или при отсутствии эхотени желудка.

Американские специалисты J. Estroff и соавт.
[15] одними из первых сообщили о диагностике ат

резии пищевода на основании визуализации перио

дически наполняющегося и опустошающегося сле

по заканчивающегося проксимального отдела пище

вода, являющегося, по их мнению, специфическим
признаком атрезии пищевода. Благодаря этому при

знаку, им удалось диагностировать 3 случая атрезии
пищевода во II триместре беременности. Ранее счи

талось, что диагностика атрезии пищевода возмож

на в некоторых случаях только в конце II и в III триме

стре беременности.

По нашему мнению, наиболее действенной схе

мой диагностики атрезии пищевода является прямая
визуализация пищевода плода в случаях обнаруже

ния необъяснимого многоводия и микрогастрии или
отсутствия эхотени желудка (рис. 17.3, 17.4).

Канадские исследователи J. Langer и соавт. [16]
предложили в качестве референтного метода ис

пользовать магнитно
резонансную томографию у
плодов при необъяснимом многоводии и микрогас

трии или отсутствии эхотени желудка. Используя эту
схему, они установили диагноз атрезии пищевода в
6 из 10 случаев. В 5 наблюдениях диагноз был абсо

лютно верным и в одном случае имел место ложно

положительный результат – у этого плода обнаружен
впоследствии неврологический синдром.

Атрезия пищевода в более половине случаев
(63,2–72%) сочетается с другими пороками, среди
которых наиболее часто регистрируются врожден

ные пороки сердца, аномалии желудочно
кишечно

го тракта, мочеполовой системы и опорно
двигатель


Таблица 17.1. Точность пренатальной ультразвуковой ди

агностики атрезии пищевода

Авторы Точность, %

D. Pretorius и соавт., 1987 [9] 32
S. Satoh и соавт., 1995 [10] 80
M. Stringer и соавт., 1995 [6] 42
C. Stoll и соавт., 1996 [11] 24,2
C. Sparey и соавт., 2000 [12] 44
О.И. Гусева и соавт., 2001 [13] 11
A. Shulman и соавт., 2002 [14] 80

Рис. 17.3. Атрезия пищевода без ТПФ. А – поперечное сечение брюшной полости плода. Отчетливо видно отсутствие
эхотени желудка. Б – дилатированный пищевод плода (стрелка).

БА

ak
us

he
r-li

b.r
u



441

Глава 17. Желудочно
кишечный тракт

Рис. 17.4. Атрезия пищевода с ТПФ. А – поперечное сечение брюшной полости плода. Отчетливо виден желудок малень

ких размеров (стрелка). Б – пищевод плода в виде мешотчатого образования (стрелка).

БА

ного аппарата [12, 17]. При атрезии пищевода также
нередки хромосомные аномалии, из которых доми

нирует трисомия 18 [6]. Кроме этого, достаточно ча

сто при атрезии пищевода формируется задержка
внутриутробного развития.

По мнению многих авторов, атрезия пищевода –
врожденный порок развития, прогностически небла

гоприятный, тяжесть которого возрастает при соче

тании с другой патологией. Хотя, по данным О.И. Гу

севой и соавт. [13], при отсутствии тяжелых сопут

ствующих пороков выживаемость достигает 100%,
большинство авторов приводит более скромные ре

зультаты – 25–73% [6, 12, 17].

Кроме этого, большинство авторов указывает на
достаточно частые случаи послеоперационных ос

ложнений, таких как несостоятельность и стриктуры
анастомоза, свищи, трахеомаляции, пневмонии и
ателектазы, гастроэзофагеальные рефлюксы. Часто

та повторных операций при атрезии пищевода со

ставляет 17–30,4% [12, 18].

Поэтому при подозрении на атрезию пищевода
родителей необходимо поставить в известность о
сложности оперативного вмешательства и возмож

ных последствиях для здоровья ребенка. Прогноз при
атрезии пищевода в основном зависит от наличия
сочетанных аномалий.
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Желудок начинает определяться при ультразву

ковом исследовании брюшной полости плода в боль

шинстве случаев с 11–12 нед беременности. В эти
сроки, как и во второй половине беременности он об

наруживается в виде образования округлой или
овальной формы с анэхогенным содержимым, рас

положенного в верхнелевых отделах брюшной поло

сти (рис. 17.5).

Среди аномалий желудка, доступных для прена

тальной ультразвуковой диагностики, к настоящему
времени описаны атрезия, микрогастрия и аномаль

ное расположение.

Атрезия желудка

Атрезия желудка (пилорическая атрезия) от

носится к очень редким порокам. Ее частота у но

ворожденных составляет в среднем 1:100 000 и не
превышает 1% от всех гастроинтестинальных ат

резий [1, 2]. Е.Д. Черствой и соавт. [3] отмечают,
что в 10% случаев этого порока имеет место тя

жеобразная форма атрезий, в остальных наблю

дениях выход из желудка закрыт мембраной, ло

кализующейся в антральной или пилорической
области. Нередко в мембране имеется перфора

тивное отверстие.

Пилорическая атрезия достаточно часто соче

тается с буллезным эпидермолизом, что в боль

шинстве случаев заканчивается летально, а также
с другими редкими аутосомно
рецессивными за

болеваниями и комбинированными синдромами,
что поддерживает генетическую природу заболе

вания [3].

Пренатальная диагностика атрезии выходного
отдела желудка в 20–24 нед нередко вызывает труд

ности и основывается на косвенных эхографических
признаках: стойком увеличении размеров желудка в
сочетании с многоводием. В литературе встречают

ся лишь единичные сообщения, посвященные пре


ЖЕЛУДОК

натальной диагностике атрезии пилорического отде

ла желудка.

А. Weisman и соавт. [2] сообщили о случае диаг

ностики атрезии пилорического отдела желудка пло

да в 22 нед. G. Rizzo и соавт. [4] применили цветовое
допплеровское картирование для диагностики гаст

роэзофагального рефлюкса у плода с пилорической
атрезией в 33 нед. V. Nazzaro и соавт. [5] удалось
обнаружить пилорическую атрезию у плода в двух
случаях. V. Suma и соавт. [6] представили эхограм

мы двух случаев пренатальной диагностики атрезии
желудка в 34 и 35 нед. Ультразвуковая идентифика

ция аномалии была основана на визуализации уве

личенного в размерах желудка и расширения дис

тального отдела пищевода.

В то же время I. Bader и соавт. [7] и J. Bass [8]
считают, что достоверная пренатальная диагнос

тика пилорической атрезии невозможна вслед

ствие отсутствия патогномоничных ультразвуковых
признаков. Кроме этого, некоторыми авторами со

общалось о пренатальном ультразвуковом изобра

жении «double
bubble» в случаях пилорической ат

резии [9].

В наших исследованиях атрезия пилорическо

го отдела желудка плода встретилась в 2 случаях.
Ее частота составила 1 случай на 24 869 обследо

ванных. В первом случае она была изолированной
и была вызвана мембраной пилорического отдела
желудка. При динамическом эхографическом на

блюдении выявлено выраженное многоводие и зна

чительное увеличение размеров желудка. На осно

вании этих данных был установлен пренатальный
диагноз обструктивного поражения желудочно
ки

шечного тракта на уровне выходного отдела желуд

ка. В связи с выраженным многоводием проводил

ся разгрузочный амниоцентез, направленный на
пролонгирование беременности, которая заверши

лась срочными оперативными родами. Новорож


Рис. 17.5. Поперечное сечение плода. Стрелкой указан
нормальный желудок.

Рис. 17.6. Беременность 22 нед. Поперечное сканирова

ние брюшной полости плода. 1 – асцитическая жидкость;
2 – расширенный желудок.
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денная девочка с признаками высокой кишечной
непроходимости была переведена в специализиро

ванный стационар, где успешно прооперирована.
После операции ребенок выписан в удовлетвори

тельном состоянии.

В другом наблюдении атрезия пилорического
отдела желудка входила в состав множественных по

роков (стеноз гортани, дисплазия легких, асцит, гид

роторакс) и являлась тяжеобразной формой атрезий
[10]. У плода в 22 нед также было отмечено увеличе

ние размеров желудка (рис. 17.6). Беременность пре

рвана по медицинским показаниям.

Лечение атрезии пилорического отдела желуд

ка только хирургическое. Прогноз зависит от нали

чия сопутствующих пороков. При подозрении на со

четание атрезии выходного желудка с буллезным
эпидермолизом (семейный анамнез) необходима
фетальная биопсия кожи [5]. При изолированной
атрезии пилорического отдела желудка выживае

мость после оперативного лечения достигает
95,2% [11].

Микрогастрия

Микрогастрия является очень редким пороком.
При микрогастрии желудок обычно имеет трубчатую
форму, сегменты его не дифференцируются, карди

альная часть пищевода расширена. Микрогастрия
часто сочетается с пороками трахеи и трахеопище

водными свищами. Возможны сочетания с незавер

шенным поворотом кишечника, пороками развития
гепатобилиарной системы и селезенки, атрезией
заднего прохода и влагалища, диафрагмальной гры

жей [3, 12].

При ультразвуковом исследовании плода
микрогастрия проявляется либо маленькими раз

мерами, либо отсутствием эхотени желудка [12,
13]. В качестве скринингового теста для установ

ления микрогастрии может быть использован
предложенный нами метод. К микрогастрии сле

дует относить случаи, при которых площадь наи

большего поперечного сечения желудка составля

ет менее 1/16 площади поперечного сечения
брюшной полости плода (рис. 17.7). Следует от

метить, что окончательный диагноз микрогастрии
устанавливается только при динамическом эхог

рафическом наблюдении.

С целью осуществления дифференциальной
диагностики между атрезией пищевода и микрогас


трией L. Hill [12] рекомендует использовать оценку
количества околоплодных вод, так как атрезия пище

вода, проявляющаяся микрогастрией, часто сочета

ется с многоводием.

В случаях подтверждения микрогастрии необхо

димо проведение тщательного изучения всей ульт

развуковой анатомии плода для исключения сочетан

ных пороков. Кроме этого, с целью комплексного об

следования целесообразно проведение пренаталь

ного кариотипирования для исключения хромосом

ных аномалий. По данным Е.В. Юдиной [14], из 28
плодов с синдромом Эдвардса у 5 (17,6%) имела
место микрогастрия.

Аномальное расположение

Изменение расположения желудка плода наи

более часто отмечается при диафрагмальной гры

же (см. Диафрагмальная грыжа), а также при ано

мальном взаиморасположении сердца и органов
брюшной полости. В норме желудок и верхушка
сердца располагаются слева (situs solitus). Зер

кальным отражением situs solitus является situs
inversus, при котором верхушка сердца и желудок
располагаются справа (рис. 17.8, А, Б). Это состо

яние отмечается в среднем у 1 из 10 000 новорож

денных. При висцеральной позиции (visceral situs)

Рис. 17.7. Схематическое изображение скрининговой
оценки размеров желудка для установления микрогастрии.

ВБА

Рис. 17.8. Нормальное (А) и аномальное (Б, В) расположение желудка [15].
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желудок плода располагается справа, верхушка
сердца слева (рис. 17.8, В, 17.9). При обнаружении
аномального расположения желудка плода необхо

димо провести комплексное обследование его сер


Среди врожденных пороков кишечника наиболее
часто встречаются его обструктивные поражения.
Этиология кишечной непроходимости до конца не
выяснена. Наиболее вероятно, что она является мно

гофакторной. Одни авторы считают кишечную об

струкцию следствием нарушения эмбриогенеза, в то
время как другие придерживаются теории механичес

ких или сосудистых повреждений нормально сформи

рованной фетальной кишки. Нельзя также исключить
генетический фактор развития этой патологии [1–4].

Врожденные обструктивные поражения могут
быть подразделены на внутренние (атрезия, стеноз,

заслонка, неперфорированный анус, дубликатура
или мекониальный илеус), либо возникшие вслед

ствие внешней компрессии (новообразования, заво

рот кишок, кольцевидная поджелудочная железа,
кисты, опухоли, аномальные сосуды или грыжи) [5].

Обструктивные поражения

Двенадцатиперстная кишка
Обструктивные поражения двенадцатиперстной

кишки (ОПДК) обнаруживаются в среднем у 1 из 10 000
новорожденных. В наших исследованиях в пренаталь

ной серии частота ОПДК составила в среднем 1 слу
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дца, так как при situs inversus частота врожденных
пороков сердца в 2 раза чаще в сравнении с situs
solitus и составляет в среднем 2%, а при visceral
situs – 75–85% [15].
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чай на 3150 обследованных плодов [6]. Причинами
ОПДК чаще всего, по нашим данным, являются атре

зия кишки (69,2%) и кольцевидная поджелудочная
железа (15,4%). Реже отмечаются мембрана двенад

цатиперстной кишки, фиброматоз поджелудочной
железы и стеноз кишки, который встречается в 1 слу

чае на 40 000 рождений [7].

Основными эхографическими находками при
ОПДК являются: классический признак «double

buble» (двойной пузырь) в сочетании с многоводием
(рис. 17.10). Изображение «двойного пузыря» явля

ется следствием расширения части двенадцатипер

стной кишки и желудка, а перетяжка между этими
образованиями формируется привратниковой час

тью желудка, которая плохо поддается механическо

му растяжению [8]. Однако в некоторых случаях мо

жет отмечаться только «единственный пузырь» [9].
Многоводие при дуоденальной обструкции появля

ется относительно рано и встречается в 85–95% слу

чаев. Возникновение этого признака обусловлено
нарушением механизмов утилизации околоплодных
вод в организме плода.

По данным многих исследователей, пренатальный
диагноз ОПДК обычно устанавливается после 24 нед,
что, по
видимому, связано с особенностями становле

ния функции желудочно
кишечного тракта. В наших

исследованиях минимальный срок диагностики соста

вил 24 нед 2 дня. При этом характерная эхографичес

кая картина дуоденальной обструкции встретилась
лишь в 76,9% случаев, причем в 15,4% наблюдений
признак «double
buble» отсутствовал во II триместре
беременности. Многоводие при ОПДК в наших иссле

дованиях было диагностировано в 61,5% наблюдений,
причем во II триместре – только в 20% случаев.

Точность пренатальной ультразвуковой диагно

стики ОПДК, по данным разных исследователей, ва

рьирует от 57,1 до 89% (табл. 17.2). Анализ, прове

денный О.И. Гусевой [14], показал, что после внедре

ния в клиническую практику единого протокола уль

тразвуковой диагностики во II и III триместрах бере

менности точность пренатальной диагностики ОПДК
в Нижнем Новгороде существенно возросла с 43,5%
в 1997–2000 гг. до 81,8% в 2001–2003 гг. По мнению
многих авторов, невозможность достижения более
высокой точности пренатальной диагностики ОПДК
в первую очередь связана с поздней манифестаци

ей порока в части наблюдений. В наших исследова

ниях средний срок диагностики ОПДК составил 30,2
нед, по данным О.И. Гусевой – 29,8 нед, А. Brantberg
и соавт. [15] – 29,2 нед.

Кроме этого, эхографическая картина «двойно

го пузыря» может обнаруживаться при других поро

ках (кисты холедоха, печени, брыжейки, селезенки,
надпочечников и почек, односторонний гидронеф

роз, удвоение желудка, брюшная тератома). Поэто

му для окончательного установления ОПДК при об

наружении эхографического симптома «двойного
пузыря» необходимо четко определить взаимосвязь
этих анэхогенных образований (рис. 17.11).

Хотя пренатальный диагноз ОПДК обычно уста

навливается после 24 нед, в некоторых случаях этот

Рис. 17.10. Поперечное сечение брюшной полости плода
при ОПДК. 1 – желудок; 2 – двенадцатиперстная кишка.

Таблица 17.2. Точность пренатальной ультразвуковой ди

агностики ОПДК

Авторы Точность, %

Z. Toth
Pal и соавт., 1995 [10] 81,8
E. Zimmer и соавт., 1997 [11] 89
A. Queisser
Luft и соавт., 1998 [12] 57,1
M. Lawrence и соавт., 2000 [13] 87
Е.В. Сыпченко, М.В. Медведев, 2001 [6] 76,9
О.И. Гусева, 2004 [14] 58,8

1

2

Рис. 17.11. Серия поперечных сечений брюшной полости плода (А–В) при ОПДК. Отчетливо видна взаимосвязь «двойно

го пузыря». 1 – желудок; 2 – двенадцатиперстная кишка.
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порок удается диагностировать уже в конце I триме

стра беременности [16], но это скорее всего являет

ся казуистической редкостью. Тем не менее некото

рыми авторами были предприняты попытки по раз

работке эхографических признаков ОПДК начиная с
18 нед беременности. Так, D. Levine и соавт. [4] про

вели эхографическое обследование 1169 плодов с
целью изучения ранних ультразвуковых признаков
дуоденальной обструкции и пришли к выводу, что при
нормальном развитии желудочно
кишечного тракта
плода двенадцатиперстная кишка не визуализирует

ся при эхографическом исследовании в 16–22 нед
беременности. Даже незначительное ее расширение
должно быть расценено как потенциальный индика

тор обструкции и стать показанием к обязательному
динамическому ультразвуковому контролю. В наших
наблюдениях также были зарегистрированы случаи
ОПДК, когда расширение двенадцатиперстной киш

ки было отмечено в 19–22 нед, а окончательное фор

мирование классического «двойного пузыря» было
зарегистрировано только через несколько недель
(рис. 17.12).

При установлении пренатального диагноза
ОПДК показано комплексное обследование плода,
так как в 40–62% случаев обнаруживаются сочетан

ные аномалии. Среди сочетанных аномалий наибо


лее часто встречаются врожденные пороки сердца и
мочеполовой системы, пороки желудочно
кишечно

го тракта и гепатобилиарной системы. Кроме того,
ОПДК может входить в состав ряда наследственных
синдромов, среди которых следует выделить панци

топению Фанкони, гидантоиновый синдром, синдро

мы Fryns, Opitz G, ODED, Townes
Brocks и TAR (тром

боцитопения с отсутствием лучевой кости). Кроме
того, при ОПДК описаны гетеротаксия и VACTERL.

Особое внимание при ОПДК следует уделять
пренатальному кариотипированию, так как хромо

сомные аномалии обнаруживаются в 30–67% случа

ев (табл. 17.3). Среди аномального кариотипа наи

более часто встречается синдром Дауна. По данным
Н.П. Веропотвеляна и соавт. [19], специфичность
ОПДК для трисомии 21 составила 26,1%, чувстви

тельность – 50%.

Прогноз при ОПДК зависит в первую очередь от
наличия сочетанных пороков, хромосомных анома

лий и времени установления диагноза. В тех случа

ях, когда родители принимают решение в пользу про

лонгирования беременности, при выраженном мно

говодии целесообразно проведение лечебного ам

ниоцентеза с целью предупреждения преждевремен

ных родов. Родоразрешение следует проводить в
региональном перинатальном центре с последую

щим переводом новорожденного в специализиро

ванное хирургическое отделение. Выживаемость
после оперативного лечения ОПДК варьирует в пре

делах 42–86% [14, 22–24].
Тонкая кишка

Обструктивные поражения тонкой кишки (ОПТК)
встречаются с частотой 1 случай на 12 500–20 000
живорожденных [25]. Приблизительно 50% всех на

блюдений приходится на патологию тощей кишки и
43% – на патологию подвздошной.

Выделяют 4 основных типа ОПТК. При 1 типе от

мечается одно или несколько пересечений петель ки

шечника перегородками. 2 тип характеризуется пе

ретяжением кишечника фиброзными тяжами. При 3А
типе образуется мезентериальный дефект в сочета

нии с фиброзными тяжами или без них. 3Б тип воз

никает в результате окклюзии ветвей передней бры

жеечной артерии и характеризуется отсутствием
большей части тощей кишки. Этот тип получил назва

ние «яблочная кожура» или «елочная атрезия». Мно

жественные обструкции объединены в 4 тип и про

являются у большинства плодов сочетанием атрезии
и стеноза [25].

Многоводие является одним из первых симп

томов ОПТК и отмечается после 24 нед в 1/3 случа

ев порока. Увеличение количества вод и множе

ственные дилатированные петли тонкой кишки, осо

бенно с усиленной перистальтикой и плавающими
частицами мекония, позволяют заподозрить ОПТК
(рис. 17.13). В подавляющем большинстве случаев
ОПТК диагностируется в конце II – начале III триме

стра беременности. Минимальный срок диагности

ки ОПТК в наших исследованиях составил 29 нед. Во
всех случаях пренатальной диагностики ОПТК в III
триместре беременности петли кишечника были
расширены свыше 15 мм.

Таблица 17.3. Частота хромосомных аномалий при ОПДК

Авторы Хромосомные
дефекты, %

S. Gagnon и соавт., 1992 [17] 67
M.B. Медведев и соавт., 1993 [18] 31,3
Н.П. Веропотвелян и соавт., 1993 [19] 35
R. Snijders, K. Nicolaides, 1996 [20] 57
Е.В. Юдина, 1998 [21] 40
L. Dalla Vecchia и соавт., 1998 [22] 24
A. Galindo и соавт., 2000 [23] 33,3
R. Has и соавт., 2000 [24] 30
M. Lawrence и соавт., 2000 [13] 38
Е.В. Сыпченко, М.В. Медведев, 2001 [6] 30,8
А. Brantberg и соавт., 2002 [15] 20,7
О.И. Гусева, 2004 [14] 35,3

Рис. 17.12. Беременность 21 нед. Отчетливо видно расши

рение двенадцатиперстной кишки (стрелка) при ее обструк

тивном поражении.
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Для проведения дифференциальной диагности

ки ОПТК с такими аномалиями, как кисты различных
органов (брыжейки, яичников, почек, надпочечников)
и тератомы важное значение имеет выявление пери

стальтики. Необходимо также дифференцировать
атрезию с мекониевым перитонитом, который поми

мо расширения петель тонкой кишки характеризует

ся наличием псевдокисты или асцита с мелкой взве

сью («снежная буря»), а также кальцификатов в
брюшной полости [26].

Большинство случаев ОПТК бывают спорадичес

кими, однако некоторые формы могут наследовать

ся. Типичными примерами аутосомно
рецессивно

го типа наследования атрезии тощей кишки являют

ся 3Б тип («яблочная кожура» или «елочная атрезия»)
и 4 тип (множественные атрезии). В отличие от атре

зии двенадцатиперстной кишки, при атрезии тонкой
кишки хромосомные аберрации встречаются редко.
Например, синдром Дауна обнаруживается менее
чем у 1% плодов с атрезией тонкой кишки [27].

При выявлении атрезии тонкой кишки показано
тщательное изучение ультразвуковой анатомии для
исключения сочетанных аномалий и динамический
контроль за состоянием плода. Различные сочетан

ные аномалии обнаруживаются у 38–55,6% плодов
[25, 28]. От пренатального кариотипирования можно
воздержаться в связи с низкой частотой встречаемо

сти хромосомных аномалий при этом пороке. Про

гноз при атрезии тонкой кишки нередко зависит от
уровня поражения. Наиболее часто обструкция отме

чается в проксимальном отделе тощей кишки и дис

тальном отделе подвздошной кишки. При атрезии
тощей кишки преждевременные роды отмечаются в
20% случаев, при атрезии подвздошной кишки – в
66% наблюдений [25].

При пролонгировании беременности и наличии
выраженного многоводия для предупреждения преж

девременных родов показан лечебный амниоцентез.
Смертность новорожденных при ОПТК зависит от на

личия сочетанных аномалий, времени и объема хи

рургического вмешательства. Родоразрешение сле

дует проводить в региональном перинатальном цен


тре с последующим переводом новорожденного в
специализированное хирургическое отделение.
Толстая кишка

Атрезии и стенозы толстой кишки обычно лока

лизуются дистальнее селезеночного угла толстой
кишки и встречаются с частотой 1 случай на 20 000
живорожденных, составляя около 10% всех кишеч

ных атрезий [9]. В наших исследованиях толстоки

шечная непроходимость была зарегистрирована в 1
случае на 12 959 обследованных или 0,08/1000.

Выделяют полную и частичную окклюзии толстой
кишки, которые могут быть обусловлены наличием
внутренней диафрагмы (30%), разделением прокси

мального и дистального отделов кишечника фиброз

ными тяжами (20%) или полной их сепарацией (50%).

Атрезия толстой кишки может быть заподозре

на при обнаружении расширенных петель толстого
кишечника, заполненного, как правило, гипоэхоген

ным содержимым с мелкодисперсными включения

ми. Обычно пренатальный диагноз обструктивного
поражения толстой кишки (ОПТЛК) устанавливается
только в III триместре беременности (рис. 17.14) [29],
хотя, по данным А.М. Стыгара и В.Н. Демидова [30],
минимальные сроки диагностики ОПТЛК составляют
22–28 нед беременности. Однако большинство слу

чаев ОПТЛК пренатально не диагностируется. Это
обусловлено абсорбцией жидкости слизистой обо

лочкой кишечника, что в результате приводит к не

значительному расширению или отсутствию расши

рения проксимальных отделов кишечника.

Диаметр толстой кишки увеличивается по мере
прогрессирования беременности и в норме состав

ляет в 22–24 нед менее 5 мм, в 26–28 нед – менее 6
мм, в 30–32 нед – менее 8 мм, в 34–36 нед – менее
12 мм и в 38–40 нед – менее 15 мм (рис. 17.15) [28].

Помимо расширения петель толстой кишки важ

ным диагностическим критерием ОПТЛК является от

сутствие гаустр, которые всегда определяются в III
триместре. В некоторых случаях обструкция толстой
кишки может сопровождаться увеличением разме

ров живота плода.

Рис. 17.13. Косое сечение брюшной полости плода при ат

резии подвздошной кишки.

Рис. 17.14. Поперечное сечение брюшной полости плода
при атрезии толстой кишки.
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При выявлении расширенных петель толстой
кишки дифференциальный диагноз следует прово

дить с болезнью Гиршпрунга, аноректальной атрези

ей, мегацистик
микроколон
интестинальным гипо

перистальтическим синдромом и мекониевым пери

тонитом [26].

Риск хромосомных аномалий при ОПТЛК не
выше популяционного. Риск повторения порока низ

кий за исключением случаев, когда атрезия толстой
кишки является частью наследственных синдромов,
таких как изолированный микроколон (аутосомно
ре

цессивное наследование), синдром Варденбурга
(аутосомно
доминантное наследование) и мегацис

тик
микроколон
интестинальный гипоперистальти

ческий синдром.

При ОПТЛК, как и при других пороках желудоч

но
кишечного тракта, исход беременности и прогноз
зависит от наличия сочетанных аномалий и качества
медицинской помощи, оказанной новорожденному.
Среди сочетанных аномалий наиболее часто встре

чаются дефекты передней брюшной стенки, лобко

вой кости, ануса, прямой кишки и экстрофия моче

вого пузыря. Перфорация кишечника может возни

кать как в пренатальном периоде, так и после родов.
В проксимальном отделе кишки она обычно разви

вается во время родов на фоне заворота кишечника
или инфаркта его стенки. В дистальном отделе пер

форация может наступить после родов в результате
диагностической манипуляции, например, после ба

риевой клизмы.
Прямая кишка и задний проход

Аноректальные атрезии (АРА) встречаются с ча

стотой 2–4 случая на 10 000 живорожденных. В на

ших исследованиях частота АРА составила 1,8 слу

чаев на 10 000 обследованных плодов. АРА могут
быть изолированными и спорадическими, но в боль

шинстве случаев они сочетаются с другими порока

ми, различными хромосомными дефектами и на

следственными синдромами. По данным О.И. Гусе

вой [14], среди сочетанных пороков при АРА наибо

лее часто отмечаются пороки сердца (24%), атрезии
желудочно
кишечного тракта (16%), скелетные дис


Рис. 17.15. Беременность 34 нед. Стрелкой указана нор

мальная толстая кишка плода.

Рис. 17.16. Беременность 35 нед. Стрелками указаны
расширенные дистальные отделы толстой кишки при ат

резии ануса.

плазии (20%) и аномалии мочеполовой системы
(20%). Среди хромосомных аномалий наиболее час

то выявляются синдромы Дауна и Паллистера – Кил

лиана (тетрасомия 12р) [31]. Среди ассоциаций наи

более часто обнаруживаются VATER и VACTERL, а
среди синдромов – Townes
Brocks и FG [32]. При ис

ключении синдромальной патологии у плода или но

ворожденного риск повторения порока составляет
около 1% [33]. Из тератогенных факторов, приводя

щих к АРА, следует отметить диабет у матери.

Пренатальная диагностика АРА представляет
большие трудности, так как эхографические отклоне

ния обнаруживаются не более чем у 10–20% плодов и
только преимущественно в III триместре беременно

сти (рис. 17.16) [34, 35]. Согласно анализу, проведен

ному О.И. Гусевой [14], точность пренатальной ульт

развуковой диагностики атрезии ануса в Нижнем Нов

городе составила только 2% (1/50). В этом наблюде

нии порок был заподозрен в 31 нед беременности на
основании визуализации расширенного толстого ки

шечника и внутрикишечных кальцификатов.

В исследовании норвежских исследователей
пренатальный диагноз АРА был установлен только у
7 из 33 плодов, что составило 21% [36]. Сочетанные
аномалии были отмечены в 88% случаев, хромосом

ные дефекты – в 9% наблюдений. В 14 (42%) случаях
множественных пороков у плода беременности были
прерваны, в одном наблюдении произошла внутри

утробная гибель и 6 детей умерли в возрасте до 4
месяцев. Выжили 12 детей, включая 4 из 7 случаев
успешной пренатальной диагностики.

По данным E. Guzman и соавт. [37], наиболее ин

формативными пренатальными признаками АРА яв

ляются расширение петель толстой кишки или внут

рикишечные кальцификаты, либо сочетание этих
признаков. В большинстве случаев они появляются
только после 25 нед.

W. Berdon и соавт. [38], проведя анализ случаев
АРА у новорожденных, обратили внимание на то, что
внутрикишечные кальцификаты в большинстве слу

чаев были найдены у детей мужского пола с высокой
АРА, сочетающейся со свищами в мочеполовую сис
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тему. Исследователи высказали предположение, что
кальцификаты образуются в результате взаимодей

ствия мочи с меконием. Поэтому выявление кишеч

ных кальцификатов плода следует относить к призна

кам неблагоприятного перинатального исхода.

Новые перспективы в пренатальной диагности

ке анальной атрезии открывает визуализация аналь

ного сфинктера плода (рис. 17.17). Т. Westover [39],
обследовав 40 нормальных плодов, показал возмож

ность визуализации анального сфинктера плода в
виде гипоэхогенной циркулярной структуры с цент

ральным эхогенным компонентом. E. Guzman и со

авт. [37] сообщают о случае диагностики атрезии
ануса у плода из моноамниотической двойни на ос

новании невозможности визуализации нормальной
ультразвуковой картины анальной области при отсут

свии других признаков неперфорированного ануса.

При подозрении на АРА у плода показано про

ведение тщательного ультразвукового исследования
в связи с высокой частотой (60–80%) сочетанных ано

малий. Комплекс обследования должен включать так

же эхокардиографическое исследование, поскольку
большинство авторов отмечают высокую частоту по


роков сердца при этой аномалии развития, и оценку
кариотипа плода. При обнаружении сочетанных из

менений необходимо провести синдромологическое
обследование плода. В случае пролонгирования бе

ременности при динамическом наблюдении основ

ное внимание должно быть сфокусировано на оцен

ке степени дилатации кишки. Родоразрешение сле

дует проводить в перинатальном центре и сразу пос

ле рождения перевести новорожденного в специа

лизированный стационар.

Перед операцией у новорожденного с этим по

роком развития необходимо провести оценку уров

ня поражения, степени обструкции, а также исклю

чить заворот кишечника и атрезию выше лежащих
отделов толстой кишки. Без дополнительных обсле

дований в неонатальном периоде трудно определить
объем предстоящего оперативного вмешательства.

В целом выживаемость после оперативного ле

чения АРА достаточно высока и составляет 92,3–
96,1% [40, 41]. Однако наличие АРА может потре

бовать резекции значительного участка кишечника
или наложения множественных анастомозов. Чем
меньше длина удаленного участка, тем лучше исход
операции. Длина оставляемой кишки должна быть
не менее 13–17 см. Дети с длиной толстого кишеч

ника менее 13 см (синдром короткой кишки) требу

ют жесткого контроля и должны находиться на то

тальном парентеральном питании. Большинство
этих детей умирает в возрасте 3–4 лет от печеноч

ных заболеваний.

Поэтому проблема патологии аноректальной
области становится все более актуальной ввиду зна

чительной частоты осложнений и инвалидизации
детей после хирургической коррекции. По данным
В.Г. Батурина [42], функциональные нарушения тол

стой кишки после радикальной коррекции анорек

тальных аномалий составляют 20–60%; 77% взрос

лых, оперированных в детском возрасте, имеют те
или иные нарушения функции толстой кишки. Ре

зультаты оперативного лечения АРА, по данным НИИ
педиатрии РАМН, показывают, что 92,3% детей нуж

даются в повторном хирургическом лечении [43].

Рис. 17.17. Эхограмма анального сфинктера плода (стрелка).
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Аномалии вращения кишечника

При нормальном развитии плода к 3–4 месяцам
его кишечник должен в три периода совершить по

ворот, т.е. переход из первичного состояния в дефи

нитивное, вокруг верхней брыжеечной артерии на
270° против часовой стрелки. Аномалии вращения
(нарушения поворота кишечника, незавершенный
поворот кишечника, мальротация кишечника) возни

кают в тех случаях, когда в эмбриогенезе нормаль

ный поворот не заканчивается, протекает неправиль

но или в обратном направлении и один или несколь

ко отрезков кишечника (обычно слепая и двенадца

типерстная кишки) фиксируются спайками (эмбрио

нальными тяжами) в ненормальном положении.

Выделяют следующие основные виды нарушений
поворота кишечника: 1) полное отсутствие поворота –
тонкая и толстая кишки имеют общую брыжейку, корень
которой прикрепляется вертикально по средней линии
тела; 2) несостоявшийся поворот – вся толстая кишка
располагается в левой половине брюшной полости,
дуоденальный изгиб и вся тонкая кишка в правой, об

щая длина кишечника укорочена; 3) незавершенный
(неполный) поворот – слепая кишка располагается в
эпигастральной области или в правом верхнем квад

ранте живота, часто сопровождается образованием
тяжей между слепой кишкой и задней брюшной стен


кой, которые могут сдавливать двенадцатиперстную
кишку; 4) сочетание сдавления двенадцатиперстной
кишки со слепой кишкой или идущими от нее тяжами
с заворотом средней кишки называется синдромом
Ледда; 5) в случаях, если толстая кишка располагает

ся позади брыжеечных сосудов, говорят о неправль

ном повороте кишечника; 6) при нарушениях третье

го периода поворота кишечника (спускание слепой
кишки на свое обычное место, фиксация кишечника,
формирование корня брыжейки тонкой и толстой ки

шок) возникают подвижная сепая кишка, ретроцекаль

ное расположение аппендикса, общая брыжейка тон

кой и толстой кишки [1].

Клинические проявления аномалий вращения
кишечника весьма вариабельны и зависят главным
образом от возникающих осложнений. Наиболее
ярки симптомы при завороте тонкой кишки. Лечение
аномалий вращения кишечника в большинстве слу

чаев оперативное. При острой непроходимости по

казано экстренное вмешательство. Высокие показа

тели осложений и смертности при аномалиях враще

ния кишечника в первую очередь обусловлены их
поздней диагностикой.

С недавнего времени заворот кишки стало воз

можным диагностировать в пренатальном периоде,
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что позволило добиваться значительно лучших пери

натальных исходов [2–5].

Внутриутробные завороты кишечника относятся
к достаточно редким состояниям. К настоящему вре

мени сообщалось только о нескольких клинических
наблюдениях [2–14]. Анализ опубликованных случа

ев показал, что наиболее часто заворот кишечника при
ультразвуковом исследовании плода проявляется
многоводием и постоянным статическим расширени

ем петель кишечника без перистальтики (рис. 17.18,
17.19). В некоторых случаях дополнительно описаны
перитонеальные кальцификаты и кистозные образо

вания брюшной полости как проявления мекониевого
перитонита, возникшие в результате перфорации ки


Рис. 17.18. Беременность 33 нед. За

ворот кишечника. Отмечается статичес

кое расширение петель кишечника [5].

Рис. 17.19. Беременность 33 нед. Поперечное (А) и косое (Б) сечения брюшной
полости плода при завороте кишечника. Отмечается статическое расширение
петель кишечника до 16 мм без перистальтики [11].

БА

шечника при его завороте [3, 12, 13]. Преимуществен

но пренатальный диагноз устанавливается в III триме

стре беременности, в среднем в 32,5±2,6 нед [14].
Важным дополнительным клиническим симптомом
является уменьшение двигательной активности пло

да и снижение вариабельности сердечного ритма при
кардиотокографическом исследовании. Поэтому этот
метод необходимо использовать при динамическом
наблюдении в III триместре беременности, а при по

явлении признаков гипоксии плода своевременно
решать вопрос о досрочном родоразрешении в усло

виях регионального перинатального центра с после

дующим переводом новорожденного в специализи

рованное хирургическое отделение.
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Гиперэхогенный кишечник

Гиперэхогенный кишечник (ГК) плода является од

ним из самых известных пренатальных эхографических
маркеров врожденных и наследственных заболеваний,
который характеризуется высокой эхогенностью, схожей
с эхогенностью костей (рис. 17.20, 17.21) [1].

Частота обнаружения ГК у плода во II триместре
беременности составляет 0,1–1,4% [2] (табл. 17.4).
Cтоль широкий диапазон частоты обнаружения ГК в
первую очередь обусловлен как разными сроками об


следования, так и различными методиками оценки
ГК. По нашему мнению [3], эхогенность кишечника
следует оценивать только после 16 нед, так как в бо

лее ранние сроки кишечник плода в норме может
иметь высокую эхогенность.

Кишечник следует называть гиперэхогенным
только в тех случаях, когда его эхогенность достига

ет эхогенности костей. Именно этим обстоятель

ством объясняется меньший процент обнаружения
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ГК, по данным J. Dicke и J. Crane [4] и в серии наших
исследований [8, 10]. Другие исследователи, кото

рые приводят больший процент выявляемости ГК,
использовали также в качестве диагностического
критерия эхогенность печени [7, 9].

По данным центра пренатальной диагностики при
роддоме № 27 г. Москвы, за 3 года (1998–2000 гг.)
частота ГК составила 0,46% [10]. Срок обнаружения
ГК у плода в нашем исследовании в среднем соста

вил 24,3 нед (от 16 до 37 нед). При этом наибольшее
количество случаев ГК (72,7%) было выявлено в ин

тервале от 16 до 28 нед беременности.

Несмотря на то, что ГК является относительно
редкой ультразвуковой находкой, все случаи его вы

явления требуют повышенного внимания врача, учи

тывая возможность сочетания ГК с различной врож

денной и наследственной патологией плода.

Первоначально ГК был описан как пренатальный
эхографический маркер хромосомных аномалий (ХА)
во II триместре беременности. Впервые о выявлении
ХА при ГК сообщили W. Persutte [12] и D. Nyberg и
соавт. [13] в 1990 г. В исследованиях D. Nyberg и со

авт. [13] было обнаружено, что у плодов с пренаталь

но диагностированным синдромом Дауна в 7% слу

чаев при ультразвуковом исследовании был отмечен
ГК. Если в популяции частота рождения ребенка с
синдромом Дауна составляет в среднем 1 случай на
700–800 родов, то при ГК – 1 случай на 47.

В наших исследованиях всего было диагности

ровано 15 (36,6%) различных ХА в группе кариотипи

рованных плодов с ГК [10]. Достоверных различий в

Таблица 17.4. Частота обнаружения ГК плода во II и III три

местре беременности

Авторы Срок Частота
выявления, обнару


нед жения, %

J. Dicke, J. Crane, 1992 [4] 14–40 0,2
D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 14–24 0,8
B. Bromley и соавт., 1994 [6] 16–24 0,6
L. Hill и соавт., 1994 [7] 15–21 1,4
М.В. Медведев и соавт., 1997 [8] 16–32 0,3
W. Sepulveda, N. Sebire, 2000 [9] II триместр 1
М.В. Медведев и соавт., 2002 [10] 16–37 0,46
B. Simon
Bouy и соавт., 2002 [11] II триместр 0,1

Таблица 17.5. Частота ХА в случаях ГК у плода (дополнен

ные данные [14])

Авторы n Хромосомные
аномалии

n %

J. Dicke, J. Crane, 1992 [4] 30 1 3,3
A. Sciocia и соавт., 1992 [15] 19 6 31,6
Y. Gollin и соавт., 1993 [16] 15 2 13,3
D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 95 24 25,3
F. Redwine и соавт., 1993 [17] 35 1 2,9
В. Bromley и соавт., 1994 [6] 50 8 16
L. Hill и соавт., 1994 [7] 32 2 6,3
S. Sipes и соавт., 1994 [18] 7 1 14,3
M. Dommergues и соавт., 1994 [19] 182 8 4,4
R. Slotnick, A. Abuhamad, 1996 [20] 145 8 5,5
R. Snijders, K. Nicolaides, 1996 [21] 280 26 9,3
М.В. Медведев и соавт., 1997 [8] 13 5 38,5
B. Berlin и соавт., 1999 [22] 106 4 3,8
K. Monaghan, G. Feldman, 1999 [23] 129 5 3,9
Y. Yaron и соавт., 1999 [24] 79 5 6,3
G. DeVore, 2000 [25] 87 17 19,5
I. Ghose и соавт., 2000 [26] 60 3 5
A. Strocker и соавт., 2000 [27] 131 15 11,4
М.В. Медведев и соавт., 2002 [10] 98 15 15,3
B. Simon
Bouy и соавт., 2002 [11] 655 29 4,4
Всего 2248 185 8,3

частоте ХА в зависимости от срока обнаружения ГК
не выявлено. Все ХА были обнаружены при наличии
повышенного риска врожденной и наследственной
патологии при сочетании ГК с другими факторами.
Cледует подчеркнуть, что во многих случаях дородо

вого выявления ГК, когда пренатальное кариотипи

рование не проводилось, беременности закончились
рождением живых детей без фенотипических при

знаков грубых ХА. Следовательно, более точным
можно считать показатель частоты ХА при ГК с уче

том результатов обследования новорожденных, ко

торый был существенно ниже и по совокупным дан

ным составил 15,3%.

Многие авторы отмечают достаточно частое со

четание ГК с ХА (табл. 17.5). Согласно опубликован

ным данным, частота ХА при ГК широко варьирует,
составляя в среднем 8,3%.

Повышение эхогенности кишечника плода при
ХА связывают с уменьшением перистальтики и/или

Рис. 17.20. Беременность 19 нед. От

четливо виден гиперэхогенный кишеч

ник плода (стрелка).

Рис. 17.21. Гиперэхогенный кишечник (стрелка) плода при поперечном (А) и про

дольном (Б) сканировании.

БА

ak
us

he
r-li

b.r
u



453

Глава 17. Желудочно
кишечный тракт

водного компонента мекония, так как при аномаль

ном кариотипе нередко отмечается снижение актив

ности ферментов околоплодных вод (щелочная фос

фатаза, глютаминтранспептидаза, амнионпептида

за М, мальтаза) [28].

Среди ХА при ГК превалирует трисомия 21. В на

ших исследованиях среди достаточно разнообразно

го спектра ХА синдром Дауна составил 46,6%. Часто

та обнаружения ГК у плодов с синдромом Дауна хотя
и варьирует в достаточно широком диапазоне по ре

зультатам разных исследователей, но позволяет счи

тать этот ультразвуковой маркер достаточно весомым
в пренатальной диагностике трисомии 21 (табл. 17.6).

Согласно результатам самого большого мульти

центрового исследования по этой теме, в котором
приняли участие 22 центра пренатальной диагности

ки Франции, синдром Дауна был диагностирован в
17 из 655 случаев ГК, что составило 2,6% [11]. Сле

дует отметить, что в 11 (64,7%) наблюдениях ГК был
изолированным эхографическим маркером. По дан

ным авторов мультицентрового исследования, риск
синдрома Дауна при ГК у плода был в 10 раз выше,
чем при использовании в качестве критерия группы
риска возраст матери.

ГК часто сопровождает не только ХА, но и врож

денные пороки. Согласно проведенному нами ана

лизу данных литературы, было установлено, что при
ГК сочетанные аномалии и эхографические марке

ры ХА диагностируются более чем в 80% случаев [8].
В наших исследованиях этот показатель был суще

ственно меньше. Врожденные пороки (в основном
множественные) были обнаружены только у 18,2%
плодов [10]. Частота ХА в этой группе была высокой
и составила 31,8%. Спектр сочетанных аномалий при
ГК был представлен практически всеми основными
нозологическими формами пороков развития. Во
всех случаях сочетания ГК с врожденными пороками
перинатальные исходы были неблагоприятными.
Чаще всего ГК плода отмечался при аномалиях цен

тральной нервной и мочеполовой систем, а также же

лудочно
кишечного тракта (табл. 17.7).

Повышение эхогенности кишечника при прокси

мальной обструкции кишки может быть обусловлено
снижением водного компонента мекония. Согласно
данным Y. Yaron и соавт. [24], частота ГК при обструк


тивных поражениях кишечника и мекониевом пери

тоните составляет 6,3%. G. Font и M. Solari [38] опи

сали клиническое наблюдение, в котором атрезия
тонкой кишки первоначально при ультразвуковом ис

следовании плода проявилась ГК и преходящим ас

цитом. В случае, представленном C. Kimber и соавт.
[39], ГК и выраженный асцит плода, выявленные в 24–
25 нед беременности, были единственными эхогра

фическими проявлениями заворота кишечника пло

да, приведшего в последующем к атрезии тощей
кишки. В.Б. Цхай и соавт. [40] отметили ГК у плода с
множественными врожденными пороками, включая
атрезию прямой кишки, в 33 нед беременности.

Мекониевый перитонит также нередко сочетает

ся с ГК. Он развивается в результате перфорации ки

шечника и выхода мекония в перитонеальную полость,
что может приводить к образованию стерильного аб

сцесса, псевдокисты и кальцинозных отложений.
Чаще всего мекониевый перитонит возникает при об

структивных поражениях желудочно
кишечного трак

та. При мекониевом перитоните одной из наиболее ча

стых эхографических находок являются брюшные
кальцификаты [3]. Другие ультразвуковые признаки
включают асцитдилатацию кишечника, ГК, эхогенные
или кистозные образования и многоводие [41–43].

Возможными причинами перфорации являются
кишечная атрезия, мекониевый илеус, кистозный
фиброз и сосудистая недостаточность кишечника.
Среди других причин следует отметить тромбоз ме

зентериальных сосудов, обструкцию или заворот ки

шечника, гидрометрокольпос, ректальный или ки

шечный аганглиоз, дивертикул Меккеля, аппендицит
плода и внутриутробное инфицирование (цитомега

ловирус, гепатит А, парвовирус В
19) [41, 42, 44–46].

Многие авторы рассматривают ГК как маркер
внутриутробного инфицирования. Согласно данным
литературы, частота этой патологии при ГК варьиру

ет в пределах 1–23,8%, составляя в среднем 6,8%
(табл. 17.8). В наших первых исследованиях внутри

утробные инфекции были зарегистрированы практи

чески у каждого четвертого плода с ГК (23,8%) [8].
Анализ новых данных, полученных на большем коли

честве наблюдений, показал, что внутриутробное
инфицирование при ГК – явление более редкое
(12,4%) [10]. Неблагоприятные перинатальные исхо

ды отмечены в подавляющем количестве наблюде

ний – 86,7%. Спектр внутриутробных инфекций был
представлен острой формой цитомегаловирусной
инфекции, сифилисом, острым токсоплазмозом и

Таблица 17.6. Частота обнаружения ГК у плодов с синдро

мом Дауна (дополненные данные [14])

Авторы Частота обнару

жения ГК, %

A. Scioscia и соавт., 1992 [15] 31,6
D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 11,8
B. Bromley и соавт., 1997 [29] 24,5
M. Respondek и соавт., 1997 [30] 7,0
S. Rotmensch и соавт., 1997 [31] 5,7
M. Wessels и соавт., 1997 [32] 4,3
Т.В. Золотухина и соавт., 1999 [33] 12,1
Е.В. Юдина, 1999 [34] 6,7
А. Farina и соавт., 1999 [35] 10
G. DeVore, 2000 [25] 21,3
E. Viora и соавт., 2001 [36] 3,0
V. Souter и соавт., 2002 [37] 15,3

Таблица 17.7. Сочетанные пороки развития у плодов с ГК

Формы ВПР %

ВПР:
центральной нервной системы 20,8
структур лица 8,3
лимфатической системы плода 5,6
органов дыхания 8,3
сердечно
сосудистой системы 9,7
желудочно
кишечного тракта 20,8
мочеполовой системы 13,9
опорно
двигательного аппарата 12,6

Всего 100
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краснухой. По данным Y. Yaron и соавт. [24], внутри

утробные инфекции были диагностированы в 6,3%
наблюдений у плодов с ГК и включали герпетичес

кое, цитомегаловирусное и парвовирусное В
19 по

ражение плода.

В наблюдении, представленном G. Nigro и со

авт. [47], ГК и асцит у плода в 25 нед послужили ос

нованием для комплексного пренатального обсле

дования, в ходе которого в асцитической жидкости
был выявлен цитомегаловирус, в связи с чем паци

ентка приняла решение в пользу прерывания бере

менности. В другом случае врожденная цитомега

ловирусная инфекция была обнаружена в 14 нед бе

ременности у плода с ГК и маловодием [48]. В то же
время согласно результату большой выборки, осу

ществленной J. Dose и соавт. [49], наиболее часты

ми ультразвуковыми находками у плодов с цитоме

галовирусной инфекцией являются внутричерепные
изменения (42%), врожденные пороки сердца
(37%), внутрипеченочные кальцификаты (32%), из

менение количества околоплодных вод (37%) и утол

щение плаценты (32%).

Даже при отсутствии сочетанных аномалий раз

вития, патологии кариотипа или острой инфекции,
все случаи пренатального выявления ГК являются
поводом для тщательного динамического наблюде

ния за плодом. Согласно опубликованным данным,
при ГК нередко формируется задержка внутриутроб

ного развития плода (ЗВРП). Частота ЗВРП при ГК ва

рьирует в широком диапазоне, составляя в среднем
13,2% (табл. 17.9).

Появление ГК у плодов с ЗВРП, по
видимому,
обусловлено ишемией кишечника в результате нару

шения плодового кровотока. Доказательством тому
является высокая частота некротического энтероко

лита (27%) у новорожденных с пренатально выявлен

ной задержкой развития, сопровождавшейся выра

женным нарушением кровотока в аорте плода [52].
C. Kimber и соавт. [39] предполагают, что антенаталь

ное нарушение кровоснабжения желудочно
кишеч

ного тракта плода является важным этиологическим
фактором в развитии атрезии кишечника и эхогра

фически проявляется ГК.

В ходе проведенного нами исследования было
установлено, что ЗВРП формируется у каждого чет

вертого плода с ГК (25,6%) [10]. Средний срок уста


новления диагноза ЗВРП при ГК составил 29,6 нед
беременности (от 23 до 37 нед).

Нарушения маточно
плацентарного и плодово

го кровотока, которые играют основную роль в пато

генезе ЗВРП, были отмечены в 87,1% случаев. При
этом критическое состояние плодово
плацентарно

го кровотока зарегистрировано в 51,9% наблюдений
[10]. В большинстве случаев (61,3%) была обнаруже

на асимметричная форма ЗВРП.

Нередко (41,9%) ЗВРП и ГК сопровождались
маловодием. В группе изолированной ЗВРП во всех
наблюдениях было констатировано нормальное ко

личество околоплодных вод. При сочетании ЗВРП с
эхографическими маркерами врожденной и наслед

ственной патологии плода и/или врожденными по

роками маловодие встретилось в 63,2% наблюдений,
нормальное количество околоплодных вод – в 26,3%
и многоводие – в 10,5% случаев.

Некоторые исследователи относят ГК к прена

тальным эхографическим маркерам кистозного фиб

роза (муковисцидоза). Муковисцидоз встречается с
частотой 1 случай на 1000–2000 живорожденных и
является ферментопатией, проявляющейся наруше

нием функции ряда эндокринных желез (поджелудоч

ной, слюнных, кишечных, бронхиальных, слезных, по

товых, печени) [53]. Тип наследования аутосомно
ре

цессивный, 2,6–3,6% взрослого населения являются
гетерозиготными носителями гена муковисцидоза.
Ген муковисцидоза картирован на хромосоме 7. Па

тогенез заболевания связывают с нарушением транс

мембранного транспорта ионов, что может быть выз

вано дефектом кальцийзависимого регуляторного
белка [54]. По мнению F. Muller и соавт. [55], в 75%
случаев причиной муковисцидоза является мутация
гена Delta F508. Если эта мутация не встречается у
обоих родителей, риск кистозного фиброза у плода
достаточно низкий – 1:4000. В тех случаях, когда оба
родителя являются носителями мутации, риск разви

тия кистозного фиброза у плода составляет 1:20.

В случае внутриутробной перфорации кишечни

ка заболевание проявляется мекониевым перитони


Таблица 17.9. Частота ЗВРП у плодов с ГК (дополненные
данные [14])

Авторы n ЗВРП

n %

J. Dicke, J. Crane, 1992 [4] 29 6 20,7
A. Sciocia и соавт., 1992 [15] 16 1 6,3
Y. Gollin и соавт., 1993 [16] 14 0 0
D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 71 13 18,3
В. Bromley и соавт., 1994 [6] 42 8 19
L. Hill и соавт., 1994 [7] 30 4 13,3
S. Sipes и соавт., 1994 [18] 6 1 16,7
F. Muller и соавт., 1995 [50] 175 9 5,1
W. Sepulveda и соавт., 1996 [51] 48 6 12,5
М.В. Медведев и соавт., 1997 [8] 21 8 38,1
I. Ghose и соавт., 2000 [26] 60 6 10
A. Strocker и соавт., 2000 [27] 131 8 6,1
М.В. Медведев и соавт., 2002 [10] 121 31 25,6
Всего 764 101 13,2

Таблица 17.8. Частота внутриутробного инфицирования в
случаях ГК у плода

Авторы n Внутриутроб

ные инфекции

n %

D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 95 1 1
L. Hill и соавт., 1994 [7] 32 2 6,3
M. Dommergues и соавт., 1994 [19] 182 7 3,8
М.В. Медведев и соавт., 1997 [8] 21 5 23,8
Y. Yaron и соавт., 1999 [24] 79 5 6,3
A. Strocker и соавт., 2000 [27] 131 10 7,6
М.В. Медведев и соавт., 2002 [10] 121 15 12,4
Всего 661 45 6,8
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Глава 17. Желудочно
кишечный тракт

том с образованием в брюшной полости многочис

ленных сращений и отложением кальцифицирован

ного мекония на поверхности внутренних органов и
серозной оболочке кишечника [56]. Кистозный фиб

роз поджелудочной железы может сочетаться с ат

резиями кишечника и другими пороками. Согласно
результатам проведенных исследований, в случаях
ГК плода частота муковисцидоза составляет от 0,8
до 13,3% (табл. 17.10).

Полученные разными исследователями данные
свидетельствуют, что обнаружение ГК можно считать
основанием для зачисления пациентки в группу рис

ка по рождению ребенка с муковисцидозом, так как
общий популяционный риск составляет 0,1–0,2%, а
при ГК – 0,8–13,3%. Кроме того, частота муковисци

доза у плодов с ГК зависит от популяции. Так, в попу

ляции высокого риска, когда оба родителя являются
носителями гена муковисцидоза, частота кистозно

го фиброза у плодов с ГК достигает 40%, по сравне

нию с популяцией низкого риска, где она составляет
1% [22, 23, 57]. Однако, учитывая большой разброс
полученных данных, следует признать актуальным
дальнейшее изучение этого вопроса.

Многие авторы считают обнаружение ГК у пло

да плохим прогностическим признаком, так как об

щая частота неблагоприятных перинатальных исхо

дов составляет в среднем 35,7% (табл. 17.11).

Несмотря на тот факт, что ГК служит проявлени

ем различных патологических состояний плода, боль


Таблица 17.10. Частота обнаружения муковисцидоза у
плодов с ГК

Авторы Муковисцидоз, %

J. Dicke, J. Crane, 1992 [4] 13,3
F. Muller и соавт., 1998 [55] 3,3
B. Berlin и соавт., 1999 [22] 0,8
K. Monaghan, G. Feldman, 1999 [23] 1,3
Y. Yaron и соавт., 1999 [24] 2,5
I. Ghose и соавт., 2000 [26] 5

Таблица 17.11. Частота неблагоприятных перинатальных
исходов при ГК у плода

Авторы n Неблаго

приятные

перинаталь

ные исходы

n %

J. Dicke, J. Crane, 1992 [4] 30 12 40
D. Nyberg и соавт., 1993 [5] 95 45 47,4
В. Bromley и соавт., 1994 [6] 50 21 42
L. Hill и соавт., 1994 [7] 32 11 34,4
M. Dommergues и соавт., 1994 [19] 182 71 39
R. Slotnick, A. Abuhamad, 1996 [20] 145 20 13,8
М.В. Медведев и соавт., 1997 [8] 21 11 52,4
Y. Yaron и соавт., 1999 [24] 79 36 45,6
I. Ghose и соавт., 2000 [26] 60 17 28,3
A. Strocker и соавт., 2000 [27] 131 38 29
М.В. Медведев и соавт., 2002 [10] 121 56 46,3
Всего 946 338 35,7

шинство случаев пренатально обнаруженного ГК за

кончились рождением здоровых детей без сочетан

ных изменений. В наших исследованиях у 20% пло

дов ГК был преходящей эхографической находкой.
При динамическом ультразвуковом контроле в III три

местре беременности в этих наблюдениях эхографи

ческих особенностей визуализации кишечника не
зарегистрировано. Однако следует отметить, что по

чти в каждом четвертом случае (24,6%) родились
дети с массой <3000 г.

Таким образом, ГК является информативным
маркером врожденной и наследственной патоло

гии плода. В случаях пренатального выявления ГК
необходимо проводить комплексное дородовое
обследование, включающее оценку ультразвуко

вой анатомии плода для исключения сочетанных
аномалий развития, контроль за его функциональ

ным состоянием, изучение кариотипа и проведе

ние доступных тестов на внутриутробное инфици

рование.
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Мекониевый перитонит

Мекониевый перитонит (МП) – асептическая
воспалительная реакция, возникающая в ответ на
перфорацию кишечника и выход мекония в брюшную
полость. Его частота составляет 0,29–0,33 на 10 000
живоворожденных [1–3]. В некоторых случаях проис

ходит спонтанная регрессия воспалительного про

цесса и восстановление целостности кишки, после
рождения клиническая картина заболевания отсут


ствует, поэтому истинная частота МП в антенаталь

ном периоде значительно выше.

Впервые клиника МП была описана Morgagni в
1761 г. Рентгенологическая картина заболевания впер

вые установлена E. Neuhauser [4] в 1944 г., эхографи

ческие признаки в антенатальном периоде – в 1979 г.
[5]. С тех пор в зарубежной литературе приводится
большое количество случаев пренатальной диагности
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Глава 17. Желудочно
кишечный тракт

ки МП. Во всех наблюдениях диагноз поставлен пос

ле 18 нед беременности.

МП может быть обусловлен перфорацией ки

шечника в результате его непроходимости вслед

ствие стриктуры, атрезии, заворота, инвагинации и
мекониевого илеуса при кистозном фиброзе [6]. Воз

можными причинами перфорации кишечника явля

ются также сосудистая недостаточность кишечника,
гидрометрокольпос, аппендицит плода и внутриут

робное инфицирование (цитомегаловирус, гепатит
А, В, парвовирус В19) [7–10]. По данным А. Delorimier
и соавт. [11], сосудистая недостаточность является
причиной атрезии кишечника в 25% случаев. В тех
случаях, когда перфорация и непроходимость кишеч

ника не диагностируются, этиология МП остается
неясной.

Кистозный фиброз – аутосомно
рецессивное
заболевание, ген которого картирован на 7
й хромо

соме. По данным F. Muller и соавт. [12], в 75% случа

ев причиной муковисцидоза служит мутация гена
Delta F508. При кистозном фиброзе возникает дис

функция экзокринных желез, в результате чего уве

личивается содержание натрия и хлоридов в секре

те потовых желез и других эпителиальных поверхно

стей. Вязкость слизи, секретируемой желудочно
ки

шечным трактом, значительно повышается. Слизь
прикрепляется к стенке кишечника и уменьшает ее
перистальтику. Меконий скапливается, уплотняется
и блокирует кишечник особенно в области дисталь

ной части подвздошной кишки, возникает так назы

ваемый мекониевый илеус. Перфорация кишечника
возникает не всегда при кистозном фиброзе. У 90%
детей с мекониевым илеусом выявляется кистозный
фиброз, и у 10–15% детей с кистозным фиброзом
имеется мекониевый илеус [13]. В тех случаях, когда
диагноз МП устанавливается впервые после родов,
частота кистозного фиброза как основного этиоло

гического фактора возрастает до 40% [1].

В зависимости от степени распространения вос

палительного процесса выделяют три патологических
типа МП. Генерализованный тип характеризуется на

личием диффузного перитонеального фиброзного уп

лотнения и отложением кальция. Меконий распрост

раняется по всей перитонеальной полости. При фиб

роадгезивном (локализованном) варианте происхо

дит формирование плотного образования с включе

ниями кальция, которое закрывает перфорационное
отверстие. Если перфорационное отверстие не зак


рывается полностью, формируются толстостенные
кисты за счет адгезии проксимальных петель кишеч

ника к перфорационному отверстию (кистозный тип).
Перфорированный участок кишечника сообщается с
псевдокистами, меконий поступает в кистозную по

лость, которая выстилается кальцинозными отложе

ниями. Согласно исследованию C. Hsu и соавт. [14],
частота генерализованного МП составляет 20%, фиб

роадгезивного – 45%, кистозного – 35%.

Наиболее характерными эхографическими при

знаками МП являются кальцинаты брюшной полос

ти, изолированный асцит, расширение петель кишеч

ника, многоводие и псевдокисты (табл. 17.12). Обыч

но диагностика кистозного типа МП не вызывает зат

руднений. Эта форма характеризуется наличием
псевдокисты в виде образования повышенной эхо

генности с хорошо очерченным гиперэхогенным кон

туром (рис. 17.22). Частота обнаружения псевдокис

ты составляет от 15,8 до 64,5%. Для этого типа МП
характерен также асцит.

При генерализованном типе обычно обнаружи

вается многоводие, асцит, множество кальцинатов в
брюшной полости. Передняя брюшная стенка может
быть утолщена за счет отека. Фиброадгезивный тип
характеризуется расширением петель кишечника.
Кальцинаты брюшной полости – наиболее характер

ный признак, так как обнаруживаются с частотой 25–
94,1% (в среднем 56%). Расширенные петли кишеч

ника визуализируются в 10,5–50% случаев. Некото

рые авторы при МП обнаруживали асцит с плаваю

щими при движениях плода кальцинатами, кальци

наты в мошонке и гидроцеле. Гидроцеле отмечено у
66,7% мальчиков с МП [14]. Многоводие при МП
встречается в 10–64% случаев и обусловлено умень

шением заглатывания вод в результате снижения пе

ристальтики кишечника. В зависимости от причины
перфорации перитонит и асцит могут регрессиро

вать во время беременности.

Дифференциальный диагноз проводят с патоло

гическими состояниями, характеризующимися таки

ми же эхографическими признаками. Асцит с нали

чием кальцинатов наблюдается при врожденной ци

томегаловирусной инфекции и токсоплазмозе. Ме

кониальные псевдокисты дифференцируют с други

ми кистозными образованиями брюшной полости:
лимфангиома, гематометрокольпос, киста яичника,
кисты урахуса, брыжейки, сальника, ретроперитоне

альные кисты и тератомы.

Таблица 17.12. Частота встречаемости (в %) основных эхографических признаков МП

Авторы Асцит Многоводие Мекониальная Расширение Абдоминальные
псевдокиста петель кишечника кальцинаты

М. Foster и соавт., 1987 [1] 21 26,3 10,5 31,6
C. Hsu и соавт., 1990 [14] 30 35 35
D. Moslinger и соавт., 1995 [15] 44,5 44,5 33,3 44,5 55,6
S. Alm, M. ul Hassan, 1996 [16] 45 23 30
R. Niramis и соавт., 1999 [17] 64,5 46,9 71,9
S. Kamata и соавт., 2000 [18] 25 35 20 50 25
M. Shyu и соавт., 2003 [19] 70,5 53 35,3 41,2 94,1
J. Tseng и соавт., 2003 [20] 26,3 21,1 15,8 78,9
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Асцит может наблюдаться при обструктивных
уропатиях вследствие транссудации мочи через
стенку пузыря, при разрыве мочевого пузыря, моче

точника или почки. Наиболее часто при наличии ас

цита дифференциальный диагноз приходится прово

дить с неиммунной водянкой плода, для которой ти

пично утолщение плаценты, плевральный или пери

кардиальный выпоты, подкожный отек.

Пренатальная тактика в случае обнаружения МП
остается до конца не установленной. Проведенный
нами анализ 63 опубликованных случаев пренаталь

ной диагностики МП показал, что этиологический
фактор установлен лишь в 40 (63,5%) случаях [21].
Обструкция кишечника из
за атрезии или заворота
кишок выявлена в 70% случаев, кистозный фиброз –
в 17,5%, внутриутробное инфицирование – в 15%
наблюдений. Средний срок диагностики МП соста

вил 28 нед (18–38 нед). Перинатальные потери со

ставили 22,2%, прерывание беременности произве

дено в 9,5% случаев, после рождения умерли 12,7%
детей. Родоразрешены путем операции кесарева
сечения 12,3% пациенток.

МП является показанием для комплексного обсле

дования, включая кордоцентез для исключения хромо

сомных аномалий, кистозного фиброза и внутриутроб


ного инфицирования. Ряд авторов обнаружили у пло

дов с МП синдром Дауна [22, 23]. При обнаружении му

ковисцидоза до периода жизнеспособности плода нуж

но предложить прерывание беременности. Так как в
некоторых случаях возможно самопроизвольное исчез

новение признаков МП, некоторые авторы при его об

наружении предлагают выжидательную тактику. Пер

форационное отверстие кишечника может закрыться
в антенатальном периоде или после рождения. До ро

дов меконий стерилен, так что перфорация кишечника
не приводит к бактериальной контаминации. При об

наружении нарастания асцита при динамическом на

блюдении показано досрочное родоразрешение. Воз

можно проведение парацентеза для уменьшения раз

меров брюшной полости и исследования асцитичес

кой жидкости. Родоразрешение необходимо проводить
в перинатальном центре, где возможно оказание экст

ренной хирургической помощи новорожденному. Ке

сарево сечение выполняется только по акушерским по

казаниям и не является операцией выбора при МП, так
как не влияет на исход.

Хирургическое лечение при МП заключается в
резекции участка перфорированной кишки. Около
35% случаев обходится без хирургического вмеша

тельства. По мнению M. Shyu и соавт. [19], асцит, псев

докиста или расширенные петли кишечника имеют
наибольшую чувствительность (92%) в плане прогно

за необходимости хирургического лечения после рож

дения. В исследовании K. Dirkes и соавт. [24] из 9 слу

чаев пренатально диагностированного МП хирурги

ческое лечение понадобилось лишь в 2 (22%) наблю

дениях. Проведенный нами суммарный анализ 63
опубликованных случаев показал, что хирургическое
лечение произведено в 66,7% наблюдений [21].

Выживаемость детей после операции при МП
колеблется от 60 до 90% (табл. 17.13). В группе, где
причиной МП была атрезия кишечника, перина

тальные потери составили 32%, прооперировано
80% детей, выжили после операции 85%. По дан

ным V. Martinez Ibanez и соавт. [28], выживаемость
зависит от формы МП. Наиболее высока она при
локализованной форме – 80%, при генерализован

ной – 70%, при кистозной – 57%.

Таблица 17.13. Выживаемость детей при МП

Авторы n Выжили, %

Y. She и соавт., 1982 [25] 115 57,4
D. Tibboel, J. Molenaar, 1984 [26] 69 45
А. Wakim и соавт., 1989 [27] 15 60
C. Hsu и соавт., 1990 [14] 20 70
V. Martinez Ibanez и соавт., 1990 [28] 53 85
Р. Govaert и соавт., 1991 [29] 12 82
I. Hjuler, 1991 [30] 21 81
J. Soong и соавт., 1992 [31] 38
Y. Wang и соавт., 1994 [32] 10 90
D. Moslinger и соавт., 1995 [15] 9 89
S. Ali, M. ul Hassan, 1996 [16] 12 80
R. Niramis и соавт., 1999 [17] 75
S. Kamata и соавт., 2000 [18] 20 80
J. Tseng и соавт., 2003 [20] 13 89,5

Рис. 17.22. Мекониальная киста (стрелка) при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании плода.
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Энтерогенные кисты

Кистозные или трубчатые образования, напо

минающие обычную кишку, выстланные нормальной
желудочно
кишечной слизистой и имеющие гладко

мышечную стенку, могут встречаться вблизи любо

го отдела пищеварительного тракта – от рта до ану

са. Согласно данным анализа 342 опубликованных
случаев удвоения пищеварительного тракта, наибо

лее часто (51,5%) в патологический процесс вовле

кается тощая и подвздошная кишка [1]. По форме
дупликации могут быть сферическими или тубу

лярными.

Чаще всего удвоения тощей и подвздошной киш

ки представляют собой сферические кисты, которые
располагаются по мезентериальному краю кишечни

ка и обычно имеют с ним общую мышечную стенку.
Брыжеечные сосуды проходят над обеими поверхно

стями дупликации, снабжая одновременно и удвое

ние и подлежащую стенку кишки.

Как маленькие, так и большие кисты могут не
вызывать кишечной обструкции и каких
либо других
симптомов, пока не происходит инвагинация или зо

ворот. Единственным проявлением этой патологии

может быть наличие в животе подвижного, свободно
смещаемого образования.

Трубчатые удвоения аналогичны кистозным, но,
в отличие от последних, сообщаются с просветом нор

мальной кишки. Протяженность тубулярных дуплика

ций варьирует от нескольких миллиметров до 90 см, а
порой они распространяются на длину всего нормаль

ного кишечника. Сообщение с просветом кишки мо

жет быть в области как проксимального, так и дисталь

ного конца. Если сообщение имеется только в облас

ти проксимального конца трубчатого удвоения, то про

свет его может значительно расширяться кишечным
содержимым, что иногда приводит к сдавлению киш

ки с обструкцией или к перфорации. Более часто со

общение отмечается в каудальном отделе, в таком
случае удвоение легко опорожняется.

Пренатальная ультразвуковая диагностика энте

рогенных дупликаций основывается на визуализации
округлых или трубчатых кистозных образований с
гипо
 или анэхогенным содержимым в брюшной по

лости плода (рис. 17.23). Причем, если кисты содер

жат кровь или плотные компоненты, их эхогенность по
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вышается. Несмотря на то, что
стенка кисты, как правило, имеет
двухслойное строение, эхографи

ческие признаки двойной выстил

ки стенки являются характерными
для новорожденных, а не для пло

дов. Согласно опубликованным ре

зультатам, пренатальная ультра

звуковая диагностика энтероген

ных кист возможна уже с середины
II триместра беременности [2–8].

Около одной трети новорож

денных с энтерогенными кистами
имеют сочетанную патологию.
Причем кисты верхних отделов ки

шечника чаще сочетаются с патологией позвоночни

ка, а кисты нижних отделов кишечника – с патологи

ей пищеварительного тракта. Из 12 случаев кишеч

ного дублирования, описываемых австрийскими уче

ными [7], 50% наблюдений было пренатально диаг

ностировано; у половины пациентов не было клини

ческих проявлений после рождения. По данным вен

герских исследователей, точность пренатальной ди

агностики энтерогенных кист составила 66,6% [8]. D.
Richards и соавт. [2] в сообщении о пренатальной ди

агностике энтерогенной кисты отмечают, что специ


БА

Рис. 17.23. Энтерогенная киста (стрелка) подвздошной кишки при поперечном
(А) и продольном (Б) сканировании плода.

фическим эхографическим признаком дупликацион

ной кисты является визуализация перистальтики ее
стенки.

Наличие энтерогенной кисты у новорожденного
является показанием к хирургическому лечению, так
как очень высока вероятность появления серьезных
осложнений, включающих в себя респираторные на

рушения, кишечную непроходимость, перфорацию,
кровотечение. При своевременном оказании хирур

гической помощи и отсутствии сопутствующей пато

логии прогноз благоприятный.
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Дивертикул Меккеля

На ранних стадиях эмбрионального развития
примитивная кишка соединяется с желточным меш

ком через желточный (омфаломезентериальный)
проток, который исчезает к шестой неделе. Различ

ная патология желточного протока обычно бывает
связана с неполной его инволюцией (рис. 17.24). Так,
встречается открытый (полностью неза

ращенный) желточный проток, соединя

ющий подвздошную кишку и брюшную
стенку в области пупка. При этом из пуп

ка иногда выделяется кишечное содер

жимое. Бывают также кисты пупка, вы

стланные кишечной слизистой и прояв

ляющиеся выделением слизи из пупка.
В отдельных случаях омфаломезенте

риальный проток подвергается обрат

ному развитию, но остается тяж между
пупком и дивертикулом Меккеля. Наи

более частой патологией неполного об


ратного развития желточного протока является сам
дивертикул Меккеля [1].

Дивертикул подвздошной кишки впервые был
описан Меккелем в 1812 году. Дивертикул Меккеля
и сочетанные с ним аномалии желточного протока
являются наиболее часто встречающейся патологи


Рис. 17.24. Схематическое изображение дивертикула Меккеля (А), кисты
желточного протока (Б) и омфаломезентериальной фистулы (В). 1 – об

ласть пупка; 2 – подвздошная кишка.

ВБА

2

1 1 1

2 2ak
us

he
r-li

b.r
u



461

Глава 17. Желудочно
кишечный тракт

ей тонкой кишки. Он всегда распо

лагается на противобрыжеечном
крае подвздошной кишки. Основа

ние его может быть широким или
узким, а кровоснабжение диверти

кул получает из тех же сосудов, что
и подвздошная кишка. Дивертикул
Меккеля имеет, как правило, не

сколько сантиметров в длину, хотя
в литературе описаны случаи «ги

гантского» дивертикула.

Дивертикул Меккеля в клини

ческом плане имеет значение толь

ко, когда он проявляется различны

ми симптомами или когда случайно
обнаруживается во время лапарото

мии. Для дивертикула Меккеля наиболее характерны три
вида симптомов: желудочно
кишечное кровотечение,
кишечная непроходимость и боли в животе [2–4].

Пренатальная ультразвуковая диагностика дивер

тикула Меккеля возможна только в случаях его боль

ших размеров. С. Aultman и Т. Samples [5] приводят
описание пренатальной диагностики дивертикула Мек

келя, диаметр которого составил 4 см. F. Jacquemard и
соавт. [6] удалось диагностировать дивертикул Мекке

ля в 32 нед. Размер дивертикула составил 21х30х51 мм
(рис. 17.25). Пренатальный диагноз был подтвержден

Рис. 17.25. Дивертикул Меккеля (стрелка). А – эхограмма поперечного сечения
брюшной полости. Б – макропрепарат [6].

БА

во время операции. В этом наблюдении перинаталь

ный исход был неблагоприятным, ребенок умер на
9
й день после операции.

Выбор метода лечения больных с дивертикулом
Меккеля зависит от того, отмечались ли клинические
симптомы. В случаях клинических проявлений пока

зано оперативное лечение. При бессимптомном те

чении целесообразно производить резекцию случай

но обнаруженного дивертикула лишь у маленьких
детей поскольку риск развития клинических прояв

лений дивертикула уменьшается с возрастом.
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Болезнь Гиршпрунга

Болезнь Гиршпрунга (врожденный аганглиоз тол

стой кишки, аганглионический мегаколон) характери

зуется наличием неперистальтического участка в дис

тальной части толстой кишки, на протяжении которого
отсутствуют ганглии мышечно
кишечного (Ауэрбахав

ского) и подслизистого (Мейснеровского) сплетений.
Ректосигмоидный участок и прямая кишка вовлекают

ся в патологический процесс в 70–80% случаев.

В настоящее время диагноз болезни Гиршпрун

га все чаще ставится в периоде новорожденности.
Классическая картина заболевания включает в себя
триаду симптомов: рвота с желчью, увеличение жи

вота и задержка опорожнения кишечника либо нали

чие скудного стула. Поскольку не у всех новорожден

ных болезнь Гиршпрунга проявляется картиной ки

шечной обструкции, то в ряде случаев диагноз уста

навливается позже, обычно после расширения дие

ты, когда каловые массы приобретают более густую
консистенцию. Основная жалоба при этом – уреже

ние стула [1]. Окончательный диагноз заболевания ус

танавливается по результатам ректальной биопсии.

Пренатальная ультразвуковая диагностика бо

лезни Гиршпрунга представлена только нескольки

ми клиническими наблюдениями. D. Wrobleski и со


Рис. 17.26. Болезнь Гиршпрунга. Эхограмма поперечного
сечения брюшной полости плода. Отчетливо видны расши

ренные петли кишечника и многоводие.
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Печень плода хорошо идентифицируется уже при
первом скрининговом ультразвуковом исследовании
в 11–14 нед беременности. В эти сроки она опреде"
ляется в виде полулунного образования гипоэхоген"
ной структуры, расположенного в верхних отделах
брюшной полости. По мере развития плода эхоген"
ность печени постепенно повышается и к 25–28 нед
становится равной эхогенности кишечника
(рис. 17.27). К концу беременности эхогенность пече"
ни даже несколько выше эхогенности кишечника [1].

С внедрением режима цветового допплеровско"
го картирования в акушерскую практику стала воз"
можной детальная оценка сосудов печени. После
вхождения в брюшную полость плода вена пуповины
приобретает цефалическое направление, следует
вдоль серповидной связки и входит в печень
(рис. 17.28). Воротная вена печени выявляется уже
во II триместре беременности, ее диаметр постепен"
но увеличивается от 2–3 мм в 22 нед до 10–11 мм к
концу беременности. Визуализация печеночных вен
может быть осуществлена на уровне их входа в пе"
риферические отделы нижней полой вены, ближе к
правому предсердию. Желчные протоки при нор"

авт. [2] и M. Vermesh и соавт. [3] обнаружили мно"
жественные расширенные петли кишки и многово"
дие в 33 и 35 нед беременности. Только L. Goncalves
и соавт. [4] удалось выявить аналогичные измене"
ния в 24 нед беременности. В нашем наблюдении
при ультразвуковом исследовании плода с болезнью
Гиршпрунга в 26 нед беременности были обнаруже"
ны расширенные петли кишечника и многоводие
(рис. 17.26).

Исходы при болезни Гиршпрунга преимуществен"
но зависят от распространенности процесса и сочетан"
ных аномалий. Лечение болезни чаще всего хирурги"
ческое, летальность обычно не превышает 5–15%. Сре"
ди основных осложнений следует выделить энтеро"
колит, потерю электролитов через проксимальный
отдел стромы после энтеростомии, а также сепсис.
С учетом этих осложнений в больших сериях наблю"
дений общие потери достигали 40% [5, 6].
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ПЕЧЕНЬ

мальном развитии плода четко не определяются в
ходе пренатальной эхографии.

При подозрении на гепатомегалию следует про"
водить биометрию печени в трех плоскостях с опре"
делением ее продольного, вертикального и попереч"
ного размеров (табл. 17.14). Продольный и верти"
кальный размеры печени определяют при продоль"
ном сканировании плода, поперечный размер – при
поперечном сканировании туловища плода. При этом
выбирают для измерения ту плоскость, в которой
печень имеет наибольшие размеры.

Среди пренатально обнаруживаемых изменений
печени более часто регистрируются гепатомегалия,
гиперэхогенные включения, кисты и опухоли.

Гепатомегалия

Увеличение размеров печени у плода обнаружи"
вается достаточно легко, поскольку в этих случаях ча"
сто отмечается увеличение размеров живота плода
(рис. 17.29). Нередко гепатомегалия сочетается с
увеличением размеров селезенки. Обычно гепатоме"
галия выявляется только во второй половине бере"
менности.

Рис. 17.27. Эхограммы печени плода в 18 (А), 23 (Б) и 30 (В) нед беременности.
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Тактика ведения беременности при гепатомега"
лии у плода зависит в первую очередь от причин, выз"
вавших увеличение размеров печени, поскольку изо"
лированная гепатомегалия у плода встречается редко.
Наиболее частыми причинами гепатомегалии у плода
являются внутриутробные инфекции, печеночные об"
разования, метаболические нарушения, гемолиз, зас"
тойная сердечная недостаточность, а также синдромы
Зельвегера, Беквита – Видемана и Дауна [3].

Среди внутриутробных инфекций, сопровождав"
шихся развитием гепатомегалии, в литературе описа"
ны цитомегаловирус, краснуха, вирус Коксаки, ветряная
оспа, токсоплазмоз, сифилис. Следует подчеркнуть, что
при внутриутробном инфицировании наряду с увеличе"
нием размеров печени нередко в ней визуализируются
множественные мелкие гиперэхогенные включения.

Неопластические образования, приводящие к
гепатомегалии у плода, включают гемангиому, ме"

Таблица 17.14. Нормативные значения размеров печени плода [2]

Срок Продольный размер, мм Вертикальный размер, мм Поперечный размер, мм
беремен"
ности, процентиль
нед

5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й

14 12,5 19,5 26,5 8,2 9,8 14,4 7,5 8,5 9,5
15 13,8 21,4 29,0 8,5 11,5 14,5 6,6 11,0 13,4
16 14,6 23,8 33,0 6,6 12,5 18,5 5,8 11,8 17,8
17 15,2 24,4 33,6 8,1 13,5 18,9 6,8 13,2 19,6
18 18,8 27,8 36,8 10,2 16,0 21,8 8,0 14,6 21,2
19 19,7 28,1 36,5 11,4 16,6 21,8 9,5 15,9 22,3
20 19,5 32,1 44,7 11,2 18,0 24,8 10,2 17,7 24,0
21 20,3 33,3 46,3 12,4 20,2 28,0 9,3 18,1 26,9
22 24,5 34,9 45,3 15,4 20,4 25,4 8,9 18,3 27,7
23 24,9 38,9 52,9 13,3 22,3 31,3 10,9 19,9 28,9
24 29,6 42,2 54,8 14,6 23,2 31,8 10,8 20,6 30,4
25 31,4 44,4 57,4 16,3 23,9 31,9 12,2 21,0 29,8
26 33,4 47,2 61,0 16,8 26,0 35,2 12,4 23,1 33,8
27 34,7 47,5 60,3 16,0 26,2 36,4 13,5 23,5 33,5
28 33,7 47,9 62,1 18,6 26,8 35,0 13,8 24,0 34,2
29 37,1 50,5 63,9 15,8 26,4 37,0 12,1 24,9 37,7
30 37,0 51,2 65,4 19,1 26,9 34,7 16,0 26,6 37,2
31 39,0 53,6 68,2 18,5 27,5 36,3 18,1 27,1 36,1
32 38,6 56,8 75,0 19,6 27,8 36,0 19,9 31,5 43,1
33 40,6 57,4 74,2 20,4 28,8 37,2 20,1 31,7 43,3
34 44,5 58,3 72,1 21,7 29,1 36,5 16,0 32,0 48,0
35 55,3 66,5 77,7 22,0 29,4 36,8 20,0 32,6 45,2
36 52,4 67,0 81,6 18,8 30,0 41,2 18,3 33,3 48,3
37 56,4 70,8 85,2 22,6 32,8 43,0 25,2 36,8 48,4
38 55,4 71,2 87,0 22,8 32,8 42,8 22,5 37,1 51,7
39 64,7 75,3 85,9 26,3 33,7 41,1 30,7 38,5 46,3
40 56,7 76,3 95,9 22,5 33,5 44,5 29,9 37,5 45,1

Рис. 17.28. Беременность 24 нед. Поперечное сечение
брюшной полости плода. В режиме ЦДК виден поток крови
в интраабдоминальном отделе пупочной вены (стрелка).

Рис. 17.29. Эхограмма поперечного сечения брюшной по"
лости плода при гепатомегалии, обусловленной внутриут"
робным инфицированием.
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зенхимальную гамартому, гепатобластому, аденому,
гемэндотелиому, лимфангиому. Также к гепатомега"
лии могут приводить кисты печени.

Из метаболических нарушений при гепатомега"
лии у плода описаны случаи галактоземии, трипси"
немии, дефицита альфа"1"антитрипсина, метилма"
лоновой ацидемии, инфантильного сиалидоза и на"
рушения цикла мочевины.

Нередко причинами гепатомегалии в пренаталь"
ном периоде являются резус"конфликт, врожденная ге"
молитическая анемия и врожденные пороки сердца,
приводящие к застойной сердечной недостаточности.

При синдроме Зельвегера в ходе ультразвуко"
вого исследования плода наряду с гепатомегалией
могут быть обнаружены аномалии конечностей (эк"
виноварусная позиция стоп, стопа"качалка), коло"
колообразная грудная клетка, вентрикуломегалия,
кисты почек. При исследовании околоплодных вод
следует подтвердить дефицит дигидроксиацетон"
фосфатацилтрансферазы в клетках амниотической
жидкости.

Синдром Беквита – Видемана в пренатальном
периоде нередко проявляется следующими измене"
ниями у плода: макроглоссией, висцеромегалией,
гемигипертрофией, повышением эхогенности корко"
вого слоя почек, омфалоцеле или пупочной грыжей.

Особого внимания заслуживает вопрос обнару"
жения синдрома Дауна у плодов с гепатомегалией.
Органомегалия приблизительно регистрируется у
10% плодов с синдромом Дауна и является чаще все"
го результатом преходящего аномального миелопо"
эза (ПАМ) [4]. G. Macones и соавт. [5] впервые сооб"
щили о двух случаях ПАМ при синдроме Дауна у пло"
да, который пренатально был диагностирован бла"
годаря обнаружению в ходе ультразвукового иссле"
дования водянки и гепатоспленомегалии. В наблю"
дениях J. Hartung и соавт. [6] и S. Siva, J. Smoleniec
[7] ПАМ был обнаружен при изолированной гепато"
мегалии. J. Smrcek и соавт. [8] при ретроспективном
анализе установили, что гепатопленомегалию и/или
водянку плода во второй половине беременности
следует рассматривать в качестве возможного при"

знака миелопролиферативного нарушения у плодов
с трисомией 21.

Японские специалисты M. Ogawa и соавт. [9] ус"
тановили, что степень выраженности гепатосплено"
мегалии у плодов с синдромом Дауна прямо пропор"
циональна тяжести ПАМ в неонатальном периоде.
Другой группой японских исследователей было об"
наружено, что наряду с гепатомегалией у двух пло"
дов с синдромом Дауна было отмечено существен"
ное снижение эхогенности печени [10]. Представлен"
ные данные свидетельствуют, что гепатомегалия
может рассматриваться как один из пренатальных
ультразвуковых маркеров синдрома Дауна.

Гиперэхогенные включения

Гиперэхогенные включения в печени плода
представляют собой образования, выявляемые при
ультразвуковом исследовании и характеризующие"
ся эхогенностью, схожей с эхогенностью костей. Ча"
стота обнаружения гиперэхогенных включений в пе"
чени плода во второй половине беременности со"
ставляет 1 случай на 1037–1750 обследованных [11–
14]. Согласно данным наших исследований, частота
выявления гиперэхогенных включений в печени пло"
да составила в среднем 1 случай на 1210 обследо"
ванных плодов [15]. О наиболее высокой частоте
(2,2%) гиперэхогенных включений в печени плода
сообщили N. Hawass и соавт. [16]. Следует отметить,
что эти авторы не разделяли группы включений по их
размерам. Кроме того, особенностью их исследова"
ний явилось частое сочетание гиперэхогенных вклю"
чений в печени с другими аномалиями развития, в
связи с чем большинство беременностей были пре"
рваны по медицинским показаниям.

В зависимости от локализации гиперэхогенные
включения подразделяются на перитонеальные, па"
ренхиматозные и сосудистые. Гиперэхогенные вклю"
чения бывают одиночными и множественными, мел"
кими и крупными, и могут сочетаться с внутрибрюш"
ными непеченочными кальцификатами [17]. Форма
крупных гиперэхогенных включений в печени у боль"
шинства плодов округлая (рис. 17.30).

Рис. 17.30. Эхограмма брюшной полости плода. Стрелкой
указано гиперэхогенное включение в печени плода.

Рис. 17.31. Множественные гиперэхогенные включения пе"
чени плода при внутриутробном инфицировании.
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Возможные причины печеночных кальцификатов
могут быть подразделены на ишемические, инфекци"
онные, хромосомные и идиопатические. Ишемичес"
кие поражения чаще всего являются результатом каль"
цинирования тромбов портальной или печеночных
вен, например, при осложненной диагностической
пункции этих сосудов. Множественные мелкие парен"
химатозные кальцификаты обычно обнаруживаются
при внутриутробном инфицировании (токсоплазмоз,
краснуха, цитомегаловирус, герпес, ветряная оспа,
сифилис) (рис. 17.31). Перитонеальные печеночные
кальцификаты, визуализируемые в виде гиперэхоген"
ных включений на поверхности печени, обычно наблю"
даются при мекониевом перитоните, обусловленном
перфорацией кишечника. Большинство же печеноч"
ных гиперэхогенных включений являются идиопати"
ческими. В таблице 17.15 представлены суммарные
опубликованные данные о гиперэхогенных включени"
ях в печени плода.

В нашей первой серии исследований в случа"
ях множественных мелких (1–3 мм) гиперэхогенных
включений в печени плода сочетанные аномалии
были обнаружены в 2 раза чаще, чем при крупных
размерах и во многих наблюдениях были диагнос"
тированы гепатоспленомегалия, гиперэхогенный
кишечник, увеличение и изменение структуры пла"
центы, что было связано с большим процентом
(87,5%) случаев внутриутробного инфицирования
[18]. Все эти наблюдения сопровождались небла"
гоприятными перинатальными исходами. Резуль"
таты, опубликованные другими исследователями,
также свидетельствуют о том, что множественные
мелкие паренхиматозные кальцификаты обычно
обнаруживаются при внутриутробном инфициро"
вании [15, 19–21].

В наших исследованиях в случаях крупных (от 4
до 9 мм) одиночных гиперэхогенных включений в пе"
чени плода сочетанные аномалии были обнаружены
только в 2 (18,2%) из 11 наблюдений, что приблизи"
тельно соответствует результатам других исследо"
вателей. Суммарный анализ 78 опубликованных слу"
чаев показал, что сочетанные аномалии в среднем
обнаруживаются у каждого четвертого плода (25,6%)
с гиперэхогенными включениями в печени.

В литературе сообщалось о том, что гиперэхо"
генные включения в печени плода обнаруживались
при различных хромосомных дефектах, включающих
трисомии 9, 13, 18 и 21, моносомию Х и частичную
трисомию 14 [14, 18, 22, 23]. Согласно результатам
6 серий исследований, частота хромосомных анома"

лий при гиперэхогенных включениях в печени плода
составила в среднем 6,4%.

Особого внимания заслуживают данные об об"
щих перинатальных исходах при гиперэхогенных
включениях в печени плода. Анализ 78 опубликован"
ных наблюдений убедительно свидетельствует, что
благоприятные перинатальные исходы отмечаются в
большинстве наблюдений и составляют 71,4–81,8%.
Однако мы считаем целесообразным проводить про"
гностическую оценку перинатальных исходов с уче"
том размеров включений. В нашей первой серии во
всех 8 случаях (100%!) множественных мелких (1–3
мм) гиперэхогенных включений в печени были кон"
статированы неблагоприятные перинатальные исхо"
ды, связанные с сочетанными аномалиями развития
и заболеваниями плода, хромосомной патологией и
нарушением внутриутробного состояния [18]. В 2
случаях беременность была прервана по медицинс"
ким показаниям, в 1 наступила антенатальная гибель,
3 детей погибли в неонатальном периоде, ребенок с
синдромом Дауна родился в 1 случае и 1 ребенок был
прооперирован по поводу атрезии двенадцатипер"
стной кишки.

При выявлении крупных (4 мм и более) гиперэхо"
генных включений в печени плода как изолированной
эхографической находки в 100% наблюдений отме"
чался благоприятный перинатальный исход [15]. Лишь
две беременности были прерваны в связи с наличи"
ем множественных пороков развития. Общая частота
благоприятных перинатальных исходов составила
81,8%. При ультразвуковом исследовании печени де"
тей в интервале от неонатального периода до 22 мес
жизни только у одного ребенка отмечено сохранение
гиперэхогенного включения до года жизни. Во всех
других наблюдениях было обнаружено спонтанное ис"
чезновение этого акустического феномена. Следует
отметить, что ни у одного ребенка при комплексном
клинико"лабораторном обследовании нарушений
функции печени не было выявлено. Также следует под"
черкнуть отсутствие у всех живорожденных признаков
внутриутробного инфицирования.

Таким образом, при обнаружении гиперэхоген"
ных включений в печени плода необходимо обращать
внимание на их размеры и наличие сочетанных ано"
малий развития, маркеров хромосомной патологии
и признаков нарушения состояния плода. При круп"
ных изолированных включениях в печени плода про"
гноз благоприятный. В этих случаях проведение до"
полнительных обследований не является целесооб"
разным. При наличии сочетанной патологии прогноз

Таблица 17.15. Перинатальные исходы при гиперэхогенных включениях в печени плода

Авторы n Сочетанные Внутриутробное Хромосомные Здоровые
аномалии инфицирование аномалии новорожденные

M. Bronshtein, S. Blazer, 1995 [14] 14 4 (28,6%) – 2 (14,3%) 10 (71,4%)
B. Stein и соавт., 1995 [17] 33 8 (24,2%) 1 (3%) – 24 (72,7%)
R. Achiron и соавт., 1996 [11] 5 1 (20%) – – 4 (80%)
Е.В. Юдина и соавт., 1997 [18] 8 3 (37,5%) 7 (87,5%) 1 (12,5%) –
E. Koopman, J. Wladimiroff, 1998 [13] 7 2 (28,6%) – 1 (14,3%) 5 (71,4%)
Г.Г. Рудько и соавт., 2001 [15] 11 2 (18,2%) – 1 (9,1%) 9 (81,8%)
Всего 78 20 (25,6%) 8 (10,3%) 5 (6,4%) 52 (66,7%)
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зависит от тяжести и характера выявленных откло"
нений, и в этих случаях необходимо проводить рас"
ширенное пренатальное обследование (тщательное
изучение ультразвуковой анатомии плода, тесты на
внутриутробное инфицирование, пренатальное ка"
риотипирование, оценку функционального состояния
плода). В постнатальном периоде всем детям пока"
зано динамическое наблюдение.

Кисты печени

Популяционная частота кист печени составляет
в среднем 2,5% и увеличивается с возрастом, дос"
тигая максимального пика в 40–50 лет [24]. Этиоло"
гия кист печени остается малоизученной. Предпола"
гается, что они возникают из аберрантных желчных
протоков или в результате сосудистых нарушений в
пренатальном периоде [25]. Чаще кисты печени от"
мечаются у женщин – 4:1. Обычно они не вызывают

ярких клинических симптомов и характеризуются
медленным ростом.

В пренатальном периоде кисты печени встреча"
ются очень редко. Поэтому нам удалось найти опи"
сание только 20 случаев их дородовой диагностики
(табл. 17.16). Анализ полученных результатов пока"
зал, что преимущественно пренатальный диагноз
кисты печени был установлен в III триместре бере"
менности. Обнаружение кисты печени у плода не
вызывает затруднений, поскольку во всех случаях
было выявлено объемное образование диаметром 40
мм и более. Однако идентификация нозологической
формы была успешной только в 10 (50%) из 20 на"
блюдений. В большинстве ошибочных заключений
был выставлен диагноз кистозного образования
брюшной полости или кисты яичника.

По нашему мнению, установление пренатально"
го диагноза кисты печени не должно вызывать суще"

Таблица. 17.16. Пренатальная диагностика и постнатальная тактика при кистах печени

Авторы Срок бере" Размер Пренатальный Постнатальная
менности, нед кисты, мм диагноз тактика

W. Michel и соавт., 1986 [26] 36 130х70х70 Кистозное Оперативное лечение,
образование удаление кисты

W. Chung, 1986 [27] 27 110х60х10 Кистозное Оперативное лечение,
образование удаление пораженной

доли печени
С. Baunin и соавт., 1990 [28] 37 40 Киста общего Оперативное лечение,

желчного протока удаление кисты
38 30 Киста яичника Оперативное лечение,

удаление кисты
J. Dyon и соавт., 1990 [29] 31 47х47 Кистозное Оперативное лечение,

образование удаление кисты
M. Alcacay и соавт., 1991 [30] 33 45х55 Киста печени Оперативное лечение,

удаление кисты
L. Tsao, Ph. Jeanty, 1993 [31] Не указан Не указан Киста печени Консервативная без

оперативного лечения
E. Avni и соавт., 1994 [25] 36 < 40 Киста печени Консервативная без

оперативного лечения
36 < 40 Киста печени Консервативная без

оперативного лечения
36 < 40 Киста печени Консервативная без

оперативного лечения
36 40 Киста яичника Оперативное лечение,

удаление кисты
36 50 Киста яичника Оперативное лечение,

удаление кисты
M. Ito и соавт., 1997 [32] 25 97х58х56 Киста печени 5 пренатальных и

1 неонатальная аспирация,
полное исчезновение

в 9 месяцев
W. Arzt и соавт., 1998 [33] 14 30х30 Киста печени Пренатальная аспирация

в 19 нед, полное исчезновение
R. Hackmon"Ram и соавт., 2000 [34] 26 200х150 Кистозное Оперативное лечение,

образование удаление кисты
M. Macken и соавт., 2000 [24] 34 40х38х34 Киста яичника Оперативное лечение,

удаление кисты
S. Shankar и соавт., 2000 [35] 38 200х200 Кистозное Оперативное лечение,

образование резекция печени
M. Riano, 2001 [36] 26 Не указан Киста печени Спонтанное исчезновение

в пренатальном периоде
С. Berg и соавт., 2002 [37] 13 11х 7х7 Киста печени Пренатальная аспирация в 22 нед,

оперативное лечение после родов
Собственное наблюдение 26 45х40х42 Киста печени Пренатальная аспирация в 27 нед,

оперативное лечение после родов
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ственных затруднений, поскольку они имеют харак"
терную эхографическую картину. Во"первых, во всех
представленных случаях кисты были однокамерными,
имели четкие ровные контуры и однородную анэхоген"
ную структуру. Во"вторых, кисты имеют четкую лока"
лизацию – они располагаются в паренхиме печени. В"
третьих, в режиме цветового допплеровского карти"
рования отсутствуют признаки внутриопухолевого
кровотока и изображение крупных питающих сосудов.
Кроме этого, дополнительно для дифференциальной
диагностики пренатально может быть использована
аспирация кисты. При этом в случаях ее печеночного
генеза аспирированная жидкость обычно имеет тем"
но"зеленый цвет и высокую концентрацию желчных
кислот. Для исключения кисты общего желчного про"
тока в этих случаях необходимо убедиться в интакт"
ности желчного пузыря плода.

Хотя в одном из наблюдений пренатальная ас"
пирация сопровождалась полным исчезновением
кисты печени, вряд ли можно надеяться, что этот ме"
тод лечения станет альтернативным традиционному
хирургическому удалению кисты после рождения.
Правда, в ряде случаев удается избегать оператив"
ного лечения небольших кист печени, осуществляя
динамическое эхографическое наблюдение.

В нашем наблюдении киста печени была диагно"
стирована в 26 нед беременности. Она имела четкие,
ровные контуры и однородное анэхогенное содержи"
мое (рис. 17.32). Размеры образования составили
45х40х42 мм. При повторном обследовании в 27 нед
была отмечена аналогичная эхографическая картина.
С целью дифференциальной диагностики была про"
ведена аспирация печеночного образования. Аспири"
рованная жидкость имела темно"зеленый цвет, что по"
зволило окнчательно установить диагноз кисты пече"
ни. В доношенном сроке родилась живая девочка, на
5"е сутки она была переведена в хирургическое отде"
ление, где успешно прооперирована. Пренатальный
диагноз был полностью подтвержден.

Опухоли печени

Опухоли печени у плода могут быть доброкаче"
ственными и злокачественными и представляют со"
бой объемные печеночные образования. Частота
врожденных опухолей печени неизвестна. Среди
доброкачественных и злокачественных опухолей пе"
чени в пренатальном периоде были диагностирова"
ны гамартомы, гемангиомы, очаговая узловая гипер"
плазия, гемангиоэндотелиома, гепатобластома и
метастатическое поражение печени при нейроблас"
томе надпочечников [38, 39]. Наиболее частой зло"
качественной опухолью является гепатобластома
[40], а самой частой опухолью среди всех новообра"
зований печени – мезенхимальная гамартома.

Опухоли печени могут быть пропущены при скри"
нинговом ультразвуковом исследовании плода в слу"
чаях, когда их эхогенность схожа с эхогенностью не"
измененной печени. Первым признаком, позволяю"
щим заподозрить опухоль печени, является увеличе"
ние размеров живота плода, которые могут опере"
жать на 3–4 нед средние значения, соответствующие
конкретному сроку беременности. Опухоли печени у
плода диагностируются преимущественно только в
III триместре беременности.

К настоящему времени среди опухолей печени
наиболее часто пренатально в ходе ультразвукового
исследования плода была диагностирована мезен"
химальная гамартома. Среди 9 случаев пренаталь"
ной ультразвуковой диагностики мезенхимальной
гамартомы печени опухоль в отличие от кисты была
представлена образованиями солидной, солидно"
кистозной структуры или многокамерным кистозным
образованием (рис. 17.33) [41–49].

S. Bejvan и соавт. [47] сообщили о случае наи"
более ранней диагностики мезенхимальной гамар"
томы печени больших размеров. В 26 нед беремен"
ности у плода было обнаружено многокамерное кис"
тозное образование размерами 8х8х7 см. Печень и
диафрагма были смещены кпереди, а почки кзади.
Применение энергетического допплеровского карти"
рования позволило установить, что образование пе"
чени было гиповаскуляризировано. При повторном
исследовании через неделю отмечено увеличение

Рис. 17.33. Косое сечение туловища плода при мезенхи"
мальной гамартоме печени.

Рис. 17.32. Беременность 26 нед. Киста печени плода
(стрелка).
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размера образования до 10,9х10,6х7,5 см. С целью
декомпрессии произведена аспирация опухоли и
установлены два катетера: первый катетер – между
двумя наибольшими полостями, второй – между од"
ной из них и амниотической полостью. Однако из"за
множественных внутренних перегородок дренаж не
был адекватным и в 30 нед была произведена опера"
ция кесарева сечения. В возрасте 21 дня ребенок был
прооперирован. В ходе операции было удалено боль"
шое кистозное образование, исходящее из нижнего
края правой доли печени. При гистологическом ис"
следовании опухоль расценена как мезенхимальная
гамартома.

Второй по частоте диагностированных прена"
тально опухолей печени при ультразвуковом иссле"
довании плода, является гемангиома. Большинство
случаев гемангиомы печени протекают бессимптом"
но и обнаруживаются после рождения или при пато"
логоанатомическом исследовании. Однако в некото"
рых случаях гемангиома может приводить к гепато"
мегалии и кардиомиопатии уже в пренатальном пе"
риоде. Эхографическая картина гемангиомы печени
у плода схожа с мезенхимальной гамартомой. Впер"
вые пренатально гемангиому печени удалось диаг"
ностировать S. Nakamoto и соавт. [50] в 1983 г. В пос"
ледующие годы в литературе было представлено
описание еще 6 случаев [51–55].

Гемангиома печени у плода может иметь гипер"
эхогенную, гипоэхогенную или смешанную эхострук"
туру, нередко в ней выявляются кальцификаты. Отли"
чительным признаком от мезенхимальной гамартомы
является только степень васкуляризации. Наиболее
часто отмечаются кавернозные гемангиомы с/без ар"
териовенозных фистул. Поэтому при использовании
цветового допплеровского картирования (ЦДК) в слу"
чаях гемангиомы печени выявляется высокая степень
васкуляризации, нередко с признаками турбулентно"
го характера кровотока, что позволяет дифференци"
ровать гемангиому от других образований печени пло"
да. Гемангиома печени часто сочетается с многово"
дием. Размеры опухоли у плода, согласно опублико"
ванным наблюдениям, достаточно варьируют; макси"
мальный размер составил 7,8х6,4 см [53].

E. Jones и соавт. [54] при ультразвуковом иссле"
довании плода в 35 нед беременности обнаружили
увеличение печени за счет образования размером
5,6х3,8 см (рис. 17.34). При использовании ЦДК был
установлен сосудистый генез образования. Допол"
нительно у плода была выявлена кардиомегалия со
снижением сократительной функции миокарда. В 36
нед пациентка была родоразрешена путем операции
кесарева сечения в региональном перинатальном
центре. После рождения у ребенка развилась острая
почечная недостаточность, легочная гипертензия,
застойная сердечная недостаточность и коагулопа"
тия. При ультразвуковом исследовании и компьютер"
ной томографии был подтвержден пренатальный
диагноз гемангиомы печени. Через 2 дня была про"
изведена эмболизация печеночной артерии и двух
задних люмбальных артерий для редукции кровото"
ка к гемангиоме и разгрузки сердца. Хотя эмболиза"
ция была успешной, коллатеральные сосуды печени
реваскуляризировались, что привело к ухудшению
состояния ребенка. От повторной операции родите"
ли отказались, спустя сутки ребенок умер.

В литературе также опубликовано клиническое
наблюдение спонтанного исчезновения гемангиомы
печени при динамическом эхографическом наблю"
дении в постнатальном периоде [55]. Гемангиома
печени у плода была обнаружена в III триместре бе"
ременности и подтверждена в ходе ЦДК. Структура
опухоли была неоднородная, с толстыми перегород"
ками и кальцификатами; общий размер гемангио"
мы составил 5х6 см.

В случае обнаружения множественных образо"
ваний в печени плода необходимо исключить воз"
можность метастатического поражения. В литерату"
ре описан случай пренатальной диагностики мета"
статического поражения печени при нейробластоме
надпочечников [56]. При очаговой узловой гипер"
плазии в образованиях печени плода были обнару"
жены кривые скоростей кровотока, характерные для
доброкачественных поражений.

A. Olavarria и соавт. [57] сообщают о редкой опу"
холи печени у плода – лимфангиоме, проявившейся
только в 32 нед беременности (рис. 17.35). Отличи"

БА

Рис. 17.34. Поперечное сечение брюшной полости плода при гемангиоме печени. А – В"режим. Стрелкой указаны сосуды
печени, питающие гемангиому. Б – режим энергетического допплеровского кодирования [54].
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ВБА

Рис. 17.35. Лимфангиома печени. А, Б – эхограммы печени плода в 32 нед беременности. В – фотография лимфангиомы
печени во время операции [57].

тельной особенностью этого случая является тот
факт, что за плодом осуществлялось динамическое
наблюдение в связи с диагностированной хириоан"
гиомой плаценты, диагностированной в 20 нед. При
дальнейшем наблюдении была обнаружена задерж"
ка внутриутробного развития и зарегистрировано
отсутствие диастолического кровотока в артерии
пуповины. Пациентка была досрочно родоразреше"
на, а новорожденная девочка успешно проопериро"
вана. При гистологическом исследовании была ус"
тановлена лимфангиома печени.

В нашем наблюдении опухоль печени была
диагностирована в 25–26 нед беременности. Ее
размер составил 35х28х43 мм. Структура опухо"
ли была однородной сниженной эхогенности с вы"
раженным внутриопухолевых кровотоком (рис.
17.36). После рождения пренатальный диагноз
был подтвержден.

Естественное течение опухолей печени у плода
зависит от их типа, локализации, размеров и распро"
страненности, которая в большинстве случаев не
может быть точно установлена до периода постна"
тального обследования и оперативного лечения.
Прогноз для детей с гамартомами печени в целом
благоприятный в случае, если проводится хирурги"

БА

Рис. 17.36. Беременность 25–26 нед. Опухоль печени (стрелки). Поперечное сечение брюшной полости плода в В"режи"
ме (А) и в режиме ЦДК (Б).

ческое лечение. Летальные исходы обычно отмеча"
ются в случаях хирургических осложнений или ослож"
нений, вызываемых интенсивным ростом опухоли до
операции. Неблагоприятными прогностическими
признаками в пренатальном периоде являются сер"
дечная недостаточность и водянка плода, при кото"
рых перинатальная смертность значительно выше.
Важное дополнительное значение для прогноза име"
ет ЦДК, позволяющее детально оценить особеннос"
ти внутриопухолевого кровотока. При динамическом
эхографическом наблюдении за плодом следует оце"
нивать темпы роста опухоли печени, а также осуще"
ствлять исключение признаков неиммунной водянки
и многоводия. Кроме этого, необходимо в III тримес"
тре беременности для оценки функционального со"
стояния плода проводить кардиотокографическое
наблюдение, так как при опухолях печени описаны
случаи внутриутробной гибели. При выраженных
признаках страдания плода показано досрочное ро"
доразрешение, хотя оптимальным следует считать
родоразрешение ближе к доношенному сроку, так как
новорожденные с опухолями печени требуют опера"
тивного лечения. Лечение опухолей печени в неона"
тальном периоде обычно включает эмболизацию или
резекцию опухоли.
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Глава 17. Желудочно"кишечный тракт

Желчный пузырь визуализируется при попе"
речном сканировании плода в виде гипоэхогенно"
го образования в середине правой половины
брюшной полости. Часто его неверно принимают
за интраабдоминальный отдел пупочной вены.
Дифференциацию этих образований проводят по
следующим критериям: 1) желчный пузырь распо"
лагается больше справа, а не посередине; 2) вена
пуповины прослеживается от передней брюшной
стенки до системы воротной вены; 3) шейка желч"
ного пузыря заметно тоньше его основания и, сле"
довательно, желчный пузырь имеет коническую
форму в отличие от цилиндрической формы пупоч"
ной вены (рис. 17.37) [1, 2]. Дополнительно для
дифференциации можно использовать режим ЦДК,
при котором в интраабдоминальном отделе пупоч"
ной вены в отличие от желчного пузыря четко ре"
гистрируется поток крови (рис. 17.38).

Ультразвуковое изучение желчного пузыря пло"
да подразумевает первоначально сам факт его визу"
ализации, оценку локализации, формы, размеров,
эхоструктуры, а также исключение кисты общего жел"
чного протока.

Визуализация

Согласно данным проведенных исследований,
визуализация желчного пузыря плода при трансаб"
доминальном ультразвуковом исследовании воз"
можна с 15 нед беременности [3]. I. Goldstein и со"
авт. [4] продемонстрировали возможность визуали"
зации желчного пузыря плода при трансвагинальной
эхографии даже ранее 14 нед. Однако следует учи"
тывать, что визуализация желчного пузыря до 18–20
нед удается не у всех плодов. Так, по данным изра"
ильских специалистов, желчный пузырь не визуали"
зировался у 12 (1,5%) из 780 обследованных плодов
в 14–16 нед [5].

Проведенный нами анализ опубликованных ре"
зультатов показал, что визуализация желчного пузы"
ря плода во II и III триместрах беременности была
возможной в 36,5–100% случаев (табл. 17.17).

K. Hata и соавт. [6] были первыми, кто оценил воз"
можность визуализации желчного пузыря плода при
скрининговом ультразвуковом исследовании во II три"
местре беременности. Полученные ими достаточно
скромные результаты были обусловлены в первую
очередь использованием в те годы аппаратов с недо"
статочно высокой разрешающей способностью.

В последующие годы с внедрением в клиничес"
кую практику более совершенной ультразвуковой ап"

52. Abuhamad A.Z., Lewis D., Inati M.N. et al. The use of color flow
Doppler in the diagnosis of fetal hepatic hemangioma // J.
Ultrasound Med. 1993. V. 12. P. 223–226.

53. Petrovic Q., Haller H., Rukavina B. et al. Prenatal diagnosis of large
liver cavernous hemangioma associated with polyhydramnios //
Prenat. Diagn. 1992. V. 12. P. 70–71.

54. Jones E.D., Wallin S., Jones D. Fetal hepatic hemangioma: prenatal
diagnosis // J. Diagn. Med. Sonography. 2001. V. 17. № 2. P. 99–103.

ЖЕЛЧНЫЙ ПУЗЫРЬ

паратуры процент успешной визуализации желчного
пузыря плода стал существенно выше. Так, в иссле"
дованиях ряда авторов [3, 4, 8] визуализация желчно"
го пузыря плода при его нормальном развитии была
достигнута в 100% случаев. Согласно результатам
итальянских специалистов, визуализация желчного
пузыря при скрининговом ультразвуковом исследова"
нии во II триместре беременности оказалась невоз"
можной при первом обследовании у 64 (2,2%) плодов
[8]. При контрольном обследовании, проведенном до
24 нед, желчный пузырь удалось идентифицировать у
всех 62 нормальных плодов. В двух оставшихся слу"
чаях была зарегистрирована билиарная атрезия.

55. Dreyfus M., Baldauf J.J., Dadoun K. et al. Prenatal diagnosis
of hepatic hemangioma // Fetal. Diagn. Ther. 1996. V. 11.
№ 1. P. 57–60.

56. Liyanage I., Katoch D. Ultrasonic prenatal diagnosis of liver
metastases from adrenal neuroblastoma // J. Clin. Ultrasound.
1992. V. 20. P. 401–403.

57. Olavarria A.S., Guerrero L.D., Miraz M. et al. Hepatic lymphangioma
and placental chorioangioma // TheFetus.net, 2002.

Таблица 17.17. Возможность визуализации желчного пу"
зыря плода при его нормальном развитии во II и III тримест"
рах беременности

Авторы Срок об" Возможность
следования, визуализа"

нед ции, %

K. Hata и соавт., 1987 [6] 20–23; 24–27 36,5; 64,7
J. Wei и соавт., 1993 [7] 15–39 84,3
I. Goldstein и соавт., 1994 [4] > 20 100
L. Chan и соавт., 1995 [3] 15–40 100
G. Maso и соавт., 1998 [8] < 24 100
M. Ben"Ami и соавт., 2002 [5] 14–16; > 18 98,6; 100
S. Blazer и соавт., 2002 [9] 14–16; 22–26 99,93; 99,97
K. Having и соавт., 2002 [10] 14–39 93,8

Рис. 17.37. Беременность 27 нед. Поперечное сечение
брюшной полости плода. Стрелкой указан желчный пу"
зырь плода.
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Особого внимания заслуживают результаты,
опубликованные в конце 2002 г. В исследованиях,
проведенных M. Ben"Ami и соавт. [5], визуализация
желчного пузыря плода в 14–16 нед беременности
была достигнута в 98,6% случаев. При этом в ходе
динамического эхографического исследования было
установлено, что после 18 нед отсутствие эхотени
желчного пузыря было зарегистрировано только у 1
(0,1%) из 780 плодов. У этого плода в последующем
диагностирована билиарная атрезия. Таким обра"
зом, при нормальном развитии плода успешная ви"
зуализация его желчного пузыря была достигнута
после 18 нед в 100% случаев.

K. Having и соавт. [10] удалось визуализировать
желчный пузырь при первом ультразвуковом обсле"
довании в 106 (93,8%) из 113 наблюдений. В одном
наблюдении эхотень желчного пузыря была зареги"
стрирована при повторном обследовании; в 2 случа"
ях визуализация желчного пузыря и других органов
плода была затруднена из"за выраженного ожирения
матери; в оставшихся случаях желчный пузырь пло"
да не был оценен в первые 3 дня набора материала,
что было связано с недостаточным опытом врачей.

Из результатов опубликованных работ становит"
ся очевидным, что визуализация желчного пузыря
возможна практически у всех плодов при условии
нормального их развития, а также при наличии дос"
таточного опыта у исследователей. При этом оценку
желчного пузыря плода наиболее оптимально осуще"
ствлять во время второго скринингового ультразву"
кового исследования – в 20–24 нед беременности.
Отсутствие изображения желчного пузыря наблюда"
ется при двух основных пороках – атрезии желчных
ходов и агенезии желчного пузыря.

Билиарная атрезия

Билиарная атрезия, или атрезия желчных ходов
представляет собой обструктивное поражение жел"
чных путей. В большинстве случаев облитерация ох"
ватывает все внепеченочные протоки. В ряде наблю"
дений имеется лишь частичная облитерация. Часто"
та билиарной атрезии составляет в среднем 1:15 000
новорожденных. Отмечается незначительное преоб"
ладание аномалии у девочек, но не обнаружено ни"
каких расовых отличий в частоте патологии. Однако
следует отметить, что в последние годы сообщается

о существенно более высокой частоте этой тяжелой
врожденной патологии. Так, по данным А.Е. Волкова
[11], только за один год в двух специализированных
отделениях Ростова"на"Дону находилось 11 детей с
подтвержденным в раннем неонатальном периоде
диагнозом билиарной атрезии, а ведь в Ростове"на"
Дону ежегодно рождается не более 8000 детей.

Первый обзор проблемы патоморфологии атре"
зии желчных ходов был дан английским патологоана"
томом J. Thomson в 1891 г. [12], а через четверть века
патологоанатом из Университета Дж. Гопкинса
J. Holmes [13] впервые предложил термин «билиарная
атрезия» и описал различные виды этой патологии.

Этиология билиарной атрезии в полной мере
неизвестна, хотя и существует ряд теорий. Наибо"
лее популярной гипотезой в последнее время счи"
тается версия о том, что к развитию билиарной ат"
резии, кисты общего желчного протока и неонаталь"
ного гепатита приводит единый процесс, возмож"
но, вирусной природы. Этот холангиопатический
процесс вызывает деструкцию клеток печеночной
паренхимы, а также эпителия желчных протоков и,
в зависимости от того, какое из этих поражений пре"
обладает (поражение печеночной паренхимы или
желчных протоков), развивается либо неонатальный
гепатит, либо билиарная атрезия, либо киста обще"
го желчного протока [14].

Возникающий при билиарной атрезии порталь"
ный и перипортальный фиброз прогрессирует и пе"
реходит в билиарный цирроз. Скорость распростра"
нения этого процесса очень широко варьирует и со"
вершенно непредсказуема, что лишний раз убеждает
в необходимости ранней диагностики и своевремен"
ного оперативного лечения. По данным недавно про"
веденных исследований, хирургическое лечение дол"
жно быть проведено не позднее 6–8 нед жизни. Со"
гласно результатам M. Davenport и соавт. [15], кото"
рые провели анализ исходов оперативного лечения
338 младенцев с билиарной атрезией, хороший про"
должительный успех был достигнут только в 40–50%
случаев. У остальных пациентов в ближайшие два года
возникла необходимость трансплантации печени. Учи"
тывая неблагоприятный прогноз при билиарной атре"
зии, следует признать актуальным ее пренатальную
диагностику с целью своевременного обеспечения
выбора рациональной акушерской тактики.

Рис. 17.39. Поперечное сечение брюш"
ной полости плода при билиарной атре"
зии. Изображение желчного пузыря от"
сутствует, дополнительно виден асцит.

Рис. 17.40.  Поперечное сечение
брюшной полости плода при агенезии
желчного пузыря. Изображение желч"
ного пузыря отсутствует.

Рис. 17.38. Поперечное сечение
брюшной полости плода при использо"
вании режима ЦДК. 1 – желчный пузырь;
2 – пупочная вена.
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Основным пренатальным эхографическим кри"
терием билиарной атрезии является отсутствие
изображения желчного пузыря (рис. 17.39). Билиар"
ная атрезия может быть установлена уже при скри"
нинговом ультразвуковом исследовании в 19–24 нед
беременности [5, 8, 16, 17]. В наблюдении, представ"
ленном C. Pameijer и соавт. [16], билиарная атрезия,
заподозренная на основании отсутствия эхотени
желчного пузяря, сочеталась с атрезией пищевода,
двенадцатиперстной кишки и протока поджелудоч"
ной железы. На основании проведенного пренаталь"
ного кариотипирования был диагностирован синд"
ром Дауна. Поэтому авторы рекомендуют в случаях
сочетания билиарной атрезии с другими пороками
проводить пренатальное кариотипирование с целью
исключения хромосомных аномалий.

Агенезия желчного пузыря

Агенезия желчного пузыря, так же как и билиар"
ная атрезия, характеризуется отсутствием его изоб"
ражения при ультразвуковом исследовании плода.
Обычно пренатальный диагноз агенезии желчного
пузыря устанавливается при скрининговом ультра"
звуковом исследовании в 20–24 нед беременности
(рис. 17.40). В то же время M. Bronshtein и соавт. [18]
удалось диагностировать агенезию желчного пузы"
ря в 7 случаях уже в начале II триместра беременнос"
ти. При этом у двух плодов были диагностированы
сочетанные аномалии. Наряду с этим А.М. Стыгар
[19] считает, что минимальные сроки диагностики
агенезии желчного пузыря составляют 23–25 нед
беременности.

При установлении агенезии желчного пузыря у
плода следует помнить, что окончательный прена"
тальный диагноз правомочен только при динамичес"
ком наблюдении и только в условиях регионального
центра пренатальной диагностики. При этом в неко"
торых случаях желчный пузырь становится виден пос"
ле рождения, хотя в пренатальном периоде его изоб"
ражение отсутствовало.

Следует отметить, что прогноз при агенезии
желчного пузыря в отличие от билиарной атрезии
благоприятный, поэтому эти пороки, характеризую"
щиеся одинаковой эхографической картиной, требу"
ют проведения дифференциальной диагностики.
Дифференциация агенезии желчного пузыря и били"

арной атрезии основана на оценке уровней фермен"
тов в околоплодных водах, так как при билиарной ат"
резии в отличие от агенезии желчного пузыря отме"
чается выраженное снижение ферментативной ак"
тивности. F. Muller и соавт. [20] одними из первых
провели динамическое изучение уровней ферментов
желудочно"кишечного тракта в околоплодных водах
в разные сроки беременности. Ими было установле"
но, что ферменты желудочно"кишечного тракта на"
чинают определяться в амниотической жидкости с
12–13 нед, т.е. когда исчезает анальная мембрана.
Однако диагностическое значение эти тесты приоб"
ретают после 18 нед беременности.

L. Le Moyec и соавт. [21] установили, что при
билиарной атрезии, кистозном фиброзе, трисомиях
и атрезиях кишечника отмечается значительное сни"
жение уровней ферментов желудочно"кишечного
тракта в амниотической жидкости. M. Ben"Ami и со"
авт. [5] в 18 нед беременности при билиарной атре"
зии у плода отметили снижение уровней гамма"глю"
тамил транспептидазы, общей щелочной фосфата"
зы и кишечной щелочной фосфатазы.

Удвоение желчного пузыря

Частота удвоения желчного пузыря в среднем со"
ставляет 2,5:10 000 (рис. 17.41). Впервые эта анома"
лия была обнаружена у императора Августуса, а пер"
вое описание пренатальной диагностики принадлежит
W. Sutter и Ph. Jeanty [22], которые диагностировали
удвоение желчного пузыря в 24 нед беременности при
скрининговом ультразвуковом исследовании.

В наших исследованиях пренатальный диагноз
удвоения желчного пузыря был установлен в 3 случа"
ях. В первом наблюдении удвоение желчного пузыря
было изолированной аномалией и установлено при
скрининговом ультразвуковом исследовании (рис.
17.42). Во втором наблюдении удвоение желчного
пузыря было обнаружено в 36 нед беременности у пло"
да с мекониевым перитонитом [23]. В ходе исследо"
вания было обнаружено, что к желчному пузырю при"
мыкает аналогичное ему образование. Для исключе"
ния сосудистого генеза этого образования (пупочная
вена) проведено цветовое допплеровское картирова"
ние, при котором потока крови через него не обнару"
жено (рис. 17.43). После родов ребенок был переве"
ден в специализированное хирургическое отделение,

Рис. 17.41. Схематическое
изображение удвоения желч"
ного пузыря.

Рис. 17.42. Беременность 23 нед. Поперечное
сечение брюшной полости плода. Отчетливо
видно удвоения желчного пузыря  (стрелки).

Рис. 17.43. Беременность 36 нед. Попе"
речное сечение брюшной полости плода.
Стрелками указаны два желчных пузыря.
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Рис. 17.45. Беременность 19 нед. По"
перечное сечение брюшной полости
плода. Стрелкой указан увеличенный в
размерах желчный пузырь плода.

Рис. 17.47. Беременность 34 нед. Попе"
речное сечение брюшной полости плода.
Стрелкой указан желчный пузырь с со"
держимым повышенной эхогенности.

Рис. 17.46. Беременность 32 нед. Попе"
речное сечение брюшной полости плода.
В просвете желчного пузыря стрелкой ука"
заны отдельные эхогенные включения.

где проведено хирургическое лечение стеноза под"
вздошной кишки и подтверждено удвоение желчного
пузыря. В третьем наблюдении удвоение желчного
пузыря (рис. 17.44) обнаружено у плода с множествен"
ными эхографическими признаками внутриутробно"
го инфицирования и критическим состоянием крово"
тока в артерии пуповины. Через несколько дней была
зарегистрирована внутриутробная гибель плода.

Холецистомегалия

Размеры желчного пузыря плода прогрессивно
увеличиваются прямо пропорционально возраста"
нию срока беременности. К настоящему времени уже
в нескольких странах были разработаны норматив"
ные значения размеров желчного пузыря плода (табл.
17.18). Проведенный нами анализ показал отсутствие
достоверных различий опубликованных нормативов
разными исследователями.

К холецистомегалии относят случаи, когда раз"
меры желчного пузыря плода превышают 95"й про"
центиль нормативных показателей. К настоящему
времени только B. Hertzberg и соавт. [24] провели
изучение холецистомегалии плода как маркера хро"
мосомных аномалий и пороков билиарного тракта.

Ими при оценке перинатальных исходов 39 случаев
холецистомегалии, за исключением одного ребенка
с изолированным дефектом межжелудочковой пере"
городки со спонтанным закрытием, не было отмече"
но наблюдений структурных анатомических дефек"
тов, хромосомных аномалий и пороков билиарного
тракта. По мнению авторов, изолированное увеличе"
ние размеров желчного пузыря не следует рассмат"
ривать как маркер врожденной и наследственной
патологии.

По данным А.М. Стыгара [19], также в случаях
холецистомегалии при динамическом наблюдении
была отмечена спонтанная нормализация размеров
желчного пузыря плода в последующие сроки бере"
менности. Кроме этого, было установлено, что про"
слеживается наследственный характер данной пато"
логии: у самих беременных также определялся уве"
личенный желчный пузырь.

Несмотря на представленные данные, в одном
из наших наблюдений холецистомегалия была обна"
ружена у плода с множественными пороками разви"
тия в 19 нед беременности (рис. 17.45).

Эхогенные включения

Эхоструктура содержимого желчного пузыря пло"
да обычно однородная анэхогенная. В некоторых слу"
чаях в его просвете могут обнаруживаться эхогенные
включения. Прошло 20 лет с момента первой публи"
кации в 1983 г. о пренатальном выявлении камней
желчного пузыря у плода [25]. Истинные камни желч"
ного пузыря у плода встречаются чрезвычайно редко
и к настоящему времени описаны только в 5 наблю"
дениях. В последнем клиническом наблюдении, опуб"
ликованном T. Kiserud и соавт. в 1997 г. [26], гиперэ"
хогенное включение было подтверждено у ребенка в
возрасте 8 месяцев. Большинство описываемых пре"
натально обнаруженных «камней желчного пузыря»,
по"видимому, не являются таковыми, так как спонтан"
но исчезают до или в ближайщие недели после родов.
По нашему мнению, правильнее говорить об «эхоген"
ном содержимом желчного пузыря у плода», чем о
«внутриутробных камнях желчного пузыря».

Эхогенный материал желчного пузыря плода
может быть представлен как единичными включени"
ями, так и полностью занимать весь просвет желч"

Рис. 17.44. Поперечное сечение брюшной полости плода.
Отчетливо видны асцит и два желчных пузыря (стрелки).
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ного пузыря (рис. 17.46, 17.47). За два последних
десятилетия было опубликовано более 70 случаев
обнаружения эхогенного содержимого желчного пу"
зыря у плода, однако до сих пор его происхождение
остается точно неустановленным [2].

Во многих случаях гиперэхогенного содержимо"
го желчного пузыря были обнаружены сочетанные
изменения плода: задержка внутриутробного разви"
тия, макросомия, врожденные пороки развития (по"
роки сердца, гидронефроз, гастрошизис, аномалии
опорно"двигательного аппарата), диссоциированное
развитие плодов"близнецов, врожденный гепатит,
трисомия 21. Среди материнских факторов были от"
мечены кровотечение, диабет и прием тератогенных
препаратов во время беременности. Наряду с этим у
каждого третьего плода с гиперэхогенными включе"
ниями в желчном пузыре не было зарегистрировано
сочетанных изменений.

О казуистически редкой находке у плода в III три"
местре беременности (аденомиоматоз желчного пузы"
ря) сообщили M. Bethune и M. Pahuja [27]. Эхографи"
ческая картина характеризовалась выраженным повы"
шением эхогенности содержимого желчного пузыря и
наличием акустической тени. В ходе обследования но"
ворожденного был окончательно установлен диагноз
аденомиоматоза желчного пузыря, который характери"
зуется пролиферацией эпителия с псевдожелезисты"
ми структурами и синусами Рокитанского – Ашоффа и
гиперплазией мышечной оболочки.

Вероятной причиной, по нашему мнению, повы"
шения эхогенности содержимого желчного пузыря при
задержке внутриутробного развития плода и гастро"
шизисе является нарушение регионального кровооб"
ращения, что нередко отмечается при гиперэхогенном
кишечнике [28]. Нам кажется неубедительным пред"
положение А.М. Стыгара и В.Н. Демидова [29], что
мелкие (до 1 мм) включения высокой эхогенности в
желчном пузыре плода являются эхографическими
признаками внутриутробного инфицирования, так как
сами же авторы утверждают, что «лечение не требу"
ется, так как в первые дни внеутробной жизни проис"

ходит опорожнение желчного пузыря, и эхогенные
включения исчезают полностью без каких"либо кли"
нических последствий». Правда несколькими годами
позже А.М. Стыгар [19], проведя сравнительный ана"
лиз результатов оценки функционального состояния
плода, а также лабораторных и клинических призна"
ков инфицирования в случаях гиперэхогенных вклю"
чений в желчном пузыре, поставил под сомнение ра"
нее высказанное предположение об инфекционном
генезе этого акустического феномена.

По мнению всех исследователей, опубликовав"
ших более 70 случаев, гиперэхогенные включения в
желчном пузыре не являются убедительным призна"
ком внутриутробного инфицирования. Только в 1 из
всех опубликованных наблюдений отмечен врожден"
ный гепатит сифилитической этиологии.

Анализ опубликованных случаев убедительно
свидетельствует, что эхогенные включения в желч"
ном пузыре плода выявляются только в III триместре
беременности. Так, T. Kiserud и соавт. [26] продемон"
стрировали, что при скрининговом ультразвуковом
обследовании 1133 плодов до 28 нед не было выяв"
лено ни одного случая рассматриваемого акустичес"
кого феномена, тогда как при селективном обследо"
вании 523 плодов в III триместре беременности в 6
случаях он был обнаружен (33–38 нед). О наиболь"
шей серии наблюдений эхогенных включений в жел"
чном пузыре у плода сообщили D. Brown и соавт. [30].
В их исследованиях все 26 случаев были диагности"
рованы в сроки от 28 до 42 нед (средний срок – 36/2
нед). Поэтому истинная частота встречаемости ги"
перэхогенного содержимого желчного пузыря у пло"
да не может быть точно установлена, так как ультра"
звуковое исследование в III триместре беременнос"
ти в те годы, как правило, проводилось преимуще"
ственно по показаниям.

По данным T. Kiserud и соавт. [26], эхогенные
включения спонтанно исчезли в раннем неонатальном
периоде в 4 случаях, в одном наблюдении – на 5"й не"
деле жизни. Только у одного ребенка гиперэхогенное
включение сохранилось к 8 месяцам жизни. В иссле"

Таблица 17.18. Размеры желчного пузыря плода в зависимости от срока беременности [3]

Срок Продольный размер, мм Переднезадний размер, мм Поперечный размер, мм
беремен"
ности, процентиль
нед

5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й

15–16 4 7 10 2 3 4 3 4 5
17–18 6 9 12 2 3 4 3 4 5
19–20 10 12 14 3 4 5 4 5 6
21–22 12 16 20 3 4 5 3 5 7
23–24 14 17 20 4 5 6 4 6 8
25–26 16 19 22 4 5 6 4 6 8
27–28 16 20 24 4 6 8 5 6 7
29–30 18 23 28 5 6 7 6 8 10
31–32 19 25 31 4 6 8 6 8 10
33–34 18 23 28 4 6 8 5 7 9
35–36 20 25 30 4 6 8 5 8 11
37–38 18 26 34 4 6 8 4 6 8
39–40 19 26 33 4 6 8 4 6 8
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Рис. 17.49. Беременность 34–35 нед. Поперечное сечение брюшной полости плода. Стрел"
кой указана киста общего желчного протока. А – В"режим. Б – режим энергетического доп"
плеровского картирования. Отчетливо видно отсутствие сосудистого генеза кисты.

Рис. 17.48. Схематическое
изображение кисты общего
желчного протока.
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дованиях D. Brown и соавт. [30] эхогенные включения
спонтанно исчезали к концу первого месяца жизни.
Согласно проведенному нами анализу более 70 опуб"
ликованных случаев было установлено, что спонтан"
ное исчезновение гиперэхогенного содержимого жел"
чного пузыря отмечено более чем у половины плодов
еще до родов и еще в 1/3 случаев в первые недели
жизни. При изолированном повышении эхогенности
желчного пузыря и его спонтанном разрешении не
было зарегистрировано нарушений функции желчно"
го пузыря и печени по данным клинико"лабораторно"
го обследования после родов.

В наших исследованиях гиперэхогенное содер"
жимое желчного пузыря было выявлено у 6 плодов,
частота обнаружения составила 0,16 случаев на 1000
плодов [31]. В 4 наблюдениях гиперэхогенный желч"
ный пузырь был изолированной находкой. В этих слу"
чаях беременности закончились срочными родами,
в неонатальном периоде патологии со стороны же"
лудочно"кишечного тракта не выявлено. Следует от"
метить, что в 2 случаях родились дети с массой бо"
лее 4000 г. В одном наблюдении дополнительно была
диагностирована умеренная правосторонняя вентри"
куломегалия. Ребенок находится под наблюдением
невропатолога. В последнем случае гиперэхогенный
желчный пузырь сочетался с множественными поро"
ками развития (агенезия мозолистого тела и червя
мозжечка, лицевые аномалии, диафрагмальная гры"
жа, аномалии скелета), беременность прервана по
медицинским показаниям.

Таким образом, изолированное повышение эхо"
генности желчного пузыря у плода является «добро"
качественной» находкой и его не следует относить к
пренатальным ультразвуковым маркерам врожден"
ной и наследственной патологии.

Кисты общего желчного протока

Кисты общего желчного протока встречаются
крайне редко, их популяционная частота, по дан"
ным одного исследования, составила 0,005 случая
на 10 000 живорожденных [32]. Как правило, это
спорадическое состояние. О семейных случаях за"
болевания не сообщалось. Кисты общего желчно"
го протока преимущественно встречаются у дево"
чек, а более 70% всех случаев было зарегистриро"
вано в Юго"Западной Азии и Японии [1, 33].

Вопросы патогенеза кист общего желчного про"
тока до настоящего времени остаются дискутабель"
ными. Их развитие может быть результатом: 1 – сег"
ментарной слабости стенки общего желчного прото"
ка, приводящей к его расширению; 2 – обструкции
дистального отдела общего желчного протока, в ре"
зультате чего повышается давление и происходит
вторичное расширение его проксимальных отделов;
3 – сочетания этих двух факторов [1]. Кисты чаще
всего бывают одиночными, они могут распростра"
няться как на внутрипеченочные, так и внепеченоч"
ные отделы желчных путей (рис. 17.48).

Пренатальная диагностика кист общего желчно"
го протока имеет важное значение, так как лечение
только хирургическое, поскольку положительного
эффекта от консервативного лечения нет. Основной
причиной подобной практики служит предупрежде"
ние развития осложнений в органах дуоденогепато"
билиарной системы, которые могут перейти в били"
арный цирроз, хронический панкреатит, гастродуо"
денит, хронический холангит. Описаны также случаи
злокачественного перерождения кисты. Среди соче"
танных аномалий до 40% составляют билиарные об"
струкции [34, 35]. Оперативное лечение обычно зак"
лючается в гепатико(холедохо)еюностомии.

Впервые пренатальная ультразвуковая диагно"
стика кисты желчного протока была осуществлена
K. Dewbury и соавт. [32] в 1980 г. В представленном
ими наблюдении цирроз печени сформировался уже к
десятому дню жизни. Поэтому многие специалисты
считают, что пренатальная диагностика кисты общего
желчного протока и своевременное хирургическое ле"
чение позволят предотвращать серьезные осложнения.

Пренатальная ультразвуковая диагностика кис"
ты общего желчного протока основана на обнаруже"
нии анэхогенного образования округлой формы в
правом верхнепереднем квадранте брюшной поло"
сти вблизи воротной вены. Важное дополнительное
значение имеет выявление тубулярных структур, на"
правляющихся от кисты в паренхиму печени [1, 36].

К настоящему времени нам удалось найти опи"
сание более 30 случаев пренатальной диагностики
кисты общего желчного протока [11, 32, 35, 37–53].
Кисты выявлялись в среднем в 24,2 нед (15–37 нед).
Оперативное лечение проведено в среднем в возра"
сте 41 дня жизни.
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Глава 17. Желудочно"кишечный тракт

R. Redkar и соавт. [42] в серии из 13 случаев сооб"
щают, что точность пренатальной диагностики кисты
общего желчного протока составила только 15%. Наи"
более часто при ультразвуковом исследовании плода
ошибочно выставлялся диагноз интраабдоминальной
кисты неизвестной этиологии, атрезии двенадцатипер"
стной кишки и кисты яичника. В нашем наблюдении
первоначально был выставлен диагноз порока желу"
дочно"кишечного тракта [2]. Затем в другом центре
пренатальной диагностики была установлена киста
яичника. Только при повторном консультативном об"
следовании в нашем центре в 34–35 нед беременнос"
ти обнаруженное ранее образование было правильно
интерпретировано как киста общего желчного протока
(рис. 17.49). Ребенок после родов был переведен в спе"
циализированное хирургическое отделение, где пре"
натальный диагноз был полностью подтвержден и про"
ведено успешное оперативное лечение.

В наблюдении Е.А. Шевченко [53] киста общего
желчного протока у плода была обнаружена в 18–19
нед беременности. Она имела округлую форму, чет"
кие контуры и анэхогенное содержимое. При повтор"
ном обследовании в 23–24 нед образование сохра"
няло те же размеры и локализовалось в области во"
рот печени, было аваскулярным и имело однородную
анэхогенную структуру (рис. 17.50). Пренатальный
диагноз был подтвержден после родов.

В последние годы для проведения дифферен"
циальной диагностики кисты общего желчного про"
тока с другими пороками некоторыми исследова"

телями была использована ее аспирация под
эхографическим контролем. Так, C. Chen [44] в
20 нед беременности обнаружил анэхогенное об"
разование округлой формы в правом верхнепе"
реднем квадранте брюшной полости вблизи во"
ротной вены. Размер образования составил
43х22 мм. С целью дифференциальной диагнос"
тики была проведена аспирация кисты и удалено
15 мл желто"золотой жидкости. На основании по"
лученных данных был выставлен диагноз кисты
общего желчного протока. При повторной аспира"
ции ввиду увеличившегося размера кисты до
46х30 мм в 27 нед беременности было удалено 20
мл аналогичной жидкости. Размер кисты в 39 нед
составил 71х29 мм. Ребенок был успешно проопе"
рирован на четвертый день жизни. По мнению ав"
тора, пренатальная аспирация не является эффек"
тивным методом лечения кисты общего желчного
протока, но может быть использована в случаях
затруднения проведения дифференциальной ди"
агностики с другими пороками развития.

Таким образом, оценка желчного пузыря плода
при скрининговом ультразвуковом исследовании во
второй половине беременности позволяет прена"
тально диагностировать широкий спектр его анома"
лий, часть из которых имеет важное значение для
своевременной оптимизации акушерской тактики.
Поэтому целесообразно включить оценку желчного
пузыря плода в протокол скринингового ультразву"
кового исследования.

БА

Рис. 17.50. Беременность 23–24 нед. Киста общего желчного протока (стрелка). А – В"режим. Б – режим энергетического
допплеровского картирования. Отчетливо видно отсутствие сосудистого генеза кисты [53].
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Селезенка плода хорошо визуализируется при
поперечном сканировании его живота в виде обра"
зования солидной структуры, расположенного поза"
ди желудка выше левой почки (рис. 17.51). По своей
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эхогенности селезенка подобна ткани почки и, как
правило, гомогенна [1].

При подозрении на спленомегалию следует про"
водить биометрию селезенки с определением про"
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редь на выявлении аномального взаимоотношения
между органами брюшной полости и врожденных
пороков сердца [1]. При ультразвуковом исследова"
нии плода полисплению достаточно трудно диффе"
ренцировать со спленомегалией. Ключевым момен"
том в дифференциальной диагностике является тща"
тельная визуализация магистральных сосудов. При
полисплении ход нижней полой вены, как правило,
оказывается прерванным. Поэтому дилатированная
непарная вена (в норме диаметром 1–2 мм в III три"
местре) достигает диаметра аорты и визуализирует"
ся рядом с ней [2, 3].

Прогноз при асплении/полисплении чаще все"
го неблагоприятный из"за частого сочетания с тяже"

Рис. 17.51. Поперечное сечение брюшной полости плода.
1 – селезенка; 2 – желудок.

1

2

дольного, вертикального и поперечного размеров
(табл. 17.19). Продольный и вертикальный размеры
селезенки определяют при продольном сканирова"
нии плода, поперечный размер – при поперечном
сканировании туловища плода. При этом выбирают
для измерения ту плоскость, в которой селезенка
имеет наибольшие размеры.

Среди пренатально обнаруживаемых изменений
селезенки наиболее часто регистрируются аспле"
ния/полиспления, спленомегалия, кисты и опухоли.

Аспления/полиспления

Врожденная аспления, или синдром асплении,
как правило, сочетается с другими пороками раз"
вития, включая обратное расположение внутренних
органов, пороки сердца и трехдольчатые легкие.
При полисплении (синдром Ивемарка) многодоль"
чатая селезенка имеет от 2 до 9 равных долей и так"
же часто сочетается с обратным расположением
внутренних органов и пороками сердца. Наруше"
ния поворота кишечника отмечаются в 80% случа"
ев, две верхние полые вены встречаются в 50% на"
блюдений, а в 70% нижняя полая вена отсутствует,
в связи с чем кровь проходит через непарную вену,
которая может находиться либо слева, либо спра"
ва. Среди врожденных пороков сердца наиболее
часто встречаются декстрокардия, единственный
желудочек, дефект межпредсердной перегородки,
транспозиция главных артерий и двойной выход из
правого желудочка. Полиспления встречается в 3
раза чаще, чем аспления.

Пренатальное ультразвуковое обнаружение ас"
плении/полисплении основывается в первую оче"

Таблица 17.19. Нормативные значения размеров селезенки плода [1]

Срок Продольный размер, мм Вертикальный размер, мм Поперечный размер, мм
беремен"
ности, процентиль
нед

5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й 5"й 50"й 95"й

18 7 14 21 3 8 11 4 9 13
19 12 16 23 4 8 12 4 9 14
20 11 18 26 5 8 12 5 10 15
21 12 20 27 5 9 13 6 11 16
22 15 22 29 6 10 13 7 12 16
23 16 23 31 7 10 14 8 12 17
24 19 25 32 7 11 15 8 13 18
25 19 26 33 7 11 15 9 14 19
26 20 27 34 8 12 15 10 15 19
27 22 29 37 9 13 17 10 15 20
28 24 31 38 10 13 17 11 16 21
29 25 33 40 10 14 18 12 17 21
30 27 34 41 11 15 19 13 17 22
31 30 36 43 12 15 19 13 18 23
32 31 38 45 12 16 20 14 19 24
33 33 40 47 13 16 20 15 20 24
34 35 43 50 13 17 21 16 20 25
35 38 45 52 14 18 22 16 21 26
36 41 48 55 15 19 22 17 22 27
37 44 51 58 15 19 23 18 23 27
38 47 54 62 16 20 23 18 23 28
39 51 58 65 17 20 24 19 24 29
40 55 62 70 17 21 25 20 25 29
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Рис. 17.54. Киста селезенки (стрелка). Поперечное сече"
ние туловища плода.

Рис. 17.53. Киста селезенки. Косое сечение туловища пло"
да. 1 – киста; 2 – желудок.

1

2

БА

Рис. 17.52. Спленомегалия при внутриутробном инфицировании. А – В"режим.
Б – режим ЦДК. Отчетливо видно увеличение размеров селезенки (стрелка).

лыми комбинированными пороками сердца. На пер"
вом году жизни умирает до 45–90% детей.

Спленомегалия

Увеличение размеров селезенки у плода обна"
руживается достаточно легко, поскольку в этих слу"
чаях часто отмечается увеличение размеров живота
плода, а также смещение и аномальная форма же"
лудка (рис. 17.52). Нередко спленомегалия сочета"
ется с увеличением размеров печени. Обычно спле"
номегалия выявляется только во второй половине бе"
ременности.

Тактика ведения беременности при спленоме"
галии у плода зависит в первую очередь от причин,
вызвавших увеличение размеров селезенки, по"
скольку изолированная спленомегалия у плода
встречается редко. Наиболее частыми причинами
спленомегалии у плода являются внутриутробные
инфекции, новообразования, гематологические и
метаболические нарушения, застойная сердечная
недостаточность, а также синдромы Беквита – Виде"
мана и Дауна [2].

Среди внутриутробных ин"
фекций, сопровождавшихся раз"
витием спленомегалии, в литера"
туре описаны цитомегаловирус,
краснуха, вирус Коксаки, ветряная
оспа, токсоплазмоз и сифилис.
При внутриутробном инфицирова"
нии наряду с увеличением разме"
ров селезенки в ней могут визуа"
лизироваться мелкие гиперэхо"
генные включения.

Из неопластических образова"
ний, приводящих к спленомегалии
у плода, описаны случаи кист и га"
мартом. Врожденные кисты селе"

зенки встречаются достаточно редко, на них приходит"
ся всего 10% всех кист селезенки. При ультразвуковом
исследования плода они определяются в виде однока"
мерных анэхогенных образований округлой формы с
четкими контурами (рис. 17.53, 17.54). Гамартомы ха"
рактеризуются чаще всего многокамерным образова"
нием, хотя возможно и однокамерное строение.

Метаболические нарушения при спленомегалии
включают болезнь Гаучера, болезнь Неймана – Пика,
болезнь Вольмана, гипотиреоидизм и галактоземию.

Нередко причинами спленомегалии в прена"
тальном периоде являются резус"конфликт, врож"
денная гемолитическая анемия и другие анемии, со"
четающиеся с неиммунной водянкой плода.

Синдром Беквита – Видемана в пренатальном
периоде нередко проявляется следующими измене"
ниями у плода: макроглоссией, висцеромегалией,
гемигипертрофией, повышением эхогенности кор"
кового слоя почек, омфалоцеле или пупочной гры"
жей. Гепатоспленомегалия также может быть одним
из пренатальных эхографических маркеров синдро"
ма Дауна [4–7].
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НОВООБРАЗОВАНИЯ БРЮШНОЙ ПОЛОСТИ

Среди новообразований брюшной полости наи"
более часто встречаются тератомы и лимфангиомы.

Лимфангиома

Абдоминальная лимфангиома относится к доб"
рокачественным опухолям. Выделяют три основные
формы лимфангиом: простую, кавернозную и кистоз"
ную. Лимфангиома может занимать любую локали"
зацию, но наиболее часто располагается в области
шеи (95%) [1]. По данным N. Anderson и J. Kennedy
[2], 75% лимфангиом располагается в области шеи,
20% – в подмышечной области, 2% – в брюшной по"
лости и ретроперитонеально, 2% – поражают конеч"
ности и кости и 1% – средостение. Среди лимфанги"
ом, располагающихся ниже диафрагмы, 63% опухо"
лей имеют левостороннюю локализацию [3].

Абдоминальные лимфангиомы встречаются до"
статочно редко у плода. К настоящему времени нам
удалось найти описание 16 случаев пренатальной
ультразвуковой диагностики абдоминальных лим"
фангиом (табл.17.20).

Эхографическая картина абдоминальных лим"
фангиом обычно представлена практически пато"
гномоничным изображением многокамерного кис"
тозного образования, не связанного с органами
брюшной полости (рис. 17.55). Наиболее часто аб"
доминальные лимфангиомы исходят из брыжейки
тонкой кишки и забрюшинного пространства. Хотя
абдоминальные лимфангиомы являются доброкаче"

ственными образованиями, они в случаях больших
размеров могут приводить к компрессии витальных
органов и асциту.

В наблюдении, опубликованном нами несколько
лет назад, сообщалось о пренатальном спонтанном ис"
чезновении многокамерного кистозного образования
в левой нижней части брюшной полости плода в 27 нед
беременности [10]. Образование достигало в 20–21
нед размеров 46х33х55 мм, а при повторном исследо"
вании в 22 нед констатировано уменьшение размеров
образования до 21х21х27 мм. Учитывая положительную
динамику и отсутствие сочетанных пороков, пациент"
ке было рекомендовано динамическое наблюдение,
при котором констатировано спонтанное исчезновение
образования. В то время это образование было расце"
нено нами как тератома брюшной полости, но ретрос"
пективный анализ опубликованных наблюдений свиде"
тельствует, что многокамерное строение и отсутствие
солидного компонента образования практически пато"
гномонично для лимфангиомы брюшной полости. К со"
жалению, установить точный диагноз в том наблюде"
нии не представилось возможным в виду спонтанного
исчезновения образования. О спонтанном исчезнове"
нии подобного образования брюшной полости плода,
расцененного как лимфангиома, сообщили также А.М.
Стыгар и В.Н. Демидов [9].

В другом наблюдении многокамерное кистозное
образование в правой нижней части брюшной поло"
сти плода было обнаружено в 27 нед беременности

3. Sheley R.C., Nyberg D.A., Kapur R. Azygous continuation of the
interrupted inferior vena cava: a clue to prenatal diagnosis of the
cardiosplenic syndromes // J. Ultrasound Med. 1995. V. 14. № 5.
Р. 381–387.

4. Macones G.A., Johnson A., Tilley D. et al. Fetal
hepatosplenomegaly associated with transient myeloproliferative
disorder in trisomy 21 // Fetal Diagn. Ther. 1995. V. 10. № 2. P.
131–133.

5. Hartung J., Chaoui R., Wauer R., Bollmann R. Fetal
hepatosplenomegaly: an isolated sonographic sign of trisomy 21

in a case of myeloproliferative disorder // Ultrasound Obstet.
Gynecol. 1998. V. 11. P. 453–455.

6. Smrcek J.M., Baschat A.A., Germer U. et al. Fetal hydrops and
hepatosplenomegaly in the second half of pregnancy: a sign of
myeloproliferative disorder in fetuses with trisomy 21 // Ultrasound
Obstet. Gynecol. 2001. V. 17. P. 403–409.

7. Ogawa M., Hosoya N., Sato A., Tanaka T. Is the degree of fetal
hepatosplenomegaly with transient abnormal myelopoiesis closely
related to the postnatal severity of hematological abnormalities in Down
syndrome? // Ultrasound Obstet. Gynecol. 2004. V. 24. P. 83–85.

Рис. 17.56. Абдоминальная лимфангиома (стрелки).Рис. 17.55. Абдоминальная лимфангиома (стрелки).
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(рис. 17.56). Его размер составил 51х30 мм. При ди"
намическом эхографическом наблюдении было от"
мечено постепенное увеличение размера абдоми"
нальной лимфангиомы, который в 36–37 нед соста"
вил 62х51 мм. После родов за ребенком было про"
должено динамическое наблюдение, в ходе которо"
го размеры опухоли практически не изменились. В
16 мес жизни было проведено успешное хирургичес"
кое лечение, при котором удалена лимфангиома бры"
жейки тонкой кишки.

Суммарный анализ опубликованных данных сви"
детельствует, что в большинстве случаев перина"
тальный исход при лимфангиоме благоприятный.
Только А.М. Стыгар [7] сообщил о 2 наблюдениях
смерти в неонатальном периоде детей с лимфанги"
омой брюшной полости. В этих случаях лимфангио"
мы были больших размеров и сопровождались асци"
том. Прерывание беременности было осуществлено

Таблица 17.20. Суммарные данные литературы о пренатальной ультразвуковой диагностике и перинатальных исходах
при лимфангиомах брюшной полости (дополненные данные [4])

Авторы

K. Kozlowski и
соавт., 1988 [5]

V. Katz и соавт.,
1992 [6]

А.М. Стыгар,
1994 [7]

A. Salvador
и соавт., 1996 [8]
А.М. Стыгар,
В.Н. Демидов,
1996 [9]
М.В. Медведев
и соавт., 1997 [10]
R. Devesa
и соавт., 1997 [11]
P. Kaminopetros
и соавт., 1997 [12]
N. Suzuki и соавт.,
1998 [13]

P. Deshpande
и соавт., 2001 [14]
О.И. Гусева,
О.А. Щербина,
2002 [15]
М.В. Медведев,
2002 [4]
M. Ho и соавт.,
2002 [16]
G. Cali, F. Labate,
2003 [17]
A. Groves и соавт.,
2003 [18]

Срок
беремен"
ности, нед

19

28

35

III триместр

31

22

20–21

24

28

31

20

26

27

30

25

19

Данные эхографии

Левостороннее многокамерное гипоэхогенное
образование больших размеров,

распространяющееся на левую ногу
Многокамерное кистозное образование в левой

нижней части брюшной полости

Многокамерное кистозное образование брюшной
полости

Многокамерное кистозное образование брюшной
полости

Правостороннее многокамерное кистозное
образование очень больших размеров

Многокамерное кистозное образование небольших
размеров в левой части брюшной полости

Многокамерное кистозное образование в левой
нижней части брюшной полости

Левостороннее многокамерное образование с
анэхогенным содержимым

Правостороннее многокамерное кистозное
образование, распространяющееся на правое бедро

Кистозное образование больших размеров,
распространяющееся на левую половину стенки

грудной клетки
Левостороннее многокамерное кистозное

образование, распространяющееся на левое бедро
Правостороннее многокамерное кистозное

образование

Многокамерное кистозное образование в правой
нижней части брюшной полости

Многокамерное кистозное образование в нижней
части брюшной полости

Многокамерное кистозное образование брюшной
полости больших размеров

Левостороннее многокамерное образование с
анэхогенным содержимым

Перинатальные исходы

Прерывание беременности

Стабильное состояние в
постнатальном периоде,

запланировано оперативное
лечение в возрасте 1 года, если

образование спонтанно не
исчезнет

Смерть в неонатальном периоде

Смерть в неонатальном периоде

Успешное полное дренирование
на 6"й день жизни

Спонтанное исчезновение
образования в 34 нед

Спонтанное исчезновение
образования в 27 нед

Хирургическое удаление в
возрасте 2 мес

Прерывание беременности

Склеротерапия с частичным
успехом

Ребенок не оперирован,
нормальное развитие в 2 года

Прерывание беременности

Успешное хирургическое
удаление в возрасте 16 мес

Успешное хирургическое
удаление в возрасте 5 суток

Успешное хирургическое
удаление в возрасте 8 суток

Успешное хирургическое
удаление в возрасте 6 нед

в 3 случаях, также в 3 наблюдениях отмечено спон"
танное исчезновение лимфангиомы. У 7 детей с изо"
лированной лимфангиомой было проведено успеш"
ное хирургическое лечение.

Таким образом, суммарный анализ опубликован"
ных данных свидетельствует, что при изолированной
абдоминальной лимфангиоме перинатальный исход
благоприятный – выжили 9 из 11 детей, т.е. 81,8%. В
случаях сочетания лимфангиомы с асцитом или рас"
пространения лимфангиомы на другие части тела про"
гноз резко ухудшается. Поэтому в случаях пренаталь"
ной диагностики абдоминальной лимфангиомы необ"
ходимо уделять особое внимание исключению сочетан"
ных изменений, при отсутствии которых в подавляю"
щем большинстве случаев возможен благоприятный
исход. Однако следует помнить, что сочетанные изме"
нения могут присоединиться позднее, поэтому необ"
ходимо динамическое эхографическое наблюдение.

ak
us

he
r-li

b.r
u



483

Глава 17. Желудочно"кишечный тракт

Тератома

Тератома относится к доброкачественным опу"
холям, развивающимся из различных тканей, кото"
рые могут быть производными всех трех зародыше"
вых листков. Самой частой локализацией тератом (до
40%) является крестцово"копчиковый отдел позво"
ночника. Доля тератом, располагающихся в брюш"
ной полости, составляет не более 2% [19].

В последние 10 лет было опубликовано не бо"
лее 10 клинических наблюдений пренатальной уль"
тразвуковой диагностики абдоминальных тератом.
В отечественной периодике до настоящего време"
ни опубликовано только одно наше наблюдение [20].
При ультразвуковом исследовании в 25 нед бере"
менности в нижних отделах брюшной полости пло"
да было обнаружено образование, имеющее фор"
му, близкую к «восьмерке» (рис. 17.57). Диаметры
петель «восьмерки» составили 40 и 30 мм. Отличи"
тельной особенностью образования было наличие
солидных компонентов. Взаимосвязь этого образо"
вания с органами брюшной полости не была обна"
ружена. На основании полученных данных был выс"
тавлен пренатальный диагноз тератомы брюшной
полости. За пациенткой осуществлялось динами"
ческое наблюдение. В 37 нед размер большей пет"
ли «восьмерки» составил 99х77х74 мм, меньшей –
54х49х61 мм. Образование сохраняло интактность
по отношению к желудку, кишечнику, печени, селе"
зенке, поджелудочной железе, почкам и мочевому
пузырю. Пациентка родоразрешена в доношенном
сроке, ребенок успешно прооперирован в возрасте
1,5 месяцев. Образование интимно прилегало к вис"
церальной поверхности печени и печеночно"две"
надцатиперстной связке. Результат морфогистоло"
гического исследования удаленного образования –
зрелая тератома.

В пренатальном периоде в ходе ультразвуково"
го исследования тератому брюшной полости можно
заподозрить при обнаружении образования преиму"
щественно кистозно"солидного строения. Важной
отличительной особенностью тератом является на"
личие гиперэхогенных включений в солидном компо"
ненте, а также интактность образования по отноше"
нию к органам брюшной полости. По данным многих
исследователей, тератомы могут быть выявлены пре"
натально уже в 19–20 нед беременности.

Забрюшинные тератомы характеризуются ана"
логичной эхоструктурой, но имеют соответствующую
локализацию. Впервые о пренатальной ультразвуко"
вой диагностике забрюшинной тератомы в отече"
ственной практике сообщили М.В. Медведев и В.Д.
Дуболазов в 1989 г. [21]. За последующие годы в на"
шей стране были диагностированы еще несколько
случаев забрюшинной тератомы. В этих наблюдени"
ях тератома была представлена кистозно"солидным
образованием и располагалась в забрюшинном про"
странстве (рис. 17.58).

Прогноз и пренатальная тактика при абдоми"
нальных тератомах зависят от типа, локализации и
размеров опухоли. Принципиально важным являет"
ся исключение сочетанных аномалий и уточнение,
насколько это возможно, степени вовлеченности в
патологический процесс жизненно важных структур.
При отсутствии сочетанных пороков и интактности
абдоминальной тератомы по отношению к органам
брюшной полости прогноз благоприятный. В случае
принятия семьей решения о пролонгировании бере"
менности показано динамическое эхографическое
наблюдение. Родоразрешение следует осуществ"
лять только в условиях регионального перинатально"
го центра с последующим переводом ребенка в спе"
циализированное хирургическое отделение.

Рис. 17.58. Забрюшинная тератома (стрелки).Рис. 17.57. Абдоминальная тератома (стрелки).
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Глава 18

МОЧЕВЫДЕЛИТЕЛЬНАЯ СИСТЕМА

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ

Врожденные пороки и аномалии мочевыдели!
тельной системы (МВС) занимают одно из ведущих
мест в структуре пренатальной патологии, их
удельный вес составляет 25–27% [1, 2]. Общеприз!
нанным считается, что пороки МВС относятся к лег!
ко выявляемой патологии. По данным норвежских
специалистов C. Isaksen и соавт. [2], ультразвуко!
вой диагноз при нарушениях развития МВС полно!
стью совпадает с результатами патологоанатоми!
ческих исследований в 87% случаев, а основной
диагноз – в 91% наблюдений. Согласно результа!
там мультицентрового исследования, проведенно!
го в европейских странах в конце 90!х гг., точность
пренатальной ультразвуковой диагностики пороков
МВС составила 89% [3].

В нашей стране изучение органов МВС являет!
ся обязательной составной частью протокола скри!
нингового ультразвукового исследования во II и в III
триместрах беременности и включает оценку почек
и мочевого пузыря плода.

Визуализация почек плода во второй полови!
не беременности не представляет особых трудно!
стей благодаря их типичному расположению, фор!
ме и эхоструктуре [4, 5]. Оптимальной плоскостью
сканирования для идентификации почек является
поперечное сечение верхней трети брюшной поло!
сти плода (рис. 18.1). В этой же плоскости при не!
обходимости осуществляют измерение толщины,

ширины, окружности почек и переднезаднего раз!
мера почечных лоханок.

Почки плода при ультразвуковом исследовании
представлены округлыми образованиями средней
или пониженной эхогенности по обе стороны от по!
звоночника. Характерным признаком является визу!
ализация центрального щелевидного анэхогенного
пространства, соответствующего почечным лохан!
кам. В норме переднезадний размер почечных лоха!
нок при поперечном сканировании во II триместре бе!
ременности обычно не превышает 5 мм, в III тримес!
тре – 6–7 мм. При продольном сканировании почки
имеют бобовидную форму (рис. 18.2). В этой плос!
кости осуществляют измерение их длины от верхне!
го до нижнего полюса, располагая датчик параллель!
но длинной оси аорты.

Нормативные показатели размеров почек пло!
да представлены в таблице 18.1. При скрининго!
вой оценке для исключения увеличения размеров
почек плода чаще всего используют отношение
площади области проекции поперечного сечения
почек с позвоночником к площади поперечного се!
чения живота плода. В норме это отношение не
превышает 1/3 [4].

Изучение внутренней структуры почек – чаше!
чек, пирамидок, аркуатных артерий – возможно пос!
ле 20 нед беременности при использовании высоко!
разрешающей эхографии. Помимо прямой визуали!

Рис. 18.1. Поперечное сечение туловища плода. Почки пло!
да указаны стрелками.

Рис. 18.2. Продольное сечение туловища плода. 1 – почка;
2 – надпочечник.
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Таблица 18.1. Нормативные значения размеров почек плода [6]

Срок Размеры почек плода
бере!
мен! длина, мм толщина, мм ширина, мм
ности,
нед процентиль

5!й 50!й 95!й 5!й 50!й 95!й 5!й 50!й 95!й

14 11 12 13 5 6 7 7 8 9
15 12 14 16 5 6 7 8 9 10
16 13 15 17 6 7 8 8 9 10
17 13 16 19 6 7 8 9 10 11
18 14 17 20 7 8 9 9 11 13
19 16 19 22 8 9 10 10 12 14
20 16 20 24 8 9 10 11 13 15
21 17 21 25 9 10 11 11 13 15
22 19 23 27 10 11 12 12 14 16
23 20 24 28 11 12 13 13 15 17
24 21 25 29 11 12 13 14 16 18
25 23 27 31 11 12 13 15 17 19
26 24 28 32 11 13 15 15 17 19
27 25 29 33 11 13 15 16 18 20
28 26 30 34 12 14 16 16 19 22
29 28 32 36 13 15 17 17 20 23
30 29 33 37 13 15 17 18 21 24
31 30 34 38 14 16 18 18 21 24
32 32 36 40 14 16 18 19 22 25
33 33 37 41 15 17 19 20 23 26
34 33 38 43 15 18 20 21 24 27
35 35 40 44 15 18 21 22 25 28
36 36 41 46 16 19 22 22 25 28
37 37 42 47 16 19 22 23 26 29
38 38 43 48 17 20 23 23 27 31
39 40 45 50 18 21 24 24 28 32
40 41 46 51 18 21 24 25 29 33
41 42 47 52 19 22 25 25 29 33

Таблица 18.2. Нормативные значения длины надпочечни!
ков плода [7]

Срок Длина надпочечников, мм
бере!
мен! процентиль
ности,
нед 5!й 50!й 95!й

20 6 9 12
21 6 10 13
22 7 10 13
23 8 11 14
24 8 11 14
25 9 12 15
26 9 12 16
27 10 13 16
28 10 14 17
29 11 14 17
30 12 15 18
31 12 15 18
32 13 16 19
33 13 16 20
34 14 17 20
35 14 18 21
36 15 18 21
37 16 19 22
38 16 19 23
39 17 20 23
40 17 21 24

зации и изучения структур почек, большое значение
имеет оценка их функции, о которой можно судить
по количеству околоплодных вод и размерам моче!
вого пузыря плода.

Надпочечники плода расположены выше и ме!
диальнее почек и при продольном сканировании
имеют треугольную форму. Визуализация надпочеч!
ников удается у 75–95% плодов после 20–22 нед бе!
ременности [4]. Затруднения в изучении надпочеч!
ников плода чаще всего бывают связаны с их эхоген!
ностью, близкой к эхогенности окружающих тканей,
и ультразвуковых «теней» от ребер, скрывающих гра!
ницу между почками и надпочечниками.

При оценке надпочечников плода следует по!
мнить об их анатомо!физиологических особенно!
стях в пренатальном периоде. Надпочечники пло!
да имеют относительно большие размеры – они в
6 раз больше относительно массы тела и в 3 раза
больше относительно почки взрослых. Кроме это!
го, левый надпочечник больше правого. Соотноше!
ние длины почек и надпочечников в норме состав!
ляет 0,48–0,65. В таблицах 18.2 и 18.3 представле!
ны нормативные значения размеров надпочечни!
ков плода.

Мочеточники плода в норме не идентифици!
руются. Их визуализация становится возможной
только при накоплении жидкости, что чаще всего
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Таблица 18.3. Нормативные значения толщины
надпочечников плода [7]

Срок Толщина надпочечников, мм
бере!
мен! процентиль
ности,
нед 5!й 50!й 95!й

< 25 2 3 5
26–30 2 5 8
31–35 3 5 7
36–40 4 6 9

Таблица 18.4. Схема структуры пороков МВС и надпочечников

Ультразвуковой
признак

Отсутствие визуали!
зации в типичном

месте
Уменьшение разме!

ров
Увеличение размеров

Почки

Агенезия, аплазия, гипо!
плазия, эктопия или экст!

рофия
Гипоплазия, дисплазии

Обструктивные уропатии
(гидронефротическая транс!
формация), новообразова!
ния, кистозные заболева!

ния, гиперэхогенные почки

Надпочечники

Агенезия, апла!
зия, гипопла!

зия, экстрофия
Гипоплазия

Новообразова!
ния

Мочеточ!
ники

Агенезия,
аплазия,

гипоплазия
Гипоплазия

Обструк!
тивные

уропатии,
новообра!

зования

Мочевой пузырь

 Агенезия, аплазия, гипоплазия,
экстрофия

Гипоплазия, дисплазии почек, об!
струкции или аплазии мочеточников
Обструкция уретры, новообразова!
ния, синдромы (задних уретральных
клапанов, Prune Belly, мегацистик!
микроколон!интестинальный гипо!

перистальтический)

вызвано обструкцией или рефлюксом мочи из мо!
чевого пузыря. Стойкое расширение мочеточника
служит основанием для установления диагноза ме!
гауретера.

Мочевой пузырь определяется как тонкостен!
ное анэхогенное образование в нижних отделах ту!
ловища плода начиная с ранних сроков беремен!
ности. Обычно мочевой пузырь плода в зависимо!
сти от степени наполнения имеет грушевидную или
округлую форму (рис. 18.3). Его размер постепен!
но увеличивается на протяжении беременности и
к доношенному сроку достигает в объеме до 30 мл,
что связано с увеличением экскреции мочи. При
оценке размера мочевого пузыря необходимо учи!
тывать возможность его периодического опорож!
нения (примерно 1 раз в 30–45 минут). Поэтому при
первичном выявлении отсутствия эхотени мочево!
го пузыря необходимо провести повторное ультра!
звуковое исследование через 30–40 минут. По!

скольку функционирование МВС плода тесно свя!
зано с количеством околоплодных вод, целесооб!
разно рассматривать изменение индекса амниоти!
ческой жидкости в совокупности со структурными
изменениями МВС.

Существуют различные варианты классифика!
ции пороков МВС. Одни основаны на клинических
проявлениях, другие – на эмбриологических дан!
ных, третьи – на патологоанатомических исследо!
ваниях. На наш взгляд, в ультразвуковой прена!
тальной диагностике возможно подразделение по!
роков МВС по принципу визуализации эхографи!
ческих признаков (табл. 18.4).

Рис. 18.3. Мочевой пузырь плода (стрелка). Поперечное
сканирование.
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Агенезия почек

Агенезия почек обусловлена или нарушением
этапов эмбриогенеза при переходе от пронефроса к
метанефросу, или недоразвитием мочеточникового
зачатка [1, 2]. Почечная агенезия может быть двусто!
ронней и односторонней.

Односторонняя агенезия означает отсутствие
одной почки, обычно слева, и чаще носит семейный
характер. Частота встречаемости составляет в сред!
нем 1 случай на 1000 новорожденных, но диагности!
руется пренатально не всегда. Это объясняется тем,
что при одностороннем нарушении сохраняется нор!
мальное количество околоплодных вод и визуализи!
руется эхотень мочевого пузыря. Кроме того, изоб!
ражение надпочечника или даже почечного ложа мо!
жет быть ошибочно принято за изображение почки.

Косвенным признаком, указывающим на одно!
стороннюю агенезию, может служить компенсаторное
увеличение контралатеральной почки. При допплеро!
метрии в случае односторонней почечной агенезии
почечная артерия со стороны поражения не визуали!
зируется (рис. 18.4) [3]. Из сочетанных аномалий чаще
всего односторонней почечной агенезии сопутству!
ют другие аномалии мочеполовой системы (агенезия
надпочечников, у девочек – аномалии влагалища, у
мальчиков – придатков яичка и семявыводящего про!

ПОЧКИ

тока), пороки желудочно!кишечного тракта (чаще дру!
гих встречается неперфорированный анус), наруше!
ния развития поясничного отдела позвоночника, а так!
же синдромальная патология (например, VACTERL).

Прогноз при односторонней почечной агенезии
благоприятный, однако у этой группы детей риск раз!
вития почечной патологии, инфекций мочевыводя!
щей системы и развития хронической почечной не!
достаточности и других урологических проблем
выше, чем в популяции.

Двусторонняя агенезия почек (ДАП) означает
полное отсутствие почек, мочеточников и относится к
наиболее выраженным аномалиям МВС. Частота
встречаемости составляет в среднем 1 случай на
3000–5000 родов. У плодов мужского пола частота
ДАП в два раза чаще, чем у девочек [4, 5]. ДАП либо
представлена спорадическими случаями, либо входит
в состав синдромов с различным типом наследова!
ния (VATER, Fraser). К тератогенным факторам отно!
сят сахарный диабет, краснуху, кокаин, щелочи [6].

При ультразвуковом исследовании ДАП обычно
устанавливается при обнаружении характерной три!
ады признаков (рис. 18.5):

– маловодие (может обнаруживаться после
16–18 нед;

Рис. 18.5. Поперечное сечение тулови!
ща плода при агенезии почек.

БА

Рис. 18.4. Агенезия правой почки. А – В!режим. Левая почка указана стрелкой. Б – режим ЦДК. Видно отсутствие правой
почечной артерии. Левая почечная артерия указана стрелкой.

БА

Рис. 18.6. Изображение нисходящей аорты в режиме ЦДК при агенезии почек
(А) и в норме (Б). Стрелками указаны почечные артерии.
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Мультикистозная дисплазия почек

Мультикистозная дисплазия
почек (МДП) относится к группе на!
рушений раннего этапа эмбрио!
нального развития почек (рис. 18.7)
[1]. Причиной кистозного перерож!
дения почечной ткани являются
ранние обструкции мочевыводя!
щих путей. Чаще поражается одна
почка. МДП возникает либо спора!
дически, либо может входить в со!
став различных синдромов – Мек!
келя, Перлмана, Симпсона – Гола!
би – Бехмела, Тернера, Эдвардса
и других.

Частота МДП составляет в сред!
нем 1 случай на 3000–5000 родов

при одностороннем пораже!
нии и 1 случай на 10 000 родов
при двустороннем поражении
[1–3]. По данным D. Wellesley и
D. Howe [4], односторонние по!
ражения составляют 76% всех
случаев МДП, двусторонние –
24%. Чаще страдают плоды
мужского пола. Согласно дан!
ным N. Lazebnik и соавт. [5], со!
отношение встречаемости забо!
левания у мальчиков и девочек
составляет 2,4:1.

Эхографическая картина
МДП в пренатальном периоде
появляется уже в начале II триме!Рис. 18.7. Макропрепарат при МДП.

– отсутствие эхотени мочевого пузыря;
– отсутствие изображения почек.
Пренатальная ультразвуковая диагностика

ДАП может быть сильно затруднена в связи со сход!
ной эхографической картиной с другими выражен!
ными двусторонними изменениями почек (аплазия,
гипоплазия, дисплазия). По данным А. Reuss и со!
авт. [7] и J. Scott и M. Renwick [8], точность прена!
тальной диагностики ДАП составляет 69–73%. Со!
гласно результатам мультицентрового исследова!
ния, проведенного в 17 европейских странах в
1995–1999 гг., было установлено, что точность
пренатальной ультразвуковой диагностики ДАП
составила 78,2% [9].

Важным дополнительным критерием ДАП явля!
ется отсутствие изображения почечных артерий в ре!
жиме цветового допплеровского картирования
(ЦДК). В наших исследованиях было устанволено, что
точность диагностики ДАП при использовании толь!
ко В!режима составила 80%, в режиме ЦДК – 100%
(рис. 18.6) [10]. Однако ЦДК не всегда может помочь
в установлении окончательного диагноза ДАП, так как
почечные артерии могут иметь резко суженый про!
свет и не визуализироваться при диспластичных и ги!
поплазированных почках.

ДАП часто сопутствует задержка внутриутробно!
го развития плода (ЗВРП) и фенотип Поттер, который
относится к последствиям маловодия и включает:

– гипоплазию легких;
– специфические черты лица (эпикант, приплюс!

нутый нос, срезанный подбородок, крыловидные
кожные складки, низко расположенные уши);

– деформации верхних и нижних конечностей
(искривление костей, косолапость, врожденные вы!
вихи бедра).

Сочетанные пороки при ДАП присутствуют
практически всегда. ДАП описана более чем при
140 синдромах с множественными пороками раз!
вития [11].

Прогноз при ДАП летальный. Причинами смер!
ти служат легочная недостаточность из!за гипопла!
зии легких, отсутствие деятельности МВС с прогрес!
сирующей уремией, сочетанные пороки и ЗВРП. По!
этому при обнаружении ДАП целесообразно реко!
мендовать прерывание беременности на любом
сроке. Даже если нет возможности точно установить
(отличить двустороннюю агенезию от выраженной
двусторонней гипоплазии или дисплазии), бере!
менность также следует прерывать, так как эти со!
стояния связаны с выраженным маловодием и его
фатальными последствиями и почечной недостаточ!
ностью. Предварительно необходимо провести ка!
риотипирование для исключения хромосомных ано!
малий. Обязательным должно являться патологоа!
натомическое исследование для исключения синд!
ромальной патологии.
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стра беременности. К концу II триместра беремен!
ности определяется выраженная нефромегалия за
счет множественных крупных тонкостенных кист, раз!
меры которых могут варьировать от 1 до 10 см (рис.
18.8, 18.9). Паренхима почек между кистами гипер!
эхогенная, почка имеет неровные контуры. Количе!
ство околоплодных вод и мочевой пузырь при одно!
стороннем поражении не изменены и резко умень!
шены при двустороннем поражении. С течением вре!
мени маловодие прогрессирует, а размеры почечных
кист могут уменьшаться, вплоть до отсутствия визу!
ализации самой почки (исчезновение). Некоторые
авторы считают, что многие пациенты с диагнозом
«аплазия почки» на самом деле изначально имели
дисплазию почек, что было подтверждено гистоло!
гическими исследованиями в ряде случаев [1].

При допплерометрии почечных сосудов на сто!
роне поражения почечная артерия может быть резко
суженной, с турбулентным характером кровотока, от!
сутствием диастолического компонента и редукцией
систолического пика или не определяться вообще.

Точность пренатальной ультразвуковой диагно!
стики МДП достаточно высока и, по данным C. Isaksen
и соавт. [2], составляет 95%. Среди сочетанных по!
роков наиболее часто отмечаются пороки МВС, в 21–

Рис. 18.9. Мультикистоз левой почки плода при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании.

БА

Рис. 18.8. Эхограммы при односторонней (А) и двусторонней (Б) МДП
(стрелки).

БА

25% случаев имеется различная
патология второй почки [5]. MДП
может входить в состав множе!
ственных пороков, среди которых
преобладают аномалии сердца, по!
звоночника, конечностей, лица и пу!
повины. MДП может сочетаться с
хромосомными аномалиями (ХА) и
входить в состав более 50 синдро!
мов с различным типом наследова!
ния. При этом следует отметить, что
односторонние и изолированные
случаи МДП редко сопровождают!
ся ХА, а двусторонние – втрое чаще
сочетаются с экстраренальной па!
тологией и нарушениями кариоти!
па. По данным N. Lazebnik и соавт.
[5], частота ХА при МДП составила

9,8%, во всех наблюдениях присутствовала дополни!
тельно экстраренальная патология. Описание наибо!
лее частых синдромов, сочетающихся с МДП, пред!
ставлено в таблице 18.5.

Дифференциальная диагностика при МДП про!
водится с другими типами кистозных заболеваний
почек (аутосомно!рецессивная поликистозная бо!
лезнь, аутосомно!доминантная поликистозная бо!
лезнь), с другими видами почечных дисплазий, с про!
явлениями обструктивных уропатий, с обструктивны!
ми пороками желудочно!кишечного тракта, а также
с новообразованиями почек, проявлениями врож!
денного нефротического синдрома и внутриутробно!
го инфицирования, т.е. состояний, при которых мо!
гут визуализироваться гиперэхогенные почки, содер!
жащие кисты.

Для изолированных несиндромальных случа!
ев не характерно наличие семейного «почечного»
анамнеза, сочетание с гидронефрозом, макросо!
мией, пороками развития сердца и другими ано!
малиями.

Прогноз при МДП зависит главным образом от
формы поражения: одно! или двустороннее, а так!
же наличия синдромальной патологии и сочетанных
пороков.
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При односторонней форме заболевания прогноз
для жизни благоприятный. Однако ребенку может
потребоваться хирургическое лечение и остается
повышенный риск развития хронической почечной
недостаточности, увеличивающийся с возрастом. По
данным L. Greene и соавт. [6], в 30–50% в контрала!
теральной почке впоследствии обнаруживаются дру!
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При аутосомно!рецессивной поликистозной бо!
лезни почек (АРПБП) инфантильного типа отмечает!
ся вторичная дилатация и гиперплазия нормально
сформированных собирательных канальцев почек.
Почки поражаются симметрично, при этом кистозные
повреждения представлены образованиями разме!
рами 1–2 мм [1, 2]. Частота АРПБП составляет в сред!
нем 1 случай на 4000 родов.

Аутосомно�рецессивная поликистозная болезнь почек

Риск повторения заболевания при наличии
АРПБП у одного из детей составляет 25%. Ген, ответ!
ственный за АРПБП, располагается в коротком пле!
че 6!й хромосомы (6р21.1!р12) [3]. Поэтому целесо!
образно проведение пренатального кариотипирова!
ния и определение кариотипа родителей. Другие
формы поликистозных почек могут иметь схожую
эхографическую картину, но не сопровождаются спе!

Рис. 18.10. АРПБП. А – макропрепарат. Б – эхограмма. Видно повышение эхогенности и увеличение размеров почек.

БА

Таблица 18.5. Наиболее частые синдромы, сочетающиеся с МДП

Синдром Сочетанные аномалии Тип наследования Риск повторения

VATER Пороки позвоночника, сердца, Спорадические случаи Низкий
лучевой кости,
трахеопищеводная фистула

Меккеля Энцефалоцеле, полидактилия, Аутосомно!рецессивный 25%
лицевые расщелины

Барде – Бидля Полидактилия, аномалии Аутосомно!рецессивный 25%
половых органов

Зельвейгера Агенезия мозолистого тела, Аутосомно!рецессивный 25%
гепатомегалия

гие структурные аномалии. Если при односторонней
МДП имеются аномалии со стороны второй почки,
прогноз становится менее оптимистичным.

При двусторонней форме заболевания с выра!
женными пренатальными проявлениями прогноз не!
благоприятный. Двусторонняя МДП сопровождает!
ся повышенным риском ХА и сочетанных аномалий.
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цифичным генным нарушением. В случаях смерти
плода или новорожденного необходимо осуществле!
ние полного патологоанатомического исследования.

Основными пренатальными эхографическими
критериями АРПБП инфантильного типа во второй
половине беременности являются увеличенные ги!
перэхогенные почки, отсутствие эхотени мочевого
пузыря и маловодие (рис. 18.10) [2, 4, 5]. Увеличе!
ние размеров почек иногда бывает настолько значи!
тельным, что они занимают большую часть попереч!
ного сечения живота плода. Хотя диагностика АРПБП
возможна с середины II триместра беременности,
некоторые исследователи приводят данные, что ти!
пичная эхографическая картина может не появлять!
ся до III триместра беременности.

Прогноз при АРПБП в случаях раннего проявле!
ния заболевания неблагоприятный. Большинство пло!
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дов с пренатально выявленной АРПБП умирают вско!
ре после рождения. У новорожденных с установлен!
ным заболеванием в первый месяц жизни смерть от
почечной недостаточности обычно в возрасте 6–8
месяцев. Пациенты, пережившие неонатальный пери!
од, имеют лучший прогноз, чем сообщалось ранее [6].
В недавно опубликованной статье было продемонст!
рировано, что смертность на первом году жизни от!
мечена только в 18% из 61 наблюдения [7, 8]. В целом
прогноз при АРПБП плохой, так как присоединяются
хроническая почечная недостаточность, печеночный
фиброз и портальная гипертензия. У большинства
пациентов, доживших до подросткового возраста,
требуется трансплантация почек. При последующих
беременностях некоторые специалисты рекомендуют
проведение аспирации ворсин хориона в 11–12 нед
для исключения мутаций локуса 6p21 [9].

Аутосомно�доминантная поликистозная болезнь почек

Аутосомно!доминантная поликистозная болезнь
почек (АДПБП) относится к группе нарушений конеч!
ного этапа эмбрионального развития мочевыдели!
тельной системы. Кистозному перерождению под!
вергаются и нефрон, и собирательные канальцы.
Наследуется по аутосомно!доминантному типу. При!
близительно 1 человек из 1000 является носителем
гена АДПБП в общей популяции [1, 2].

Эхографические признаки АДПБП в пренаталь!
ном периоде появляются редко. Поэтому большин!
ство случаев заболевания пренатально не диагнос!
тируются. В некоторых случаях к концу II и в III триме!
стре беременности определяется двусторонняя уме!
ренно выраженная нефромегалия и кисты различных
размеров (рис. 18.11) [3–5]. Паренхима почек может
быть гиперэхогенной; количество околоплодных вод
обычно нормальное или слегка уменьшенное; моче!
вой пузырь обычно визуализируется. Среди сочетан!
ных аномалий при АДПБП могут быть аномалии кла!
панов сердца, внутримозговых сосудов, печени.

Дифференциальная диагностика при АДПБП
проводится с мультикистозной дисплазией и дру!
гими видами почечных дисплазий, с новообразова!
ниями почек, с синдромами гиперроста, а также с
проявлениями врожденного нефротического синд!
рома и внутриутробного инфицирования. Для
АДПБП характерно наличие семейного «почечного»
анамнеза: кисты почек у родственников, пиелонеф!
риты, проявления хронической почечной недоста!
точности.

При определении прогноза при АДПБП ключе!
вым фактором является количество околоплодных
вод. При нормальном количестве околоплодных вод
прогноз для жизни относительно благоприятный.
Однако впоследствии могут развиться гипертензия
и хроническая почечная недостаточность разной

Рис. 18.11. Продольное сечение почки  (стрелки) плода при
АДПБП.
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степени тяжести. При маловодии прогноз небла!
гоприятный. По данным K. MacDermont и соавт.
[5], в течение первого года жизни умерло 43% де!
тей с АДПБП, а 67% выживших страдали трудно
корригируемой гипертензией или хронической
почечной недостаточностью в виде снижения
уровня клубочковой фильтрации. У этих детей су!
щественно повышен риск развития инфекций мо!
чевыделительной системы. Другие исследовате!
ли, наблюдавшие за детьми с АДПБП в течение
3–15 лет без признаков маловодия в пренаталь!
ном периоде, сообщили о гораздо более хороших
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Гиперэхогенные почки

Под этим термином подразумевают повышение
эхогенности почек плода, по сравнению с окружаю!
щими тканями, и используют при описании гетероген!
ной группы состояний, включающих дисплазии почек,
поликистозные и мультикистозные болезни, нефро!
кальцинозы и врожденные нефрозы. Гиперэхогенные
почки (ГЭП) могут сочетаться с наследственными син!
дромами (Беквита – Видемана, Перлмана, Меккеля –
Грубера, Зейвельгера, Симпсона – Голаби – Вебера,
Бардета – Бидля), хромосомными нарушениями, внут!
риутробными инфекциями, а также могут быть пред!
вестниками дальнейшей манифестации структурных
аномалий или сопровождать нормальную беремен!
ность (рис. 18.12).

Выраженность повышения эхогенности почеч!
ной паренхимы может быть различной. Некоторые
авторы считают, что ГЭП можно считать, когда их
эхогенность лишь превышает эхогенность печени

(эхогенные почки) [1–3]. Другие исследователи
сравнивают эхогенность почек с эхогенностью ко!
стей плода (гиперэхогенные, «яркие» почки) [4–7].
В отличие от критериев гиперэхогенного кишечни!
ка, когда эхогенность фактически превышает кос!
тную, ГЭП только приближаются по эхогенности к
костной ткани.

 Размеры почек могут колебаться от уменьшен!
ных до значительно увеличенных. Строение почек
может быть нормальным или измененным. Иногда
повышение эхогенности почек плода бывает прехо!
дящей эхографической находкой.

Частота этого феномена точно не определена
в связи с малым количеством серийных наблюде!
ний. В наших исследованиях частота встречаемос!
ти ГЭП составила 1 случай на 1062 беременности
[8]. Такая достаточно высокая частота может быть
объяснена тем, что в нашем исследовании учиты!

исходах [1]. Главной постнатальной проблемой
была трудно корригируемая гипертензия, а хрони!
ческая почечная недостаточность развилась только
у 2 из 312 детей.

Риск повтора плодовой формы при следующей бе!
ременности составляет 50%, особенно при наличии по!
чечной патологии у матери или отягощенной наслед!
ственности по материнской линии [6]. Поэтому при вы!
явлении признаков АДПБП у плода, необходимо тща!
тельное ультразвуковое исследование почек родителей,
изучение семейного анамнеза и решение вопроса о зон!
довой генетической пренатальной диагностике.

Рис. 18.12. Гиперэхогенные почки плода в разные (А, Б) сроки беременности.
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Удвоение почек

Удвоение почек (УП) встречается достаточно
часто. На вскрытии УП отмечается в 2–4% случаев [1].
У девочек УП наблюдается в 2 раза чаще, чем у маль!
чиков [2]. УП, как правило, бывает односторонним,
двустороннее поражение констатировано только в
6% наблюдений.

УП возникает либо когда раз!
вивается два мочеточниковых за!
чатка с одной стороны, либо ког!
да происходит разделение едино!
го мочеточникового зачатка, и это
в свою очередь вызывает разде!
ление верхнего и нижнего почеч!
ных фрагментов [3]. Полной счи!
тается форма удвоения, когда
имеются две изолированные поч!
ки с двумя отдельными мочеточ!
никами, впадающими самостоя!
тельно в мочевой пузырь. В этих
случаях часто развивается реф!

вались все случаи ГЭП, включая случаи множествен!
ных пороков развития.

ГЭП заслуживают пристального изучения, так как
в большинстве случаев (79%) сопровождаются раз!
личными сочетанными аномалиями [9, 10] и лишь
изредка сопровождают нормальную беременность.
Таким образом, выявление ГЭП у плода является
чаще всего неблагоприятным прогностическим при!
знаком.

Прогноз при ГЭП строится на основании коли!
чества околоплодных вод, наличия сочетанных ано!
малий, хромосомных дефектов, задержки развития
плода, внутриутробного инфицирования, а также
сроках манифестации.

В случаях выявления изолированных ГЭП клю!
чевым фактором прогноза является количество
околоплодных вод. При обнаружении ГЭП без со!
четанной патологии к неблагоприятным прогности!
ческим признакам, помимо маловодия, следует
отнести раннее проявление и отягощенный семей!
ный анамнез, экстрагенитальную патологию бере!
менной, связанную с нарушениями водно!солево!
го обмена и перенесенными инфекционными забо!
леваниями.

Всегда необходимо осуществлять динамическое
эхографическое наблюдение, так как ГЭП могут быть
обнаружены как предшественники почечных диспла!
зий. Родителям должны быть даны четкие рекомен!
дации по обследованию новорожденных и наблюде!
нию у нефрологов в связи с возможностью развития
отсроченных осложнений.

Дифференциальный диагноз при дисплазии и ки!
стозных заболеваниях почек, которые могут проявлять!
ся в виде ГЭП, является трудной задачей пренаталь!
ной диагностики. Иногда признаки, найденные прена!
тально, семейный анамнез и результаты кариотипиро!
вания не укладываются в определенную картину и тре!
буют специальных постнатальных исследований.

Итоговый диагноз выставляется на основании
информации о пренатальных исследованиях, клини!
ческих проявлениях, почечном статусе, результатах
патологоанатомических и гистологических исследо!
ваний, семейном анамнезе, результатах обследова!
ний родителей и родственников [3]. Следует подчер!
кнуть, что ГЭП как изолированная пренатальная на!
ходка не могут являться показанием для прерывания
беременности, так как в этих случаях может быть бла!
гоприятный исход.
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люкс мочи, и эхографическая картина очень похожа
на обструктивное поражение. Неполной формой уд!
воения считается вариант, при котором имеется об!
щий мочеточник. В этих случаях ультразвуковая кар!
тина может быть похожа на гипертрофию или дис!

Рис. 18.14. Эхограмма удвоенной поч!
ки (стрелки) с гидронефрозом.

Рис. 18.13. Эхограмма почки при ее
удвоении (стрелки).

ak
us

he
r-li

b.r
u



495

Глава 18. Мочевыделительная система

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

1. Демидов В.Н., Пытель Ю.А., Амосов А.В. Ультразвуковая ди!
агностика в урологии. М.: Медицина, 1989.

2. Войно!Ясенинский В.Д., Грунд В.Д., Джавад!Заде М.Д. и др.
Удвоение лоханки, удвоение мочеточника // Справочник по уро!
логии / Под ред. Н.А. Лопаткина. М.: Медицина, 1978. С. 91.

3. Peter M. Cuckow, Peter Nyirady and Paul J. D. Winyard. Normal
and abnormal development of the urogenital tract // Prenat. Diagn.
2001. V. 21. P. 908–916.

4. Демидов В.Н. Ультразвуковая диагностика удвоенной почки
плода // Пренат. Диагн. 2002. Т. 1. № 3. С. 198–202.

плазию почки. Добавочные почки могут вызывать
сдавление и деформацию основной и контралате!
ральной почек, вызывая обструкцию, а впослед!
ствии присоединение инфекции и мочекаменной
болезни.

Наибольшую серию случаев пренатальной уль!
тразвуковой диагностики УП приводит В.Н. Демидов
[4]. Всего УП было диагностировано у 17 плодов в
сроки от 26 до 38 нед. В 6 наблюдениях УП сочета!
лось с гидронефрозом. В ходе анализа полученных
результатов было отмечено, что наиболее характер!
ными пренатальными ультразвуковыми признаками

УП являются увеличение одной почки по сравнению
с другой, наличие гипоэхогенной прослойки, разде!
ляющей оба сегмента органа, а также расщепление
чашечного комплекса при наличии в ней небольшо!
го количества жидкости (рис. 18.13, 18.14).

При пренатальном обнаружении УП необходимо
рекомендовать проведение комплексного постна!
тального нефрологического обследования. Тактика
ведения в случаях гидронефроза зависит от степени
его тяжести. При необходимости осуществляется
удаление добавочной почки или реконструктивное
вмешательство.

Дистопия почек

Дистопия почек относится к аномалиям положе!
ния. Она является следствием нарушения нормаль!
ного перемещения почки из таза вверх в поясничную
область. Одновременное с нарушением перемеще!
ния почки вверх, особенно при резко выраженных
формах этой патологии, отмечается отсутствие ее
ротации, вследствие чего ворота почки могут ока!
заться расположенными на наружной или передней
поверхности последней [1].

Частота дистопии составляет 1:600 [2]–1:1000
[3]. В 2–3 раза чаще она локализуется слева [4]. В
зависимости от уровня расположения почки разли!
чают торакальную, поясничную, подвздошную и та!
зовую дистопии. Чем ниже расположена дистопиро!
ванная почка, тем больше нарушен процесс ее рота!
ции. Дистопия может быть одно! или двусторонней.
Кроме того, различают гомолатеральную дистопию,
когда почка располагается на своей стороне, но выше
или ниже нормального уровня, и гетеролатеральную
(перекрестную), когда почка перемещается в проти!
воположную сторону.

По данным В.Н. Демидова и соавт.
[5], соотношение тазовой, подвздош!
ной и поясничной дистопии почек со!
ставляет 1,7:1,4:1,0.

Дистопированные почки отчасти
представляют собой аномалию формы
и величины [3]. Они большей частью
дольчатые, плоские, овальной или ша!
ровидной формы, уменьшенных разме!
ров [3, 5]. Сосуды дистопированной
почки многочисленны, артерии отходят
от аорты, от общей подвздошной и под!
чревной артерий; имеется до 5–6 доба!
вочных сосудов, их тем больше чем
ниже лежит почка [3].

При торакальной дистопии почка
расположена над диафрагмой и обыч!
но входит в состав диафрагмальной

грыжи; мочеточник при этом удлинен, почечная арте!
рия отходит от грудной части аорты. Торакальная ди!
стопия часто сочетается с секвестрацией легких [4].

Характерной особенностью поясничной дисто!
пии является более низкое расположение почки, чем
в норме. При очень низком расположении почки, т.е.
если ее нижний полюс доходит до подвздошной кос!
ти, она принимает горизонтальное или почти гори!
зонтальное положение [4].

При тазовой дистопии почка расположена глу!
боко в малом тазу, находясь между прямой кишкой и
мочевым пузырем у мужчин и между маткой и пря!
мой кишкой у женщин. При тазовой дистопии почка,
как правило, гипоплазирована, имеет овальную, ок!
руглую или неправильную форму. Продольная ось
почки часто перпендикулярна продольной оси тела.
Крайне редко встречается тазовая дистопия един!
ственной почки [1, 4].

Наибольшую серию случаев пренатальной ульт!
развуковой диагностики дистопии почек приводит

Рис. 18.15. А – схематическое изображение тазовой дистопии почки (1).
2 – надпочечники; 3 – мочеточники. Б – эхограмма тазовой дистопии ле!
вой почки в 34 нед беременности. Поперечное сканирование. 1 – мочевой
пузырь; 2 – почка; 3 – позвоночник [6].
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Подковообразная почка

Подковообразная почка образуется при слиянии
полюсов двух почек (рис. 18.16). Чаще срастаются
нижние полюса почек. Частота порока варьирует от
1:500 до 1:1800 [1, 2]. Соотношение встречаемости
у плодов мужского и женского пола определяется как
2:1 [3]. Это состояние часто сочетается с дисплазией
и дистопией почек [1, 2]. Поскольку подковообразная
почка нередко локализуется ниже обычного месторас!
положения почек, то в этих случаях почечные ямки
выглядят пустыми. Однако сохраняется нормальное
количество околоплодных вод и изображение моче!
вого пузыря. Подковообразная почка представляет
определенные трудности для пренатальной диагнос!
тики. Это отчасти связано с тем, что в большинстве
случаев имеются сочетанные, более грубые пороки
развития.

Среди сочетанной патологии при подковообраз!
ной почке наиболее часто отмечаются другие пороки
мочеполовой системы (удвоение мочеточников, их об!
струкции, рефлюкс, мультикистозная дисплазия по!
чек, гипоспадия, неопущение яичек, двурогая матка),
а также множественные врожденные пороки и различ!
ные синдромы (Эдвардса, Арнольда – Киари, Терне!
ра, Кабуки) [2–4]. Дополнительно могут выявляться
пороки сердца, лица, скелета, омфалоцеле, неиммун!
ная водянка и другие.

Пренатальная ультразвуковая диагностика под!
ковообразной почки вызывает существенные труд!
ности у специалистов, так как эта аномалия «прячет!
ся» за другими врожденными пороками. Так, в ис!
следованиях С. Isaksen и соавт. [2] ни в одном из 15
случаев подковообразной почки пренатальный ди!
агноз не был установлен. Однако все беременнос!
ти были прерваны из!за множественных пороков
развития. Исключения составляют только случаи со!
четания подковообразной почки с другими порока!
ми МВС (рис. 18.17).

Исследования, проведенные В.Н. Демидовым [5],
показали, что минимальный срок, при котором уда!
лось диагностировать изолированную подковообраз!
ную почку, составил 24 нед. Трудности пренатальной
ультразвуковой диагностики, по его мнению, обуслов!
лены двумя основными причинами: небольшим раз!
мером перешейка и его малым акустическим отличи!
ем от смежных органов.

При сочетании подковообразной почки и муль!
тикистоза ее пренатальная диагностика значитель!
но облегчается. Это обусловлено тем, что при муль!
тикистозе почки увеличены в размерах и в них выяв!
ляются множественные кисты. Это способствует
тому, что диагностика такого сочетания становится
возможной уже в начале II триместра. В.Н. Демидо!

ву [5] удалось диагностировать
мультикистоз подковообразной
почки в 15 нед 2 дня беременности.

При обнаружении мультикис!
тоза подковообразной почки пока!
зано прерывание беременности,
так как этот порок не совместим с
жизнью. В редких наблюдениях
изолированных подковообразных
почек постнатально проводится
хирургическое реконструктивное
лечение. У этих детей отмечается
повышенный риск постнатального
развития опухолей мочевыдели!
тельной системы, в том числе опу!
холи Вильмса [3].

В.Н. Демидов [6]. Всего дистопия почек была диагнос!
тирована у 7 плодов в сроки от 34 до 39 нед. У 3 плодов
имелась поясничная, у двух – подвздошная и у двух –
тазовая дистопия почек. При тазовой дистопии почка
локализовалась глубоко в малом тазу, располагаясь
между мочевым пузырем и крестцом плода (рис. 18.15).
Проведенные В.Н. Демидовым [6] исследования пока!
зали, что довольно часто подвздошная и тазовая дис!
топия ошибочно расцениваются как агенезия почек.

Поэтому в случае отсутствия эхографического изоб!
ражения почки в типичном месте необходимо осуще!
ствить тщательное обследование органов брюшной
полости и таза плода для установления или исклю!
чения ее дистопии. При этом следует иметь ввиду,
что наибольшие сложности возникают при диагнос!
тике тазовой дистопии в связи с трудностями выяв!
ления аномально расположенной почки в находящих!
ся там петлях кишечника.

Рис. 18.17. Мультикистоз подковооб!
разной почки (стрелки).

Рис. 18.16. Схематическое изобра!
жение подковообразной почки.
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Глава 18. Мочевыделительная система

Одиночные кисты почек

Инфантильные кисты почек, как правило, быва!
ют представлены однокамерными округлыми обра!
зованиями. Их стенка состоит из однослойного эпи!
телиального слоя, а содержимым является чистая
серозная жидкость. Эти кисты не имеют сообщения
с почечной лоханкой. Размеры почек находятся в пре!
делах нормативных значений [1–3].

Частота простых кист почек у детей первого
года жизни составляет в среднем 16:10 000 [2, 3].
Соотношение встречаемости кист у мальчиков и
девочек, так же, как и между правой и левой почка!
ми, приблизительно одинаковое. Чаще всего кис!
ты обнаруживаются в верхнем полюсе почки. Эти!
ология инфантильных кист почек остается не уста!
новленной.

В пренатальном периоде инфантильные кисты
почек обычно выявляются после 20–22 нед беремен!
ности в виде односторонних однокамерных округлой
формы анэхогенных образований (рис. 18.18) [4–6].
Размеры кист варьируют от 3 до 70 мм, составляя в
среднем 10 мм [7].

Прогноз при одиночных простых кистах почек
благоприятный. Хотя результатов длительного на!
блюдения за детьми с инфантильными кистами по!

чек опубликовано не много, но вывод этих работ од!
нозначный – размеры кист не увеличиваются и они
не вызывают нарушений функции почек [2, 8].
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Опухоли почек и надпочечников

Опухоли почек и надпочечников плода являются
достаточно редкими находками и составляют только
0,6% от всех пороков МВС. Среди опухолей почек в
пренатальном периоде наиболее часто отмечаются
мезобластическая нефрома и опухоль Вильмса, а
надпочечников – нейробластома.

Мезобластическая нефрома (ренальная гамар!
тома) развивается из однородных мезенхимальных эле!
ментов и может быть одно! и двусторонней. Опухоле!
вый узел располагается в толще паренхимы почки, на
разрезе имеет вид волокнистой белесоватой ткани.

Капсула отсутствует. Опухолевая ткань может рас!
пространяться на почечную паренхиму, паранеф!
ральную клетчатку и клетчатку ворот почки.

Большинство случаев мезобластической нефро!
мы (95%) являются доброкачественными и возника!
ют спорадически. Частота встречаемости не извест!
на. У мальчиков мезобластическая нефрома встре!
чается почти вдвое чаще, чем у девочек (1,8:1).

При ультразвуковом исследовании плода ме!
зобластическая нефрома проявляется с конца II три!
местра беременности. Согласно опубликованным

Рис. 18.18. Продольное сканирование туловища плода.
Стрелкой указана киста почки.
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клиническим наблюдениям, наиболее ранняя диаг!
ностика мезобластической нефромы была осуществ!
лена в 26 нед (табл. 18.6).

Мезобластическая нефрома обычно выявляет!
ся в виде одностороннего округлого образования,
преимущественно солидного однородного строения.
При этом нормальная ткань пораженной почки не
идентифицируется. По периферии опухоли могут
определяться гипоэхогенные зоны, создающие эф!
фект изображения капсулы, которая при мезоблас!
тической нефроме отсутствует (рис. 18.19).

Опухоль хорошо васкуляризирована, поэтому
ЦДК при мезобластической нефроме имеет важное
дополнительное значение (рис.18.20) [22]. Некото!

рые исследователи предлагают для уточнения пре!
натального диагноза мезобластической нефромы ис!
пользовать магнитно!резонансную томографию
(рис. 18.21) [21]. Почти всегда при мезобластичес!
кой нефроме присутствует многоводие, которое не!
редко вызывает преждевременный разрыв плодных
оболочек (ПРПО). В постнатальном периоде лечение
заключается в нефрэктомии с пункцией лимфати!
ческих узлов. Химио! и лучевая терапия проводятся
только в случаях атипичной гистологии или разры!
ва опухоли.

Опухоль Вильмса (нефробластома) возникает
из аномально пролиферирующей метанефрогенной
бластемы. Наиболее часто встречается в возрасте до

Таблица 18.6. Пренатальная ультразвуковая диагностика и перинатальные исходы при мезобластической нефроме

Авторы Срок Данные эхографии Перинатальные исходы
беремен!
ности, нед

R. Ehman и соавт., 34 Левостороннее солидное образование, Кесарево сечение в 38 нед,
1983 [1] многоводие нефрэктомия, ребенок жив
В. Giulian, 1984 [2] 34 Правостороннее солидное образование, ПРПО, кесарево сечение в 34 нед,

многоводие нефрэктомия, ребенок жив
W. Romano, 1984 [3] 34 Многоводие, правосторонняя ПРПО, кесарево сечение в 34 нед,

нефромегалия, кистозные включения нефрэктомия, ребенок жив
R. Geirsson и соавт., 27 Многоводие, левостороннее опухолевое Преждевременные роды в 30 нед,
1985 [4] образование с кистозными включениями нефрэктомия (75 г), ребенок жив
D. Howey и соавт., 30 Левостороннее многоузловое ПРПО, кесарево сечение в 30 нед,
1985 [5] опухолевое образование, многоводие нефрэктомия (195 г), ребенок жив
J. Walter, J. McGahan, 28 Левостороннее эхогенное однородное ПРПО, кесарево сечение в 31 нед,
1985 [6] опухолевое образование, многоводие нефрэктомия, ребенок жив
J. Apuzzio и соавт., 26 Левостороннее солидное опухолевое ПРПО, кесарево сечение,
1986 [7] образование, многоводие нефрэктомия, ребенок жив
Т. Yambao и соавт., 34 Правостороннее солидное опухолевое Срочные роды, нефрэктомия,
1986 [8] образование, многоводие ребенок жив
B. Chaouachi и соавт., 35 Левостороннее солидное опухолевое Срочные роды, нефрэктомия,
1987 [9] образование, многоводие ребенок жив
C. Burtner, D. Willard, 33 Правостороннее солидное опухолевое Срочные роды, нефрэктомия,
1988 [10] образование, многоводие ребенок жив
P. Boulot и соавт., 33 Правостороннее солидное однородное ПРПО, преждевременные роды
1989 [11] опухолевое образование, многоводие в 33 нед, ребенок умер
С. Kuo и соавт., 36 Левостороннее абдоминальное Срочные роды,
1989 [12] опухолевое образование, многоводие нефрэктомия (140 г), ребенок жив
M. Ohmichi и соавт., 28 Правостороннее опухолевое Терапевтический амниоцентез,
1989 [13] образование, многоводие ПРПО, преждевременные

роды в 34 нед, нефрэктомия (70 г),
ребенок жив

A. Rempen и соавт., 26 Левостороннее многоузловое Терапевтический амниоцентез,
1992 [14] неоднородное опухолевое образование, ПРПО, кесарево сечение в 29 нед,

многоводие нефрэктомия (110 г), ребенок жив
R. Sailer и соавт., 32 Абдоминальное опухолевое солидное Кесарево сечение в 35 нед,
1993 [15] образование, многоводие нефрэктомия, ребенок жив
T. Fung и соавт., 36 Правостороннее солидное опухолевое Срочные роды, нефрэктомия,
1995 [16] образование, многоводие ребенок жив
B. Haddad и соавт., 33 Абдоминальное опухолевое солидное Преждевременные роды в 35 нед,
1996 [17] образование, многоводие нефрэктомия, ребенок жив
М.В. Медведев, 35 Левостороннее, преимущественно солидное Срочные роды, нефрэктомия,
1999 [18] образование, многоводие ребенок жив
H. Shibahara и соавт., 28 Левостороннее солидное образование, Кесарево сечение в 34 нед,
1999 [19] многоводие нефрэктомия, ребенок жив
R. Schild и соавт., 34 Левостороннее однородное эхогенное Кесарево сечение в 38 нед,
2000 [20] опухолевое образование нефрэктомия, ребенок жив
H. Won и соавт., 35 Правостороннее однородное эхогенное Кесарево сечение в 38 нед,
2002 [21] опухолевое образование, многоводие нефрэктомия, ребенок жив
А.Р. Слепцов и соавт., 33 Правостороннее образование неоднородной Преждевременные роды в 34 нед,
2005 [22] эхопозитивной структуры, многоводие ПРПО, нефрэктомия, ребенок жив
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5 лет, редко плодов и новорожденных – 1:10 000. В
большинстве случаев (93–95%) опухоль Вильмса
имеет одностороннюю локализацию [22]. Опухоль
имеет вид хорошо отграниченного образования эхо!
генной структуры и может достигать больших разме!
ров, хотя обычно ее диаметр не превышает 4 см. При
допплеровском исследовании признаков выражен!
ной васкуляризации не отмечается [23].

Пренатальный диагноз опухоли Вильмса в боль!
шинстве опубликованных случаев был установлен в III
триместре беременности. В нашем наблюдении опу!
холь Вильмса была диагностирована в 36 нед и имела
большие размеры – 90х82х75 мм (рис. 18.22) [24].

Лечение при опухоли Вильмса хирургическое,
химио! и лучевая терапия проводится в зависимос!
ти от гистологического строения опухоли и стадии
заболевания [22].

Среди других опухолей в литературе представле!
ны два наблюдения пренатальной ультразвуковой диаг!
ностики рабдоидной опухоли почки [25, 26]. Рабдо!
идная опухоль почки является самой редкой из реналь!

Рис. 18.19. Продольное сечение туловища плода при ме!
зобластической нефроме (стрелки) в 35 нед беременности.

ных опухолей у детей, но зато самой фатальной. В
наблюдении I. Fuchs и соавт. [25] рабдоидная опу!
холь почки была диагностирована в 26 нед бере!
менности. Опухоль была представлена однород!
ным округлым образованием с четкими контура!
ми размерами 49х47х36 мм (рис. 18.23). При ЦДК
была зарегистрирована выраженная васкуляриза!
ция опухоли с низкой резистентностью внутриопу!
холевых сосудов. В связи с выраженным многово!
дием было проведено 3 амниоцентеза. В 29 нед
было зарегистрировано появление водянки пло!
да (подкожный отек, перикардиальный выпот).
Размеры опухоли увеличились до 121х93х77 мм.
Было проведено досрочное родоразрешение пу!
тем операции кесарева сечения. В связи с безус!
пешной вентиляцией из!за высокого стояния ди!
афрагмы, приподнятой опухолью, осуществлено
ее удаление, но ребенок умер через 4 часа после
операции от сердечной недостаточности. Гисто!
логическое исследование показало наличие раб!
доидной опухоли почки.

Новообразования надпочечников у плода, обычно
представленные нейробластомой, являются наиболее
частыми неонатальными абдоминальными опухолями и
составляют от 12 до 25% от всех опухолей у новорож!
денных. Частота нейробластомы надпочечников состав!
ляет 1 случай на 7 100–10 000 живорожденных [27, 28].

Нейробластома надпочечников обычно имеет од!
ностороннюю локализацию. Часто в ней обнаружива!
ют очаги кровоизлияний, кальцификатов и некроза.
Гистологически нейробластома может быть разной по
строению: от крайне злокачественной низкодиффе!
ренцированной ганглионейробластомы до доброка!
чественной и зрелой ганглионевромы. Приблизитель!
но в 50% случаев, когда нейробластома надпочечни!
ков выявляется у младенцев, отмечаются метастазы
в почках, печени, подкожных тканях и плаценте. В то
же время в случаях пренатальной диагностики часто!
та малигнизации значительно ниже. К настоящему
времени нам удалось обнаружить описание 38 случа!
ев пренатальной ультразвуковой диагностики нейро!
бластомы надпочечников (табл. 18.7).

Рис. 18.20. Беременность 33 нед. А – продольное сканирование. Видно образование правой почки, расположенное в
области ее ворот.Треугольные стрелки – образование, исходящее из правой почки, продольные стрелки – правая почка с
нерасширенной лоханкой. Б – допплерограмма внутриопухолевого кровотока [22].

БА

ak
us

he
r-li

b.r
u



500

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

При ультразвуковом иссле!
довании плода нейробластома
проявляется только с конца II три!
местра беременности. Согласно
опубликованным клиническим
наблюдениям, наиболее ранняя
диагностика нейробластомы
надпочечника была осуществле!
на в 26 нед. Эхоструктура надпо!
чечниковой нейробластомы мо!
жет быть различной, но чаще все!
го представлена кистозным ок!
руглым образованием или опухо!
лью смешанного строения с уча!
стками повышенной эхогенности
(рис. 18.24, 18.25, 18.26). В на!
шем наблюдении диагноз нейро!
бластомы левого надпочечника
был установлен в 28 нед бере!
менности. Размер опухоли соста!
вил 2,8х2,3 см (рис. 18.27). Обра!
щает на себя тот факт, что нейро!
бластома в опубликованных на!
блюдениях чаще всего поражала
правый надпочечник – 26 (68,4%)
из 38 случаев.

Следует подчеркнуть, что
нейробластому надпочечников
достаточно сложно дифференци!
ровать при ультразвуковом иссле!
довании плода от мезобластичес!
кой нефромы, опухоли Вильмса,
поддиафрагмальной легочной секвестрации, крово!
излияния в надпочечники и диспластического изме!
нения верхнего полюса почки. Поэтому при выявле!
нии супраренального образования следует прово!
дить тщательное изучение возможного генеза опу!
холи, ее структуры, наличие эхогенного кольца вок!
руг образования, а также осуществлять детальную
визуализацию почек и надпочечников. При необхо!
димости возможно использование магнитно!резо!
нансной томографии (см. рис. 18.28).

Прогноз зависит от гистологического типа
опухоли, времени манифестации, темпов роста и
стадии процесса. Клиническое течение заболева!
ния непредсказуемо и может колебаться от спон!

танного регресса до внутриутробного метастази!
рования. Поэтому во всех случаях обнаружения
опухоли надпочечника требуется динамическое
ультразвуковое наблюдение за темпами роста но!
вообразования и возникновением возможных ос!
ложнений (нарушение функций МВС плода, задер!
жка внутриутробного развития, неиммунная во!
дянка). Большинство нейробластом, диагностиро!
ванных пренатально, относятся к первой стадии
заболевания и при отсутствии осложнений и ран!
нем проведении оперативного лечения имеют
благоприятный прогноз. Обычно при нейроблас!
томе проводится резекция или удаление надпо!
чечника.

Рис. 18.21. Беременность 35 нед. Мезобластическая нефрома (стрелки). А – В!режим. Б – режим ЦДК. Отмечается выра!
женная васкуляризация опухоли. В – магнитно!резонансная томограмма [21].

ВБА

Рис. 18.23. Рабдоидная опухоль левой почки плода (стрелки) в 26 нед беремен!
ности при поперечном сканировании в В!режиме (А) и в режиме энергетическо!
го допплеровского картирования (Б) [25].

А Б

Рис. 18.22. Опухоль Вильмса левой почки плода (стрелки) в 36 нед беременно!
сти при поперечном (А) и продольном (Б) сканировании.

А Б
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Рис. 18.28. Нейробластома правого надпочечника плода (стрелки). А – эхограмма в 29 нед. Б – магнитно!резонансная
томограмма в 33 нед.

БА

Рис. 18.25. Беременность 34 нед. Нейробластома правого надпочечника при
продольном (А) и поперечном (Б) сканировании. Видна неоднородная структура
опухоли [51].

Рис. 18.24. Нейробластома правого
надпочечника (стрелки) кистозного
строения [39].

БА

Рис. 18.27. Нейробластома левого
надпочечника (стрелки) плода.

Рис. 18.26. Беременность 30 нед. Нейробластома правого надпочечника кис!
тозного строения. А – эхограмма. Б – макропрепарат [54].

А Б

В заключение этого раздела приводим эхографи!
ческие признаки основных новообразований почечной
локализации у плода, которые могут быть использо!
ваны для пренатальной дифференциальной диагнос!
тики абдоминальных опухолей (табл. 18.8) [23]. Осо!
бо следует отметить, что мезабластическая нефрома,

опухоль Вильмса, рабдоидная опухоль почки и ней!
робластома проявляются при ультразвуковом иссле!
довании плода только в III триместре беременности,
тогда как забрюшинная тератома и особенно экстра!
лобарная легочная секвестрация могут быть обнару!
жены уже с середины II триместра беременности.
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Таблица 18.7. Суммарные данные литературы пренатальной диагностики нейробластомы надпочечников

Авторы Срок Заключение эхографического Перинатальные исходы
беремен! исследования
ности, нед

G. Janetschek 34 Кистозное образование правого Адренэктомия в 1!е сутки,
и соавт., 1984 [29] надпочечника диаметром 4 см отсутствие опухоли в 6 мес
E. Newton 35 Кистозное образование правой почки Смерть в неонатальном периоде,
и соавт., 1985 [30] (гидронефроз?) диаметром 4 см, асцит двусторонняя нейробластома,

метастазы в печень, легкие
и головной мозг

G. Atkinson 34 Образование смешанного Резекция правого надпочечника,
и соавт., 1986 [31] строения правой почки отсутствие опухоли в 2 года

32 Образование смешанного Резекция левого надпочечника,
строения левого надпочечника отсутствие опухоли в 1 год

G. DeFilippi 37 Гиперэхогенное правостороннее Адренэктомия, отсутствие
и соавт., 1986 [32] поддиафрагмальное образование опухоли в 6 мес

размером 3,0х1,3х2,5 см
F. Fowlie 38 Неоднородное правостороннее Адренэктомия в 2 нед,
и соавт., 1986 [33] супраренальное образование отсутствие опухоли в 3 мес

диаметром 3,5 см
B. Giulian 38 Образование смешанного строения Резекция правого надпочечника
и соавт., 1986 [34] правого надпочечника диаметром 3,5 см на 3!и сутки, отсутствие опухоли в 1 год
Y. Sakata 39 Образование смешанного строения Резекция правого надпочечника
и соавт., 1986 [35] правого надпочечника на 19!е сутки, отсутствие опухоли в 9 мес

размером 3,4х4,0 см
Е. Ferraro 35 Правостороннее гиперэхогенное Адренэктомия на 5!е сутки,
и соавт., 1988 [36] супраренальное образование метастазы в печень в 3 мес

диаметром 2,8 см
E. Pley 36 Кистозное образование левой почки Резекция правого надпочечника,
 и соавт., 1989 [37] (гидронефроз?) диаметром 4 см отсутствие опухоли в 1 год
H. Forman 39 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника,
и соавт., 1990 [38] надпочечника отсутствие опухоли в 2,8 года
J. Estroff 41 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 2 нед,
и соавт., 1991 [39] надпочечника диаметром 2,8 см отсутствие опухоли в 15 мес

38 Эхогенное кальцифицированное Резекция левого надпочечника
левостороннее поддиафрагмальное с последующей химиотерапией,
образование размером 2,7х2,0 см отсутствие опухоли в 22 мес

Y. Hosoda и соавт., 35 Кистозное образование левого Резекция левого надпочечника
1992 [40] надпочечника размером 3,5х3,1 см на 16!е сутки, отсутствие опухоли в 16 мес
P. Ho и соавт., 30 Кистозное образование левого Резекция левого надпочечника на 13!е сутки,
1993 [41] надпочечника отсутствие опухоли в 9 лет

36 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника на 8!е сутки,
надпочечника отсутствие опухоли в 6 лет

30 Кистозное образование левого Резекция левого надпочечника в 3 нед,
надпочечника отсутствие опухоли в 4 года

42 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника
надпочечника в 6 нед, отсутствие опухоли в 4 года

41 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 4 нед,
надпочечника размером 2х3 см отсутствие опухоли в 3 года

37 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 3 нед,
надпочечника размером 2х3 см отсутствие опухоли в 1 год

39 Кистозное образование правой Резекция правого надпочечника в 5 нед,
почки (гидронефроз?) отсутствие опухоли в 3 мес

R. Jennings и соавт., 30 Кистозное образование левого Резекция левого надпочечника на 12!е сутки,
1993  [42] надпочечника отсутствие опухоли в 10 лет

38 Образование правого надпочечника Резекция правого надпочечника на 3!и сутки,
смешанного строения отсутствие опухоли в 5 лет

диаметром 3 см
T. Crombleholme 36 Кистозное образование левого Адренэктомия на 2!е сутки,
и соавт., 1994 [43] надпочечника диаметром 5 см отсутствие опухоли в 26 мес
M. Dreyfus и соавт., 40 Кистозное образование левого Адренэктомия в 7 нед,
1994 [44] надпочечника размером 1,8х1 см отсутствие опухоли в 8 мес

38 Кистозное многокамерное образование Левосторонняя адренэктомия в 5 нед,
левого надпочечника размером 2,1х2,6 см отсутствие опухоли в 3 мес

I. Goldstein и соавт., 38 Эхогенное образование правого Адренэктомия, отсутствие опухоли в 6 мес
1994 [45] надпочечника
K. Heling и соавт., 36 Кистозное образование правого Адренэктомия на 4!е сутки,
1995 [46] надпочечника диаметром 2,7 см отсутствие опухоли в 2 года
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С. Сhen и соавт., 37 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 6 нед,
1997 [47] надпочечника диаметром 3 см отсутствие опухоли в 10 мес
I. Yamagiwa и соавт., 37 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 3 мес
1998 [48] надпочечника
М.В. Медведев, 28 Многокамерное кистозное образование Адренэктомия в 3 нед
1999 [18] левого надпочечника размером

2,8х2,3 см
Y. Hamada и соавт., 28 Кистозное образование правого Адренэктомия на 20!е сутки,
1999 [49] надпочечника размером 1,5х1,7 см отсутствие опухоли в 8 мес
A. Kesrouani и соавт., 32 Образование левого надпочечника Левосторонняя адренэктомия,
1999 [50] смешанного строения размером отсутствие опухоли в 7 мес

2,9х2,8 см
34 Кистозное образование правого Резекция правого надпочечника в 1 мес,

надпочечника размером 3,2х2,3 см отсутствие опухоли в 2 года
A. Capelanes 34 Образование правого надпочечника Химиотерапия, ребенок умер в 3 мес
и соавт., 2001 [51] смешанного строения
A. Grandу и соавт., 39 Правостороннее супраренальное Резекция правого надпочечника на 2!е сутки,
2001 [52] гиперэхогенное образование 6 циклов химиотерапии,

отсутствие опухоли в 2 года
H. Aslan и соавт., 26 Многокамерное кистозное правосторон! Резекция правого надпочечника на 3!и сутки,
2004 [53] нее супраренальное образование отсутствие опухоли в 8 мес

размером 1,6х1,9 см
J. Volpacchio 30 Правостороннее супраренальное Адренэктомия на 3!и сутки
и соавт., 2004 [54] кистозное образование

диаметром 1,8 см

Таблица 18.8. Дифференциальная пренатальная диагностика основных новообразований почечной локализации

Нозологическая форма В!режим ЦДК

Мезобластическая нефрома Внутрипочечное образование Выраженный внутриопухолевый
преимущественно солидного однородного кровоток

строения с гипоэхогенным периферическим
ободком, нормальная ткань пораженной

почки не идентифицируется, многоводие, при
динамическом наблюдении медленный рост

Опухоль Вильмса Преимущественно правостороннее почечное Выраженный внутриопухолевый
образование эхогенной структуры с кровоток

капсулой, многоводие, при динамическом
наблюдении быстрый рост

Рабдоидная опухоль почки Внутрипочечное однородное эхогенное Выраженный внутриопухолевый
образованием с четкими контурами кровоток

без капсулы, многоводие, при
динамическом наблюдении быстрый рост

Нейробластома Супраренальное преимущественно Нет признаков высокой
кистозно!солидное правостороннее внутриопухолевой перфузии

образование с асинхронным перемещением
по отношению к  почке во время дыхательных

движений плода, при динамическом
наблюдении умеренный рост

Ретроперитонеальная тератома Преимущественно солидно!кистозное Умеренно выраженный
образование с неровными контурами, внутриопухолевый кровоток

возможны внутриопухолевые кальцификаты, в солидном компоненте
многоводие и водянка плода

Поддиафрагмальная Супраренальное эхогенное, преимущественно Аберрантный аортальный
экстралобарная легочная левостороннее, образование с четкими питающий сосуд
секвестрация наружными контурами, возможна водянка плода,

при динамическом наблюдении медленный рост
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Глава 18. Мочевыделительная система

В 74,6% случаев ПЭК встречается у плодов муж!
ского пола [4]. Выявлено также, что у женщин с ПЭК
плода в анамнезе риск появления этой патологии
при следующей беременности возрастает в 6,1 раза
[5]. Таким образом, можно говорить о «предраспо!
ложенности» к ПЭК, которая может возникать под
действием генетических факторов и/или влиянием ок!
ружающей среды. Анализ частоты выявления ПЭК по!
зволяет говорить о наследовании малых аномалий мо!
чевых путей по аутосомно!доминантному признаку [6].

Для исключения дилатации почечной лоханки
плода необходимо получать как поперечное, так и
продольное сечение почек с оценкой их локализации,
симметричности, формы, размеров, эхогенности
паренхимы и состояния чашечно!лоханочного ком!
плекса. О выраженности дилатации судят по сте!
пени увеличения переднезаднего размера лохан!
ки, проводимом в поперечном сечении. Важно так!
же исключить наличие мегауретера и оценить со!
стояние мочевого пузыря и количество околоплод!
ных вод.

Несмотря на существование большого количе!
ства классификаций, призванных определить сте!

Пиелоэктазия и гидронефроз

С клинической точки зрения в пренатальном пе!
риоде целесообразно выделять пиелоэктазию (ПЭК) и
гидронефроз. Однако до настоящего времени отсут!
ствуют единые эхографические критерии ПЭК у плода.

По данным Р. Сhudleigh и соавт. [1], которые про!
вели анализ литературы, посвященной ПЭК за пос!
ледние 10 лет, все исследователи использовали в
качестве критерия ПЭК переднезадний размер по!
чечной лоханки, однако граница нормы варьировала
от 4 до 10 мм, а сроки обследования от 15 до 40 нед.
Согласно этому обзору литературы, при проведении
ультразвукового исследования в 16–26 нед и вели!
чине почечных лоханок от 5 до 10 мм частота ПЭК
составляет 0,73% (0,13–2,13%).

Нами в качестве диагностического критерия ПЭК
используются численные значения переднезаднего
размера почечных лоханок при поперечном сканиро!
вании во II триместре беременности – свыше 5 мм, а
в III триместре – свыше 7 мм (рис. 18.29). При рас!
ширении переднезаднего размера лоханки свыше
10 мм устанавливается диагноз гидронефроза
(рис. 18.30, 18.31). Частота гидронефроза составля!
ет в среднем – 2,5–2,8:1000 плодов [2, 3].

Рис. 18.29. Односторонняя (А) и двустронняя (Б) ПЭК у плода во II триместре беременности.

БА

Рис. 18.30. Поперечное сечение туловища плода при пра!
востороннем гидронефрозе (1). 2 – нормальная левая почка.

Рис. 18.31. Продольное сечение туловища плода при вы!
раженном гидронефрозе правой почки (стрелка).

1

2ak
us

he
r-li

b.r
u



506

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

пень тяжести поражения, применение их в практичес!
кой медицине ограничено из!за отсутствия четких
прогностических критериев и соответствующей пре!
натальной тактики.

По данным R. Wilson и соавт. [4], хотя ПЭК в 3 раза
чаще встречаются у плодов мужского пола, однако
большинство из них носит «транзиторный» характер,
в то время как у плодов женского пола вероятность
сохранения патологических изменений в постнаталь!
ном периоде значительно выше. Выявлено также, что
ПЭК сохраняются чаще при наличии одностороннего,
чем двустороннего поражения – 47% против 26%, при
этом возрастает и вероятность применения хирурги!
ческого лечения в постнатальном периоде.

Некоторые авторы рекомендуют проведение
тщательного обследования новорожденных в случа!
ях антенатальной регистрации переднезаднего раз!
мера лоханки ≥ 5 мм в любом гестационном сроке [7,
8], другие исследователи считают, что при выявле!
нии ПЭК < 10 мм в любом сроке беременности, нет
необходимости в проведении комплексного обсле!
дования ребенка в постнатальном периоде [9, 10].

B. Langer и соавт. [11] делают вывод, что регис!
трация ПЭК ≥ 5 мм до 28 нед сама по себе не имеет
никакого прогностического значения без проведения
динамического ультразвукового исследования, а
любое расширение < 10 мм, выявленное во II триме!
стре беременности, нельзя считать патологическим
без динамического контроля в III триместре.

Многие авторы относят ПЭК к «мягким» ульт!
развуковым признакам хромосомных аномалий
(ХА). Впервые связь между ПЭК и ХА была отмече!
на В. Benacerraf и соавт. [12], которые обнаружили,
что у плодов с синдромом Дауна ПЭК встречалась с
частотой 25% в отличие от плодов с нормальным
кариотипом, у которых это признак был отмечен
только в 2,8% наблюдений. В этой же работе было
отмечено, что при отсутствии изменений в почках
частота синдрома Дауна составляет 2,8%, тогда как
при наличии ПЭК – 3,3%.

Дальнейшие исследования продемонстрирова!
ли существенные различия конечных результатов и
выводов. Некоторые авторы подтвердили связь ПЭК
и трисомии 21, другие не обнаружили достоверной
зависимости.

Анализ работ, посвященный изучению частоты
ХА при наличии у плода ПЭК, продемонстрировал
такую же разницу результатов исследований. В се!
рии работ ХА были диагностированы в 3–4,6% слу!
чаев при наличии ПЭК у плода, в других – этот пока!
затель достигал 20–26,9%. Суммируя результаты
ряда исследований, R. Snijders и K. Nicolaides [13]
пришли к выводу, что общая частота встречаемости
ХА у плодов с ПЭК составила 8%. При изолирован!
ном поражении этот показатель не превышал 2%, при
наличии сочетанных ультразвуковых изменений был
во много раз выше – 33%.

Некоторые авторы считают, что изолированная
ПЭК не является эхографическим маркером ХА и не
может служить показанием к пренатальному карио!
типированию, так как риск обнаружения синдрома
Дауна в этом случае составляет лишь  1:340. По их

мнению, показания к кариотипированию должны оп!
ределяться в каждом конкретном случае с учетом
имеющегося сочетания с эхографическими отклоне!
ниями и другими факторами риска. Например, по
данным B. Langer и соавт. [11], в группе риска при
ПЭК частота ХА составила 7,3%, а в группе с абсо!
лютно изолированной ПЭК – 0,62%.

Многими исследованиями было доказано, что
риск рождения ребенка с синдромом Дауна возра!
стает с увеличением возраста матери. P. Chudleigh
и соавт. [1] показали, что при безвыборочном ис!
следовании у беременных моложе 36 лет частота
ХА при ПЭК составляла 0,33%, у беременных стар!
ше 36 лет – 2,2%.

Частота ХА при ПЭК возрастает при наличии дру!
гих эхографических изменений. В работе R. Snijders
и K. Nicolaides [13] была доказана зависимость час!
тоты ХА от количества эхографических маркеров. В
этом исследовании при наличии изолированной ПЭК
вероятность выявления синдрома Дауна повышалась
в 1,5 раза, при выявлении одной сочетанной анома!
лии – в 15 раз, двух – в 46 раз, трех и более – в 56 раз.
Авторы считают, что пренатальное кариотипирова!
ние обосновано только в случаях сочетания ПЭК с
другими эхографическими признаками патологии.

Помимо синдрома Дауна ПЭК может встречаться у
плодов с другими ХА. По данным литературы, у плодов с
пренатально установленным диагнозом ХА помимо три!
сомии 21 диагностируются синдромы Патау (37%), Эд!
вардса (18%), Тернера (8%), триплоидия (4%) [13].

Е.В. Юдиной [14] был проведен анализ 97 слу!
чаев ПЭК у плодов с известным кариотипом, уста!
новленной в среднем в 21,3 нед (16–36 нед). В 64
(62,7%) случаях ПЭК была изолированной, в 33
(32,3%) – сочеталась с различными изменениями в
других органах и системах плода. Общая частота ХА
составила 6,2% (6/97). Все ХА были выявлены при
наличии сочетанных изменений, т.е. в этой группе
частота ХА составила 18,2% (6/33). При этом часто!
та ХА при ПЭК плода у пациенток до 35 лет состави!
ла 2,7%, а в группе старше 35 лет – 17,4%.

Таким образом, учитывая наличие определенной
связи между ПЭК и ХА, вопрос о пренатальном кари!
отипировании следует решать в каждом случае ин!
дивидуально с учетом других факторов риска и эхо!
графических изменений в других органах и системах.

Умеренно выраженная изолированная ПЭК имеет
благоприятный прогноз. По данным педиатров, часто!
та умеренно выраженной пиелоэктазии у детей от 2 мес
до 13 лет составляет 4,8%. Чем раньше возникает ПЭК
у плода, сохраняющаяся в течение всей беременнос!
ти, тем хуже прогноз [15]. Доказано также, что чем боль!
ше выражено расширение чашечно!лоханочной систе!
мы пренатально, тем больше страдает функция почки
в постнатальном периоде. В любом случае, пренаталь!
ное выявление расширения почечной лоханки требует
обязательного динамического наблюдения, так как
прогрессирование патологических изменений в III три!
местре беременности может привести к «отмиранию»
почки и отсутствию ее функции в неонатальном перио!
де [16]. Пренатальное исчезновение расширения по!
чечной лоханки также не всегда является благоприят!
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Рис. 18.32. Беременность 33 нед. Ме!
гауретер (стрелка).

Рис. 18.33.  Беременность 28 нед. Ме!
гауретер.

ным признаком, так как уменьшение или исчезновение
выраженного гидронефроза (35–50 мм) в начале III три!
местра может свидетельствовать о пренатальном
сморщивании почки [17].

По нашим данным, при обнаружении расшире!
ния переднезаднего размера почечной лоханки пло!
да > 10 мм во II триместре и > 12 мм в III триместре
беременности необходимо рекомендовать обследо!
вание ребенка в неонатальном периоде, так как в этой
группе отмечается достоверно высокая частота со!
хранения патологических изменений и необходимо!
сти хирургического лечения [3].

Для прогноза также очень важна динамика из!
менений в течение всей беременности. По мнению
ряда авторов, при пренатальном прогрессировании
ПЭК процент случаев, требующих хирургической кор!
рекции, составляет от 35,3 до 55% [18].

A. Adra и соавт. [19] приводят данные обследо!
вания группы пациентов с пренатально выявленной
ПЭК. В 31% случаев отмечалось пренатальное исчез!
новение ПЭК, подтвержденная после рождения, в
25% – нормальная ультразвуковая картина после
рождения, в 44% – патология почек. Наиболее часто
выявляемой после рождения патологией стали об!
струкция лоханочно!мочеточникового соустья (37%)
и пузырно!мочеточниковый рефлюкс (33%).

H. Kitagawa и соавт. [20] опубликовали данные об!
следования 103 детей, у которых пренатально был вы!
ставлен диагноз гидронефроза. В 17% определялась
нормальная ультразвуковая картина уже на 4!е сутки
жизни, что свидетельствует о возможности спонтанно!
го антенатального разрешения патологического про!
цесса. В 56% случаев был выявлен гидронефроз без
органической обструкции, из них в 80% наблюдений си!
туация нормализовалась в течение 3 лет.

Многие авторы сообщают о высокой эффектив!
ности пренатального хирургического лечения об!
струкции МВС [21, 22], однако этот метод оправдан
далеко не во всех случаях внутриутробно диагности!
рованного гидронефроза [23, 24]. Для определения
тактики ведения и решения вопроса о необходимос!
ти внутриутробной терапии необходимо оценить
функциональное состояние почек плода. Для этого
исследуют осмолярность и содержание ионов Na и
Cl в фетальной моче, полученной при пункции выше
места обструкции. Обязательным является проведе!
ние пренатального кариотипирования для исключе!

ния ХА. Для принятия решения о необходимости
внутриутробной инвазивной терапии у плодов с об!
струкцией МВС важно учитывать следующие аспек!
ты: срок беременности; срок, в котором впервые
выявлена обструкция; скорость прогрессирования
патологического процесса; количество околоплод!
ных вод; одно! или двусторонний характер пораже!
ния; биохимический анализ мочи и др. [25, 26]. Од!
нако существуют данные о большом количестве ос!
ложнений (45%) [27] и неэффективности внутриут!
робного лечения [28], что не позволяет в настоящее
время сделать однозначный вывод о необходимос!
ти его проведения при пренатальной диагностике
гидронефроза.

При составлении пренатального прогноза важ!
но также учитывать наличие мегауретера, который
при ультразвуковом исследовании визуализируется
в виде извитой тубулярной анэхогенной структуры
или в виде кистозных образований в нижних отделах
брюшной полости плода (рис. 18.32, 18.33). Мегау!
ретер может быть односторонним и двусторонним.
Встречается также изолированный мегауретер, при
котором отсутствуют структурные изменения других
отделов МВС. Одной из основных причин изолиро!
ванного мегауретера является пузырно!мочеточни!
ковый рефлюкс. Изменения при изолированном ме!
гауретере часто носят преходящий характер. При об!
струкции на уровне пузырно!мочеточникового соус!
тья мегауретер сочетается с дилатацией почечной
лоханки.

Мегауретер является важным прогностическим
критерием в определении состояния и функции по!
чек. Частота благоприятного исхода при выявлении
мегауретера в 8,2 раза ниже, чем при его отсутствии,
а необходимость хирургической коррекции в 5,5 раз
выше. При наличии мегауретера можно прогнозиро!
вать сохранение патологических изменений после
рождения с чувствительностью – 68%, специфично!
стью – 89,1%, а в предсказании хирургического ле!
чения эти показатели в наших исследованиях соста!
вили соответственно 84,6 и 82,1% [29].

Пренатальное консультирование при выявлении
дилатации почечной лоханки плода включает тща!
тельную оценку всей анатомии для исключения со!
четанных аномалий, а также обязательное динами!
ческое наблюдение за степенью выраженности из!
менений МВС. При одностороннем процессе необ!

ходим динамический контроль за
состоянием контралатеральной
почки. Досрочное родоразреше!
ние оправдано только при выра!
женном маловодии, которое мо!
жет привести к гипоплазии легких.
При длительном маловодии отме!
чаются также деформации лице!
вых структур и конечностей. При
пренатальном выявлении дилата!
ции почечной лоханки необходимо
рекомендовать обследование ре!
бенка в неонатальном периоде с
консультацией детского уролога.
При специализированном уроло!
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гическом исследовании наиболее частыми находка!
ми являются обструкция лоханочно!мочеточниково!
го соустья, пузырно!мочеточниковый рефлюкс, ме!
гауретер, уретероцеле, синдром задних уретраль!
ных клапанов и атрезия уретры. В большинстве слу!
чаев сохранение патологических изменений после
рождения ребенка приводит к развитию пиелонеф!
рита. Несмотря на то, что существует четкая связь
между расширением чашечно!лоханочной системы
и пузырно!мочеточниковым рефлюксом, сочетание
этих двух патологий не обязательно. Пузырно!мо!
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МОЧЕВОЙ ПУЗЫРЬ

четочниковый рефлюкс часто субклинический и про!
текает асимптоматично, и хотя у 80% новорожден!
ных с пренатально диагностированными уропатия!
ми при рождении отсутствуют клинические прояв!
ления заболевания, установление наличия пузырно!
мочеточникового рефлюкса может помочь в выде!
лении группы риска среди новорожденных, установ!
лении патологии на ранних стадиях развития и про!
гнозировании функции почек. При выраженных из!
менениях показано оперативное лечение с после!
дующим динамическим наблюдением.

Мегацистис

Увеличение размеров мочевого пузыря плода
наиболее часто выявляется при аномалиях уретры
(атрезия, агенезия, стриктуры, стеноз), синдроме
задних уретральных клапанов, синдроме prune belly
и мегацистис!микроколон!интестинальном гипопе!
ристальтическом синдроме.

Синдром задних уретральных клапанов
(СЗУК) характеризуется нарушением проходимо!
сти уретры, что приводит к ретроградным изме!
нениям мочевыделительной системы. На долю
СЗУК приходится 38% всех обструктивных уропа!
тий на низком уровне и наблюдается у плодов
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мужского пола [1]. В крайне
редких случаях у плодов женс!
кого пола аналогичная эхогра!
фическая картина может вызы!
ваться агенезией/атрезией
уретры.

При СЗУК в ходе ультразвуко!
вого исследования плода отмеча!
ется стойкая дилатация мочевого
пузыря, не проходящая при дина!
мическом наблюдении. Стенки
мочевого пузыря утолщены и со!
ставляют более 2 мм. В большин!
стве случаев дилатация мочевого
пузыря сочетается с расширени!
ем проксимального отдела уретры (рис. 18.34), а при
прогрессировании процесса присоединяется и рас!
ширение вышерасположенных отделов мочевыдели!
тельной системы (мегауретер, гидронефроз), причем
процесс носит двусторонний характер. Иногда могут
наблюдаться мочевой асцит, уриномы, кальцифика!
ция дистрофированных стенок мочевого пузыря [2].
Маловодие встречается у 50–60% плодов с СЗУК [3],
что значительно ухудшает прогноз, так как приводит
к гипоплазии легких.

В последние годы при диагностике обструкции
мочевыводящих путей на низком уровне все чаще за!
рубежными специалистами используется везико!ам!
ниотическое шунтирование [4, 5]. Эта процедура, по
данным G. Bernaschek и соавт. [6], позволяет добить!
ся выживаемости 70% плодов. Однако авторы отме!
чают, что в большинстве случаев причина развития
обструкции, определяющая прогноз, не может быть
установлена пренатально. Прогностическими ультра!
звуковыми критериями являются количество около!
плодных вод, срок выявления выраженного малово!
дия (длительное маловодие до 28 нед приводит к ги!
поплазии легких), длительность и тяжесть поражения
функции почек. Так как наличие обструктивной уро!
патии повышает риск выявления хромосомной пато!
логии, то перед установкой шунта необходимо прове!
дение пренатального кариотипирования. Для опреде!
ления функции почек проводят пункцию увеличенно!

го мочевого пузыря или лоханки с последующим био!
химическим анализом полученной мочи. Признаками
сохраненной функции почки являются концентрация
Na не более 100 ммоль/л, Cl – не более 90 ммоль/л,
осмолярность – не более 210 ммоль [7, 8].

Установка пузырно!амниотического шунта дол!
жна производиться не позднее 20–22 нед [9]. Одна!
ко, несмотря на своевременно и правильно прове!
денное внутриутробное лечение, все равно остается
вероятность неблагоприятного исхода вследствие
развития гипоплазии легких.

Для восстановления проходимости уретры в по!
стнатальном периоде новорожденному устанавлива!
ется катетер или проводится везикостомия [10]. Пос!
ле коррекции водного и электролитного баланса и
стабилизации функции почек проводят удаление или
электрокоагуляцию задних уретральных клапанов, но
даже в случаях успешной хирургической коррекции
часть детей погибает вследствие легочной недоста!
точности. У многих детей и после операции отмеча!
ется снижение функции почек, которое может про!
грессировать и приводить к потере почки [11].

Синдром prune belly характеризуется тремя
признаками: гипотензией или полным отсутствием
мышц передней брюшной стенки, наличием большо!
го атоничного мочевого пузыря (часто сочетается с
мегауретером и гидронефрозом) и двусторонним
крипторхизмом. Cиндром prune belly относится к ред!

Рис. 18.35. Синдром prune belly. Виден увеличенный в раз!
мерах мочевой пузырь плода.

Рис. 18.36. Синдром prune belly. Виден увеличенный в раз!
мерах мочевой пузырь и измененные почки плода.

Рис. 18.34. СЗУК в разных плоскостях сканирования (А, Б). Видны дилатация
мочевого пузыря и расширение проксимального отдела уретры.
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ким заболеваниям, его частота составляет 1 случай
на 35 000 – 50 000 новорожденных [1].

Клинически условно выделяют три степении тя!
жести синдрома. Легкая – наличие трех характерных
основных признаков; при средней, дополнительно к
триаде, наблюдается расширение мочеточников; при
наиболее тяжелой форме синдрома – гидроуретер,
гидронефроз, дисплазия почек, а также возможно
развитие гипоплазии легких, скелетных деформаций
и характерных особенностей лица из!за выраженно!
го маловодия.

Большинство случаев синдрома является спора!
дическим. Имеющиеся семейные наблюдения не
позволяют однозначно судить о типе наследования
синдрома [12]. В литературе сообщалось о сочета!
нии синдрома prune belly с хромосомными аномали!
ями (трисомия 13, 18 и 45,Х) [13–15].

Ультразвуковая диагностика синдрома prune
belly возможна с 14–15 нед беременности [13, 16,
17]. В начале II триместра беременности основ!
ным эхографическим признаком является мегаци!
стис, при этом увеличенный мочевой пузырь мо!
жет занимать большую часть брюшной полости
плода. Во II–III триместре беременности эхогра!
фическая картина характеризуется наличием рез!
ко расширенного, неопорожняющегося мочевого
пузыря с гипертрофией его стенок и истончением
передней брюшной стенки (рис. 18.35). При вы!
раженном процессе отмечается присоединение
двустороннего мегауретера, гидронефроза и ма!
ловодия (рис. 18.36). В результате прогрессиро!
вания патологических изменений может развить!
ся мочевой асцит.

Пренатальное обследование должно включать
кариотипирование и тщательное ультразвуковое ис!
следование, включающее подробную оценку анато!
мии лица и внутренних органов плода. В случае ги!
бели плода или новорожденного показано тщатель!
ное патологоанатомическое исследование.

При выявлении синдрома prune belly, сочетаю!
щегося с выраженным маловодием, следует предло!
жить прерывание беременности, так как прогноз при
таком сочетании крайне неблагоприятный. Урет!
ральная обструкция приводит к развитию выра!
женного маловодия и как следствие к развитию ги!
поплазии легких. В 20% случаев наступает анте!
натальная гибель и 50% детей умирают в первые
два года жизни. В случаях легкой степени тяжес!
ти синдрома прогноз также в большинстве случа!
ев неблагоприятный, хотя сообщалось о случаях
успешной хирургической коррекции. Успешность
хирургической коррекции зависит от степени вов!
леченности в патологический процесс органов и
систем плода.

Внутриутробная декомпрессия мочевого пузы!
ря может предотвратить развитие развернутой кар!
тины синдрома. Описаны случаи, когда даже одно!
кратной декомпрессии было достаточно для устра!
нения функциональной обструкции [18]. В то же вре!
мя другие исследователи сообщают о развитии кли!
нической картины синдрома несмотря на проведе!
ние ранней декомпрессии [19].

Мегацистис�микроколон�интестинальный
гипоперистальтический синдром (ММИГС) отно!
сится к редким врожденным заболеваниям и вклю!
чает в себя неполный поворот кишечника, функци!
ональную кишечную непроходимость, дистальный
микроколон и дилатированный необструктивный
мочевой пузырь [20]. ММИГС был впервые описан
W. Berdon и соавт. в 1976 г. [21] у 5 новорожденных
девочек. Описано более 70 случаев этого синдрома
[22]. Согласно опубликованным данным отмечено
превалирование рождения девочек с ММИГС над
мальчиками – 4:1. Большинство описанных случаев
являются спорадическими, хотя были опубликованы
наблюдения с возможным аутосомно!рецессивным
наследованием.

В самом названии синдрома присутствуют его
основные проявления. Необструктивный мочевой
пузырь расширен, моторика желудка и кишечника
снижена, кишечник укорочен, расширен и слабо фик!
сирован, но в большинстве случаев анатомических
сужений не обнаруживается. Дистальный микроко!
лон (суженная сигмовидная и прямая кишка) относит!
ся к преходящим последствиям синдрома, что, воз!
можно, связано с гипоперистальтикой [23].

Этиопатогенез синдрома остается до конца не ус!
тановленным. К настоящему времени генный локус
ММИГС не идентифицирован. По сведениям некото!
рых авторов, в случаях ММИГС отмечаются изменения
нервной ткани и мышц в стенке кишки – увеличение
количества нервных ганглиев и вакуолярная дегенера!
ция гладкомышечных волокон [24, 25]. Другие иссле!
дователи [26, 27] обнаружили нормальное количество
нервных ганглиев, а W. Vezina и соавт. [28] выявили
даже их уменьшение. Учитывая противоречивость по!
лученных данных и выраженный полиморфизм клини!
ческих проявлений синдрома в неонатальном перио!
де, изучение этиопатогенеза ММИГС продолжается.

Анализ 21 опубликованного клинического наблю!
дения позволил нам суммировать опыт пренатальной
ультразвуковой диагностики ММИГС (табл. 18.9) [24–
41]. Согласно опубликованным результатам, прена!
тальный диагноз ММИГС может быть заподозрен при
обнаружении у плода дилатации мочевого пузыря на
фоне нормального или увеличенного количества ам!
ниотической жидкости. При этом могут быть также
выявлены гидронефроз и мегауретер.

Таблица 18.9. Пренатальные эхографические находки при
ММИГС

Ультразвуковой признак n=21 %

Дилатированный мочевой пузырь 21 100
Гидронефроз 11 52,4
Мегауретер 6 28,6
Расширение проксимального 1 4,8
отдела уретры
Изменения кишечника 4 19,0
Другие аномалии 3 14,3
Количество околоплодных вод:

нормальное 4 19,0
многоводие 11 52,4
маловодие 3 14,3
не указано 3 14,3
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Глава 18. Мочевыделительная система

ВБА

Рис. 18.37. ММИГС. Мегацистис при поперечном (А) и про!
дольном (Б) сканировании. В – расширение лоханок почек.
Г и Д – макропрепараты органов МВС и кишечника [40].

Г Д

Изменения кишечника, являющиеся состав!
ной частью синдрома, пренатально были отмече!
ны только в 19% случаев, что значительно затруд!
няет дородовую идентификацию ММИГС. При
этом отмечен значительный разброс времени про!
явления изменений желудочно!кишечного тракта.
E. Stamm и соавт. [29] при динамическом эхогра!
фическом наблюдении за плодом с дилатирован!
ным мочевым пузырем обнаружили расширение
петель кишечника только в 37 нед беременности.
D. Penman и R. Lilford [31] выявили расширение же!
лудка у плода с ММИГС уже в 16 нед.

Многоводие при ММИГС было обнаружено в
52,4% случаев и носило обычно невыраженный ха!
рактер. Динамические эхографические наблюдения
показали, что многоводие при ММИГС обычно появ!
ляется в III триместре и было зарегистрировано во
всех случаях после 34 нед беременности. По!види!
мому, появление многоводия только в III триместре
является проявлением гипоперистальтики и время
его обнаружения зависит от степени выраженности
патологического процесса. Маловодие при ММИГС,
как правило, диагностируется в некоторых случаях во
II триместре беременности. При маловодии дилата!
ция мочевого пузыря нередко сопровождается рас!
ширением верхних отделов мочевыводящих путей,
что свидетельствует об обструктивной уропатии.

Суммируя приведенные данные, можно сделать
вывод, что наиболее вероятно пренатально  ММИГС
может быть заподозрен при обнаружении дилата!
ции мочевого пузыря, гидронефроза у плода женс!
кого пола при нормальном или слегка увеличенном
количестве амниотической жидкости (рис. 18.37).
Особое значение при этом имеет указание в анам!
незе на рождение ранее детей с ММИГС. Учитывая
неблагоприятный прогноз при ММИГС, следует воз!
держиваться от шунтирования и аспирации содер!
жимого мочевого пузыря плода. Эти процедуры не!
обходимо использовать в случаях мегацистиса, ког!
да пренатальный диагноз установить не представ!
ляется возможным, особенно при сочетании мега!
цистиса с маловодием.

Принимая во внимание, что дилатация мочево!
го пузыря плода является ведущим эхографическим
проявлением ММИГС, следует особое значение уде!
лять дифференциальной диагностике обструктивно!
го и необструктивного характера поражения. При
ММИГС отмечается необструктивное изолированное

расширение мочевыводящих путей. В случаях об!
структивного поражения, чаще всего при дистальной
уретральной непроходимости (атрезия уретры у пло!
дов женского пола и синдром задних уретральных
клапанов – у мужского), обычно обнаруживаются
маловодие, прогрессивное утолщение стенки моче!
вого пузыря и дилатация задней уретры. Однако сле!
дует помнить, что в некоторых случаях у нормально!
го плода могут обнаруживаться большие размеры
мочевого пузыря, но в течение 30–40 минут проис!
ходит его опорожнение.

ММИГС в большинстве случаев заканчивается
летальным исходом. Основной причиной смерти яв!
ляются почечная и кишечная недостаточность, сеп!
сис. C. Granata и P. Puri [22], обобщив данные 69 слу!
чаев живорожденных с ММИГС, показали, что толь!
ко 10 (14,5%) детей дожили до 1 года. При этом 9 из
10 детей находились на парентеральном питании.

Во всех случаях перинатальной смерти при
ММИГС показано проведение полного патологоана!
томического исследования. При генетическом кон!
сультировании необходимо исключить возможность
аутосомно!рецессивного наследования синдрома.
При последующих беременностях следует рекомен!
довать динамическое ультразвуковое наблюдение,
уделяя особое внимание основным пренатальным
эхографическим проявлениям ММИГС.
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Экстрофия мочевого пузыря

Экстрофия мочевого пузыря (ЭМП) относится к
группе пороков, связанных с неправильным развитием
каудальной закладки передней брюшной стенки. При
этой аномалии отсутствует передняя стенка мочевого
пузыря, а задняя определяется снаружи [1]. Частота ЭМП

составляет в среднем 1 случай на 10 000–40 000 ново!
рожденных, соотношение мальчиков и девочек 2,7:1 [2].

По данным J. Gearhart и соавт. [3], основными
эхографическими пренатальными критериями ЭМП
являются:
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1) отсутствие визуализации
мочевого пузыря при неизменен!
ных почках и нормальном количе!
стве околоплодных вод;

2) низкое прикрепление пупо!
вины;

3) низкая брюшная выпуклость,
которая представляет собой экст!
рофированный мочевой пузырь;

4) расширение подвздошных
гребней;

5) аномалии гениталий.
Однако далеко не всегда эти

пять признаков встречаются у всех
плодов с ЭМП. Наиболее часто при
ЭМП не визуализируется мочевой
пузырь при нормальном строении
почек и отмечается низкое при!
крепление пуповины [4, 5].

В наблюдении, представ!
ленном С.Г. Ионовой и И.П. Цым!
баловой [4], было отмечено от!
сутствие эхотени мочевого пузы!
ря плода при динамическом на!
блюдении, выявлен дефект и об!
разование в нижней части пере!
дней брюшной стенки, а также
имело место низкое прикрепле!
ние пуповины. Все эти признаки
в совокупности с обычным стро!
ением почек и нормальным коли!
чеством околоплодных вод позволили заподозрить
ЭМП (рис. 18.38).

Мочевой пузырь при его экстрофии может быть
обнаружен за пределами малого таза (рис. 18.39, 18.40).
Этот признак ЭМП был обнаружен специалистами из
Красноярска уже в 12 нед беременности [6]. Первона!
чально им не удалось увидеть мочевой пузырь плода в
типичном месте, что послужило основанием для деталь!
ной оценки всей ультразвуковой анатомии плода, в ходе
которой через неделю экстрофированный мочевой пу!
зырь был обнаружен в области промежности плода.

Дифференциальная диагностика ЭМП должна про!
водиться в первую очередь со следующими врожден!
ными пороками: омфалоцеле, гастрошизисом и экстро!
фией клоаки. При первых двух пороках определяются
эвентрированные органы брюшной полости. При этом
омфалоцеле имеет мембрану, к которой прикрепляют!
ся сосуды пуповины. Кроме этого, дефект при ЭМП рас!
полагается в нижней части передней брюшной стенки,
а не в области пупочного кольца. Дифференциальная ди!
агностика с экстрофией клоаки может быть затруднена,
но ее всегда следует заподозрить в случаях, когда до!
полнительно обнаруживаются аномалии кишечника.
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Сочетанные пороки при ЭМП встречаются редко
и чаще всего представлены аномалиями сердца, лег!
ких и поясничного отдела позвоночника. Из наиболее
частых сочетаний отмечаются аномалии половых ор!
ганов (уменьшение полового члена, неопущение
яичек, перегородки влагалища). Описаны единичные
наблюдения сочетания ЭМП с атрезией ануса.

Прогноз для жизни при ЭМП благоприятный,
однако, имеется много проблем в урогенитальной
сфере. Качество жизни может вызывать сомнения.
Отмечено также, что у детей, не оперированных в
первые месяцы жизни, значительно выше риск раз!
вития рака мочевого пузыря [2]. Поэтому требуется
осуществление пластики мочевого пузыря в течение
24–48 часов после родов в специализированном
центре. Сразу после рождения необходимо закрыть
мочевой пузырь пластиковым пакетом, так как кон!
такт с пеленками и салфетками вызывает наруше!
ние слизистой и способствует присоединению ин!
фекции. В настоящее время разработаны различные
виды поэтапного хирургического лечения, дающе!
го в конечном итоге удовлетворительные результа!
ты, в том числе в репродуктивной сфере.

Рис. 18.38. А – видны половые органы плода, над которыми определяется так
называемая низкая брюшная выпуклость, представляющая собой экстрофиро!
ванный мочевой пузырь. Б – низкое прикрепление пуповины к передней брюш!
ной стенке плода [4].

А Б

Рис. 18.39. Беременность 24 нед.
Стрелкой указан экстрофированный
мочевой пузырь плода.

Рис. 18.40. ЭМП (зеленые стрелки).
Видно низкое прикрепление пуповины
(желтые стрелки).
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Удвоение мочевого пузыря

Удвоение мочевого пузыря является очень ред!
ким пороком и может быть полным, частичным или
с сагиттальными перегородками. Патогенез этого
порока объясняется неправильным развитием ал!
лантоиса и формированием патологической склад!
ки клоаки. Неполным удвоением считаются случаи,
в которых два мочевых пузыря имеют одно основа!
ние и общую уретру [1]. При этом одна половина яв!
ляется обструктивной. Расширенная вторая полови!
на может приводить к застою и развитию мегауре!
тера, гидронефроза и кистозной дисплазии почек.

Удвоение мочевого пузыря часто сочетается с
другими аномалиями и в 90% случаев отмечается уд!
воение половых органов [2]. Этот порок преимуще!
ственно отмечается у плодов женского пола.

Пренатальная ультразвуковая диагностика удво!
ения мочевого пузыря представлена только несколь!
кими сообщениями [3–5]. Един!
ственное наблюдение в отече!
ственной периодике о пренаталь!
ной ультразвуковой диагностике
удвоения мочевого пузыря опуб!
ликовали О.И. Гусева и соавт. [4].
В представленном ими наблюде!
нии у плода женского пола в 31
нед сзади и выше мочевого пузы!
ря было выявлено анэхогенное
образование (рис. 18.41), измене!
ние размеров которого в динамике
не отмечено. Дополнительно было
зарегистрировано умеренно выра!
женное обструктивное поражение
мочевыводящих путей. Учитывая
женский пол плода, нормальное ко!
личество околоплодных вод, отсут!
ствие изменений органов желудоч!
но!кишечного тракта, обнаружен!
ное образование было расценено как киста яичника.
Ребенок умер после досрочного родоразрешения. При
патологоанатомическом исследовании были установ!
лены: аномалия развития мочевого пузыря (неполное
удвоение), синдром мегацистис!мегауретер в сочета!
нии с кистозной дисплазией и гидронефрозом.

В наблюдении S. Boopathy Vijayaraghavan и A.
Nirmala [5] полная форма удвоения мочевого пузыря
у плода женского пола была диагностирована в 29
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Рис. 18.41. Удвоение мочевого пузыря (стрелки) [4].

Рис. 18.42. Полное удвоение мочевого пузыря. А – пренатальная эхограмма.
Стрелками указаны два мочевых пузыря. Б – постнатальная эхограмма. BL1,
BL2 – два мочевых пузыря; U1, U2 – две матки [5].

А Б

нед беременности (рис. 18.42). При динамическом
наблюдении было отмечено полное опорожнение мо!
чевого пузыря, располагающегося с левой стороны.
При осмотре новорожденной обнаружено две раз!
дельных вульвы и уретры, а также два влагалища и
анальных отверстия. При ультразвуковом исследо!
вании на пятый день жизни было выявлено два моче!
вых пузыря и две матки. Почки и органы брюшной по!
лости были нормальными.ak
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Глава 19

ПОЛОВАЯ СИСТЕМА

ОПРЕДЕЛЕНИЕ ПОЛА ПЛОДА

Определение пола плода в пренатальном пе�
риоде не только интересует будущих родителей, но
и имеет большое значение для дифференциальной
диагностики ряда врожденных и наследственных
заболеваний. Тем не менее оценка пола плода не
включена к настоящему моменту в обязательную
часть скрининговых ультразвуковых исследований
в акушерстве в первую очередь по этическим со�
ображениям.

Определение пола плода при ультразвуковом
исследовании во второй половине беременности
обычно не вызывает затруднений. Мужской пол
плода устанавливается при визуализации полово�
го члена и мошонки, а женский – при визуализа�
ции половых губ. Для этого изучается область про�
межности в различных сечениях при двухмерной
эхографии или используется режим поверхност�
ной реконструкции при трехмерной эхографии
(рис. 19.1–19.3).

Следует отметить, что в ряде случаев изображе�
ние петель пуповины, пальцев или отечных половых
губ может имитировать изображение мужских поло�
вых признаков. Кроме этого, неудобное положение
плода может препятствовать получению отчетливо�
го изображения наружных половых органов. На се�
годняшний день врач имеет право выбора: сообщать
или не сообщать пациентке пол будущего ребенка.

Если пол сообщается, то должна сообщаться и веро�
ятность возможной ошибки.

В последние годы особое внимание исследова�
телей было направлено на разработку диагностичес�
ких критериев, позволяющих определять пол плода в
ранние сроки беременности. Начало формирования
гениталий происходит на 5–6 нед гестации. При раз�
растании мезенхимы формируются половой бугорок,
содержащий зачатки пениса или клитора, и половые
складки, позже формирующие мошонку или половые
губы. Между бугорком и складками образуется пер�
вичное половое отверстие. На ранних этапах гестации
гениталии не дифференцированы. Их дифференци�
ровка происходит под влиянием гормонов и видимые
различия в строении наружных гениталий начинают
проявляться в конце I триместра беременности.

Поэтому с внедрением трансвагинальной эхо�
графии в клиническую практику появилась реальная
возможность определения пола плода уже при скри�
нинговом ультразвуковом исследовании в ранние
сроки беременности (табл. 19.1). Согласно резуль�
татам проведенных исследований, точность опреде�
ления пола плода в 11 нед беременности составляет
46–91,7%, в 12 нед – 53,8–100%, в 13 нед – 57,8–100%
и в 14 нед – 80–94%. Наиболее часто среди причин
невозможности установления пола плода указывает�
ся его неудобное для исследования положение, а

Рис. 19.1. Эхограмма и схематическое изображение опре�
деления мужского пола плода.

Рис. 19.2. Эхограмма и схематическое изображение опре�
деления женского пола плода.
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среди причин ошибочного определения пола – схо�
жее изображение наружных половых органов у пло�
дов мужского и женского пола в ранние сроки. По
данным B. Benoit [3], ошибки при определении пола
плода из�за схожести изображения возможны не
только в 11–12 нед, но и в 12–13 нед беременности
(рис. 19.4).

Схожесть изображения наружных половых орга�
нов у плодов мужского и женского пола в ранние сро�
ки беременности обусловлена эмбриологическими

особенностями развития, которые
объяснены в статье М.А. Эсетова
[7]. Именно поэтому определение
пола плода на основании визуаль�
ных признаков, используемых во
второй половине беременности не
столь эффективно в ранние сроки.

В связи с этим Z. Efrat и соавт.
[4]  для определения пола плода в
11–14 нед беременности предло�
жили проводить оценку угла меж�
ду половым бугорком и горизон�
тальной линией, проходящей че�
рез поверхность кожи пояснично�
крестцового отдела позвоночника.
При величине угла более 30° пол
плода расценивался как мужской, а
при величине угла менее 30° или
при расположении полового бугор�
ка параллельно горизонтальной ли�
нии – как женский (рис. 19.5, 19.6).
Существенным преимуществом
этого метода является отсутствие
значительного влияния субъек�
тивного фактора. Согласно ре�
зультатам авторов, точность оп�
ределения пола плода составила
98,7% в 12 нед и 100% – в 13 нед
беременности.

Высокая информативность
этой методики послужила поводом
для ее широкого применения, од�
нако следует помнить и о мораль�
но�этических аспектах определе�
ния пола плода в ранние сроки бе�
ременности. В специальной книге,
посвященной этике в акушерстве и
гинекологии, справедливо отмече�
но: «Принятие решения определять
или не определять пол плода при
скрининговом ультразвуковом ис�
следовании является только пре�
рогативой исследователя» [11].
Именно специалист принимает ре�
шение отвечать или не отвечать на
вопрос: «Доктор, а кто у меня будет –
мальчик или девочка?!». При отве�
те на этот казалось бы, простой
вопрос необходимо помнить сле�
дующие аспекты.

Во�первых, исследование
проводится в ранние сроки, когда

ваш ответ может повлиять на принятие решения о
прерывании беременности. В настоящее время ос�
новным методом определения пола плода в ранние
сроки является аспирация ворсин хориона. Хотя он и
обладает наиболее высокой точностью, но существу�
ет риск прерывания беременности. С появлением не�
инвазивного метода определения пола плода в ран�
ние сроки большее количество семей захотят регу�
лировать рождение ребенка конкретного пола. Это в
первую очередь оказывает влияние на увеличение

Рис. 19.4. Беременность 12 нед 5 дней. А – плод мужского пола (копчико�темен�
ной размер – 66 мм, бипариетальный размер головы – 22 мм). Б – плод женского
пола (копчико�теменной размер – 67 мм, бипариетальный размер головы – 23 мм).
Отмечается идентичность эхографического изображения наружных половых ор�
ганов [3].

А Б

Рис. 19.3. Режим поверхностной реконструкции плода мужского (А) и женского
(Б) пола.

А Б

Таблица 19.1. Возможности определения пола плода в ранние сроки беремен�
ности с помощью эхографии

Авторы Срок беременности, нед

11 12 13 14

M. Bronshtein и соавт., 1990 [1]                         80%
S. Meagher, G. Davison, 1996 [2] 57,8% 82,3%
B. Benoit, 1999 [3] 53,8% 79,8%
Z. Efrat и соавт., 1999 [4] 70,3% 98,7% 100%
B. Whitlow и соавт., 1999 [5] 46% 75% 79% 90%
A. Lev�Toaff и соавт., 2000 [6]                           100%
М.А. Эсетов, 2002 [7] 74% 86% 97%
M. Rajaei, 2003 [8] 82,7% 90,9% 94,7% 94,1%
D. Cafici и соавт., 2004 [9]                          84,4%          87,4%          97,4%
M. Podobnik и соавт., 2004 [10] 91,7% 97,2% 100%ak
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рождения мальчиков и соответственно приводит к
дискриминации плодов женского пола. Согласно
данным одного из регионов Индии, на протяжении
10�летнего применения ультразвукового обследова�
ния во время беременности соотношение рождения
мальчиков и девочек возросло с 107 : 100 до 132 : 100
за счет прерываний беременностей в случаях обна�
ружения плодов женского пола [12].

Во�вторых, процент ошибок при определении
пола плода при ультразвуковом исследовании в ран�
ние сроки беременности достаточно велик. Поэтому
задающие вопрос пациентки должны быть информи�
рованы о реальных цифрах точности эхографии в ру�
ках конкретного специалиста, проводящего исследо�
вание. Это требует проведения специального деталь�
ного анализа своей работы каждым врачом, который
занимается оценкой пола плода в ранние сроки. Хо�
чется надеяться, что отечественные специалисты
будут взвешивать все «за» и «против» при определе�
нии пола плода при скрининговом ультразвуковом
исследовании в ранние сроки беременности, руко�
водствуясь главным принципом – «не навреди».

Одним из важных медицинских показаний для
ультразвуковой оценки половых органов плода явля�
ется установление гермафродитизма. Выделяют
истинный гермафродитизм, мужской и женский
псевдогермафродитизм.

Пренатальная диагностика этих состояний ос�
нована на сопоставлении данных кариотипа плода
и визуальной картины половых органов [13–16].
Т.С. Грищенко и Т.В. Комова [16] приводят описание
случая пренатальной диагностики гермафродитизма
в 33–34 нед беременности. При ультразвуковом ис�
следовании у плода в области клитора визуализиро�
валось образование размером 12х9 мм, по форме на�

Рис. 19.5. Эхограммы плодов мужско�
го (А) и женского (Б) пола.

БА

Рис. 19.6. Эхограммы плодов мужского (А) и женского (Б) пола с измерением
угла положения полового бугорка [4].

Рис. 19.7. Беременность 33–34 нед. Стрелкой указан ги�
пертрофированный клитор у плода [16].

поминающее половой член (рис. 19.7). Провести
дифференциацию между гипертрофией клитора и
гермафродитизмом не удалось. Окончательный ди�
агноз был сформулирован после рождения ребенка,
при осмотре которого выявлены гипоспадия, недо�
развитие мошонки, напоминающей половые губы,
отсутствие яичек. По этим данным был установлен
мужской пол, а по результатам кариотипирования –
женский пол.

О случае наиболее ранней диагностики женско�
го псевдогермафродитизма сообщили V. Mazza и
соавт. [14]. Им удалось четко визуализировать муж�
ские гениталии у плода в 13 нед беременности, а при
кариотипировании был зарегистрирован женский
кариотип.
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Гидроцеле представляет собой скопление
жидкости в мошонке между листками влагалищной
оболочки яичка и возникает в результате незараще�
ния влагалищного отростка брюшины (рис. 19.8) [1].
В ходе нормального развития влагалищный отрос�
ток входит в мошонку и следует за опускающимися
придатками яичка и яичками [2].

В пренатальном периоде гидроцеле достаточно
частая и обычно несообщаемая находка в заключе�
нии ультразвукового исследования. Эхографически
гидроцеле проявляется визуализацией эхонегативно�
го пространства в мошонке плода (рис. 19.9) [1–5] и
может быть двусторонним или односторонним.

Различают 2 основных типа гидроцеле: сооб�
щающийся с брюшной полостью и
несообщающийся. При несооб�
щающемся типе количество жид�
кости в мошонке приблизительно
одинаковое, размеры и форма мо�
шонки существенно не меняются.
Этот тип гидроцеле обычно исче�
зает спонтанно и не требует лече�
ния. При сообщающемся типе от�
мечается увеличение количества
жидкости в мошонке при динами�
ческом эхографическом наблюде�
нии, что позволяет заподозрить
пахово�мошоночную грыжу.

В отечественной периодике
Д.В. Чайкиным и А.Ю. Блиновым
[6] был опубликован случай пре�
натальной диагностики пахово�
мошоночной грыжи. Эхографи�

АНОМАЛИИ МУЖСКИХ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ

ческим признаком в 31 нед беременности явилась ви�
зуализация перистальтирующих петель кишечника в
мошонке плода (рис. 19.10). Размер грыжевой полос�
ти составил 2,5 см в диаметре. При динамическом ис�
следовании в 34 нед отмечено увеличение грыжевого
содержимого до 4 см с повышением его эхогенности
(рис. 19.11). Обращали на себя внимание расширен�
ный желудок и снижение перистальтики кишечника. На
основании выявленных изменений было сделано зак�
лючение об ущемлении пахово�мошоночной грыжи и
произведено досрочное родоразрешение. Диагноз
полностью подтвердился и ребенок был переведен в
хирургическое отделение. Другой редкой находкой яв�
ляется гематома яичка, при которой отмечается зна�

чительное увеличение и изменение
его эхогенности (рис. 19.12).

Большинство случаев гидро�
целе не требуют специального ле�
чения и спонтанно разрешаются в
течение первого года жизни. Выра�
женное гидроцеле может персис�
тировать, в связи с чем требуется
хирургическое лечение. Сообщаю�
щийся тип гидроцеле всегда нуж�
дается в хирургической коррекции.

Крипторхизм представляет
собой задержку яичка на его есте�
ственном пути при опускании в мо�
шонку. Иногда яички опускаются,
следуя по нормальному пути, но об�
наруживаются в аномальном поло�
жении – эту патологию расценива�
ют как эктопию яичка.

Рис. 19.8. Схематическое изображе�
ние гидроцеле [1].

БА

Рис. 19.9. Гидроцеле (А, Б) в III триместре беременности. Стрелками указаны яички.
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При нормальном развитии плода опускание
яичек в мошонку обычно завершается к 30–32 нед бе�
ременности. Причинами крипторхизма могут быть
анатомо�механические, эндокринные и генитальные.

Рис. 19.13. Поперечное сечение брюшной полости плода
при двустороннем абдоминальном крипторхизме.

Рис. 19.14. Эхограмма мошонки плода при левостороннем
крипторхизме. Правое яичко указано стрелкой.

Рис. 19.12. Эхограмма мошонки плода при гематоме
яичка.

К анатомо�механическим причинам относят недораз�
витие влагалищного отростка брюшины, сужение па�
хового канала, недостаточную длину семенного ка�
натика, недоразвитие сосудов и мышц яичка и др.,
эндокринным – гормональную дисфункцию и дисге�
незию гонад, а к генитальным – дисплазию и гипопла�
зию яичка. Задержка может произойти на разном
уровне, в связи с чем различают паховый и абдоми�
нальный крипторхизм. При абдоминальном криптор�
хизме яичко нередко гипоплазировано, диспластич�
но. Процесс бывает одно� и двусторонним (рис. 19.13).
В 50% случаев неопущенным бывает правое яичко, в
25% – левое и в 25% – оба яичка [7]. У недоношенных
детей при рождении крипторхизм отмечается в 8 раз
чаще, чем у доношенных. К году жизни это превыше�
ние становится десятикратным, и частота крипторхиз�
ма у детей, родившихся недоношенными, составляет
5,4%, а у родившихся доношенными – 0,5%.

Пренатальная диагностика крипторхизма осуще�
ствляется достаточно легко и основана на отсутствии
изображения яичка/яичек в мошонке (рис. 19.14).

Рис. 19.10. Пахово�мошоночная грыжа в 31 нед беремен�
ности. В левой половине мошонки видны петли кишечника
(стрелки) [6].

Рис. 19.11. Тоже наблюдение в 34 нед. Частичное ущем�
ление грыжи, содержимое которого имеет гиперэхогенную
структуру [6].
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Однако следует помнить, что диагноз крипторхиз�
ма правомочен только при ультразвуковом иссле�
довании в III триместре беременности.

Последствия крипторхизма достаточно серьез�
ны: высокий риск опухолей и перекрута неопущен�
ных яичек, сочетанные грыжи, бесплодие и психоло�
гические нарушения. Истинному неопусканию яичек
всегда сопутствуют косые паховые грыжи. Диффе�
ренциальную диагностику следует проводить с аге�
незией яичек.

Гипоспадия – врожденный порок развития мо�
чеиспускательного канала, проявляющийся вентраль�
ным и проксимальным смещением наружного отвер�
стия канала. Сочетанным изменением является вент�
ральная аномальная кривизна полового члена.

Частота гипоспадии составляет 0,2–4,1 случая на
1000 новорожденных [8]. Различают головчатую

(60%), стволовую (15%), мошоноч�
ную (20%) и промежностную (3–
5%) формы в зависимости от мес�
та аномального расположения на�
ружного отверстия мочеиспуска�
тельного канала (рис. 19.15) [9].

Гипоспадия может возникать
спорадически, иметь аутосомно�
рецессивное и аутосомно�доми�
нантное наследование. Риск по�
вторения для сибсов составляет
14% и у 8% детей с гипоспадией
отмечено наличие ее у отца.

При гипоспадии нередко от�
мечаются сочетанные пороки,
чаще всего мочевыделительной
системы [10]. Кроме этого, гипо�
спадия отмечается при многих
синдромах, включая хромосом�
ные. Поэтому при обнаружении ги�
поспадии показано тщательное
изучение всей ультразвуковой
анатомии плода и определение
его кариотипа.

Случаи пренатальной ультра�
звуковой диагностики гипоспадии
регулярно публикуются в специа�
лизированных журналах в виде от�
дельных клинических наблюдений
[11–16]. Наибольшую серию, со�

Таблица 19.2. Процентильные значения длины полового
члена плода (в мм) [19]

Срок Процентиль
беременности,
нед 10�й 50�й 90�й

14 2,63 3,88 5,39
15 3,04 4,38 5,96

16 3,48 4,90 6,57

17 3,95 5,45 7,20
18 4,44 6,03 7,87

19 4,97 6,64 8,56

20 5,52 7,27 9,28
21 6,11 7,94 10,04

22 6,72 8,64 10,82

23 7,36 9,36 11,63
24 8,04 10,12 12,47

25 8,74 10,90 13,34

26 9,47 11,72 14,24
27 10,23 12,56 15,17

28 11,02 13,43 16,13

29 11,83 14,33 17,11
30 12,68 15,26 18,13

31 13,56 16,22 19,18

32 14,46 17,21 20,25
33 15,40 18,23 21,36

34 16,36 19,28 22,50

35 17,35 20,36 23,66
36 18,38 21,46 24,86

37 19,43 22,60 26,08

38 20,51 23,77 27,33

Рис. 19.15. Схематическое изображение основных форм
гипоспадии (слева направо): головчатая, стволовая, мошо�
ночная и промежностная [9].

Рис. 19.16. Гипоспадия. А – эхограмма в 28 нед беременности. Диагностичес�
кий критерий «тюльпан». Б – фотография половых органов новорожденного [17].

Рис. 19.17. Поперечное сканирование гениталий плода в 15 нед беременности.
А – норма. Длина полового члена составляет 5 мм. Б – микрофаллюс (1,9 мм) и
гипоспадия [19].
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стоящую из 7 наблюдений, представили I. Meizner и
соавт. [17]. Ими пренатальная диагностика гипос�
падии была осуществлена преимущественно во
II триместре беременности благодаря разработан�
ному критерию, получившему название «тюльпан»
(рис. 19.16).

Гипоспадия часто сочетается с микрофаллю�
сом (гипоплазия полового члена), который у доно�
шенных новорожденных устанавливается при дли�
не полового члена менее 2 см. Микрофаллюс харак�
теризуется маленькой головкой и короткими кавер�
нозными телами, часто сочетается с гипоспадией,

крипторхизмом, гипоплазией внутренних половых
органов.

Микрофаллюс входит в состав более 70 различ�
ных генетических/хромосомных заболеваний [18].
Поэтому для его пренатальной диагностики были раз�
работаны процентильные значения длины полового
члена плода в зависимости от срока беременности
(табл. 19.2) [19]. Пренатальный диагноз микрофаллю�
са устанавливается при ультразвуковом исследова�
нии в случаях, когда численные значения длины поло�
вого члена находятся ниже 10�го процентиля норма�
тивных показателей (рис. 19.17).

Кисты яичников у плода являются относительно
частой патологией. Их частота составляет в среднем
1: 2500 новорожденных. Врожденные кисты яични�
ков являются доброкачественными, чаще всего бы�
вают односторонними и однокамерными. Обычно
кисты яичников у плода представляют собой функ�
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Рис. 19.18. Эхограммы кист яичника типа А (А), В (Б) и С (В).

ВБА

АНОМАЛИИ ЖЕНСКИХ ПОЛОВЫХ ОРГАНОВ

циональные кисты, вызываемые стимуляцией яични�
ка плода гормонами матери. Величина кист колеб�
лется в широких пределах – от 1 до 12 см [1].

В пренатальном периоде в зависимости от эхо�
структуры кисты яичников подразделяют на следую�
щие типы (рис. 19.18) [2].

ak
us

he
r-li

b.r
u



522

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Тип А – односторонние однокамерные полно�
стью анэхогенные образования с четкими конту�
рами.

Тип В – кистозные образования с внутренними
отражениями или перегородками.

Тип С – кистозные образования, содержащие
эхогенный компонент.

Проведенный нами анализ более 250 опублико�
ванных клинических наблюдений показал, что наибо�
лее часто регистрируются кисты яичников, имеющие
эхоструктуру типа А (81,4%), реже типа С и В –  соот�
ветственно 14,5 и 4,1% [1].

Отличительной особенностью кист яичника у
плода является их появление после 26 нед бере�
менности, что может использоваться в дифферен�
циальной диагностике с другими врожденными
пороками, имеющими аналогичную эхографичес�
кую картину.

Киста яичника обычно визуализируется в виде
кистозного образования округлой формы, локализу�
ющегося в нижних отделах брюшной полости плода.
Кисты яичника у плода чаще всего бывают односто�
ронними, но сообщалось и о двусторонних кистах [3].

В некоторых случаях в кистах яичника удается
выявить внутренние отражения или тонкие перего�
родки. При кровоизлияниях в полость кисты, чаще
всего при перекруте [4], в ее содержимом визуали�
зируется эхогенный компонент. При инфарктах кис�
ты в ее стенке могут обнаруживаться внутренние
кальцификаты.

При большом размере кисты яичника может
отмечаться многоводие и асцит, возникающий при
разрыве кисты. Следует отметить, что заключение
о наличии кисты яичника может быть вынесено при
установлении женского пола плода и отсутствии
структурных и функциональных изменений органов
мочевыделительной системы и желудочно�кишеч�
ного тракта.

Динамическое пренатальное ультразвуковое
наблюдение за кистами яичников показало, что их
размеры могут увеличиваться, оставаться без изме�
нений или уменьшаться. Сообщалось также о случа�
ях полного исчезновения кист яичника в антенаталь�
ном периоде. В постнатальном периоде большинство
кист спонтанно исчезает в первые 6 месяцев жизни
[5, 6]. В отдельных случаях описан разрыв кисты яич�

Таблица 19.3. Суммарные опубликованные результаты пренатальной аспирации кист яичника

Авторы Средний Эхографическая Срок Хирургическое
диаметр структура кисты аспирации, лечение в

кисты, см нед постнатальном
периоде

С. Valenti и соавт., 1975 [9] 9 Анэхогенная 36 +
B. Landrum и соавт., 1986 [10] 11 Не указана 31 +
W. Holzgreve и соавт., 1989 [11] 7 Гиперэхогенная Не указан –

5 Не указана Не указан –
7 Не указана Не указан –
5 Не указана Не указан –
6 С эхогенными Не указан –

включениями
E. Ostermayer и соавт., 1989 [12] 5,9 Анэхогенная 39 –
V. D’Addario и соавт., 1990 [2] Не указан Анэхогенная Не указан +

Не указан Анэхогенная Не указан +
S. Meagher и соавт., 1993 [13] 3,6 С перегородками 33 –

и эхогенными
 включениями

5,3 С гиперэхогенными 38 –
 стенками

С. Giorlandino и соавт., 1994 [14] 8,5 Анэхогенная 30 –
5,4 Анэхогенная Не указан –
5,3 Анэхогенная Не указан –
5,2 Анэхогенная Не указан –

E. Sapin и соавт., 1994 [15] 5,0 Анэхогенная Не указан –
6,0 Анэхогенная Не указан –

T. Cromblehome и соавт., 1997 [16] 6,1 Анэхогенная Не указан –
4 Анэхогенная Не указан –

М.В. Медведев и соавт., 1998 [17] 9,3 Анэхогенная 36 +
F. Perrotin и соавт., 2000 [18] 4,5 Анэхогенная 37 –

3,7 Анэхогенная 33 –
3,9 Анэхогенная 30 –

S. Cha, D. Pares, 2001 [19] 5,7 Анэхогенная 32 –
G. Fait и соавт., 2001 [20] 6,5 Анэхогенная 33 –

6,0 Анэхогенная 34 –
С. Mittermayer и соавт., 2001 [21] 5,5 Анэхогенная 35 –

8,5 Анэхогенная 34 +
Н.К. Никифоровский и соавт., 10,4 Анэхогенная 37 –
2002 [22]
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Глава 19. Половая система

Рис. 19.19. Гидрометрокольпос (стрелки) у плода с персистирующим урогени�
тальным синусом. А – эхограмма плода женского пола. Б – косое сечение брюш�
ной полости [31].

А Б

ника большого размера в неонатальном периоде с
летальным исходом [7].

При обнаружении кисты яичника у плода по�
казано динамическое эхографическое наблюде�
ние для оценки размеров и структуры образова�
ния. При кровоизлияниях и перекруте кисты отме�
чается изменение эхоструктуры ее содержимого.
Кисты диаметром более 5 см чаще подвержены
перекруту, чем кисты маленьких размеров [8], а
кисты диаметром более 10 см часто разрываются
в интранатальном периоде. Поэтому некоторые
исследователи рекомендуют при кистах яичников
больших размеров проводить их пренатальную ас�
пирацию.

К настоящему времени нам удалось найти опи�
сание 30 наблюдений пренатальной аспирации кист
яичника (табл. 19.3). При анализе опубликованных
случаев, во�первых, следует отметить, что ни в од�
ном наблюдении не было зарегистрировано ослож�
нений как во время, так и после аспирации. Не было
также случаев перекрута и разрыва кист. Хирурги�
ческое лечение в постнатальном периоде потребо�
валось только в 6 из 30 наблюдений, но в 3 из 6 слу�
чаев размеры кист у плодов достигали 8,5–11 см.
Во�вторых, далеко не все авторы проводили аспи�
рацию больших кист. Некоторые исследователи
считают, что аспирация может быть использована и
в случаях, когда диаметр кисты составляет менее 5
см, аргументируя это тем, что размеры кисты не ока�

ВБА

Рис. 19.20. Гидрометрокольпос (стрелка) у плода при сращении половых губ. А – поперечное сечение брюшной полости.
Б – продольное сечение. В – фотография половых органов новорожденной [32].

зывают достоверного влияния на частоту перекру�
та в неонатальном периоде. Cогласно результатам
исследований, проведенных F. Perrotin и соавт. [23],
примерно в 50% случаев кист яичника у плода диа�
метром менее 5 см отмечены признаки перекрута
сразу после родов. Поэтому в последние годы часть
специалистов считает необходимым пересмотреть
устоявшиеся показания к пренатальной аспирации
кист яичников [18, 21].

Дифференциальную диагностику проводят с
обструктивными пороками мочевыводящей систе�
мы, с обструктивными пороками кишечного трак�
та, мезентериальными кистами и новообразовани�
ями почек.

Следует помнить о том, что гистологический ди�
агноз практически никогда невозможно поставить в
пренатальном периоде, поэтому к данным образова�
ниям следует относиться с должной осторожностью.
Окончательный диагноз выставляется только после
родов.

Гидрометрокольпос представляет собой рас�
ширение влагалища и полости матки, вызванное скоп�
лением секрета вследствие обструкции. Частота по�
рока составляет 1:16 000 новорожденных.

Гидрометрокольпос встречается в изолиро�
ванном виде при неперфорированном гимене,
но также может сопровождать атрезию влагали�
ща, шейки матки, неперфорированный анус и
другую урогенитальную патологию [24–27]. Слу�

чаи гидрометрокольпоса могут
возникать спорадически или
входить в состав синдромов
McKusick – Kaufman и Bardet –
Biedl [28–30].

При ультразвуковом исследо�
вании плодов женского пола гид�
рометрокольпос характеризуется
наличием чаще гипоэхогенного об�
разования в нижних отделах туло�
вища плода между мочевым пузы�
рем и позвоночником (рис. 19.19).
Нередко может регистрироваться
выбухание образования в область
промежности (рис. 19.20). Диффе�
ренциальную диагностику следует
проводить с кистами яичника и рас�
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Рис. 19.21. Лимфангиома вульвы (стрелка).  А – поперечное сечение туловища
на уровне промежности. Б – режим ЦДК. Отчетливо видно отсутствие сосудисто�
го генеза образования.

А Б

ширением прямой кишки. Прогноз
при гидрометрокольпосе зависит от
сочетанных аномалий.

Среди опухолей вульвы у
плода пренатально была диагно�
стирована только лимфангиома
[33]. Эта опухоль имеет анэхоген�
ное содержимое с перегородка�
ми и постепенно увеличивается
при динамическом наблюдении,
но обычно ее размер не привыша�
ет 2–3 см (рис. 19.21). Прогноз
при лимфангиоме вульвы благо�
приятный.
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Глава 20

ОПОРНО	ДВИГАТЕЛЬНАЯ СИСТЕМА

МЕТОДИКА ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛАССИФИКАЦИЯ ВРОЖДЕННЫХ
ПОРОКОВ ОПОРНО�ДВИГАТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ

Врожденные пороки развития опорно	двига	
тельной системы (ВПР ОДС) – это многочисленная
группа пороков различных по этиологии, патогене	
зу и клиническим проявлениям.  ВПР ОДС встреча	
ются реже других пороков – в среднем в 2–3 случа	
ях на 10 000 новорожденных [1]. Хорошо известна
шутка знаменитого немецкого профессора М. Хан	
смана о том, что врачу ультразвуковой диагности	
ки, который работает в учреждении I уровня, необ	
ходимо отработать не менее 300 лет для того, что	
бы диагностировать некоторые формы скелетных
дисплазий. Ниже приведены показатели частоты
встречаемости наиболее распространенных ВПР
ОДС (табл. 20.1). Эти данные лишний раз доказы	
вают, что этот вид патологии плода является очень
редким. Тем не менее изучение пренатальных про	
явлений ВПР ОДС играет важную роль в дородовой
диагностике врожденных и наследственных заболе	
ваний, поскольку многие из этих пороков имеют не	
благоприятный прогноз для жизни и здоровья. Око	
ло 25% плодов с ВПР ОДС рождаются мертвыми,
30% детей с этой патологией умирают в неонаталь	
ном периоде [3].

Ультразвуковая оценка опорно	двигательной
системы плода становится возможной с конца I три	
местра беременности. Отдельные элементы скеле	
та начинают визуализироваться с самых ранних сро	
ков беременности и к 12–14 нед все его основные
структуры становятся доступными для оценки [4]. К
настоящему времени в специализированных журна	
лах уже опубликовано более трех десятков случаев
ранней (11–14 нед) диагностики различных скелет	
ных дисплазий, однако основную информацию о
формировании скелета и темпах его роста дает уль	
тразвуковое исследование во II триместре беремен	
ности [5]. Более того некоторые нозологические фор	
мы ВПР ОДС доступны ультразвуковой диагностике
только к концу беременности или в постнатальном
периоде [2].

Основу пренатальной диагностики ВПР ОДС
составляет методически правильная фетометрия.
В отечественной литературе хорошо изложены
принципы проведения ультразвукового исследо	
вания плодов с подозрением на патологию скеле	
та, поэтому мы позволим себе лишь напомнить ос	

новные положения [6–9]. Измеряя длину трубча	
тых костей (точнее, их диафизов) и сопоставляя
результаты с нормативными значениями для дан	
ного срока беременности, можно с высокой веро	
ятностью исключить множество скелетных дисп	
лазий, поскольку выраженное (менее 5	го процен	
тиля) укорочение трубчатых костей характерно для
большинства ВПР ОДС.

Следует помнить, что при каждом ультразвуковом
исследовании врач должен оценивать все трубчатые
кости. Отсутствие или гипоплазия некоторых из них
свидетельствует о наличии у плода серьезного забо	
левания. Например, изменения лучевый костей тре	
буют исключения у плода ряда синдромов (Холта –
Орама, Баллера – Герольда, Леви – Холистера,
VACTERAL, анемии Фанкони, синдрома TAR и др.).
Кроме того, тщательная фетометрия позволяет дос	
таточно просто диагностировать редукционное пора	
жение конечностей. Из 4 случаев этой патологии, за	
регистрированных за последнее время в нашем цент	
ре, 2 были выявлены при рутинном исследовании, в 1
наблюдении был подтвержден диагноз другого учреж	
дения и 1 случай был пропущен. Последняя клиничес	
кая ситуация явилась убедительным доказательством
того, что каждое ультразвуковое исследование следу	
ет проводить тщательно. Этой пациентке эхография
была показана только для оценки возможностей про	
ведения инвазивной диагностики во II триместре по со	
циальным показаниям (установление отцовства). Не	
соблюдение ультразвукового протокола, к сожалению,
привело к пропуску порока.

Таблица 20.1. Частота встречаемости некоторых систем	
ных скелетных дисплазий [2]

Вид ВПР ОДС Частота
на 10 000

новорожденных

Танатофорная дисплазия 0,69
Ахондроплазия 0,37
Ахондрогенез 0,23
Несовершенный остеогенез II типа 0,18
Асфиксическая дистрофия 0,14
грудной клетки
Кампомелическая дисплазия 0,06

ak
us

he
r-li

b.r
u



526

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

Помимо длины трубчатых костей и их количе	
ства, врач ультразвуковой диагностики должен об	
ращать внимание на форму костей, их эхогенность,
оценивать структуру позвоночника, а также состоя	
ние мягких тканей конечностей и подвижность круп	
ных суставов. Дополнительно необходимо изучать
строение кистей и стоп, поскольку при ВПР ОДС не	
редко регистрируются их аномалии (деформация,
фиксированное положение, аномальное количество
пальцев, изменение их формы и позиции).

Следует уделять внимание форме, размерам и
эхогенности черепа, грудной клетки и ребер, а также
наличию лицевых аномалий и изменений в других
органах и системах.

Многие авторы рекомендуют использовать раз	
личные алгоритмы изучения скелета плода при воз	
никновении подозрения на ВПР ОДС. Один из наи	
более удачных алгоритмов, по нашему мнению, это
алгоритм, предложенный L. Goncalves и соавт. [10].
Авторы считают необходимым после измерения
длины трубчатых костей (первый этап) определить
тип их укорочения (второй этап). Возможно укоро	
чение бедра и/или плеча (ризомелия), укорочение
предплечья и/или голени (мезомелия), укорочение
стоп и/или кистей (акромелия) и укорочение всех от	
делов конечностей (микромелия). Затем – на тре	
тьем этапе – следует определить вид изменения ко	
стей (искривление, снижение эхогенности, наличие
переломов, расширенние метафизов и т.д.). После
оценки трубчатых костей необходимо перейти к изу	
чению и измерению грудной клетки (четвертый
этап). Следующий пятый этап – это исследование
пальцев, т.е. их количества и формы (полидактилия –
увеличение количества пальцев, олигодактилия –
уменьшение количества пальцев, адактилия – отсут	
ствие пальцев, брахидактилия – укорочение паль	
цев, клинодактилия – искривление пальцев, синдак�
тилия – сращение пальцев), а также изучение струк	
туры кистей и стоп (шестой этап). На седьмом эта	
пе необходимо оценить череп по форме и эхоген	
ности. Основные термины, описывающие его эхог	
рафические характеристики, – это макрокрания
(увеличение головы), выступающий лоб, череп в
форме трилистника или башенный череп. Кроме
того, этот алгоритм включает исследование лица
(восьмой этап), поскольку лицевой череп может
меняться при ВПР ОДС (расщелины, гипер	 или ги	
потелоризм). Девятую позицию занимает исследо	
вание позвоночника, т.е. оценка его формы, длины
и эхогенности. Изучение двигательной активности
плода и подвижности суставов также входят в опи	
сываемый алгоритм. На последнем этапе следует
оценить количество вод и состояние других органов
и систем плода.

Отечественные исследователи также предлага	
ют различные алгоритмы проведения пренатальной
эхографии с целью улучшения диагностики ВПР ОДС.
Н.П. Веропотвелян [11] описал модифицированные
кластерные системы, ориентированные на ультра	
звуковые проявления скелетных дисплазий. В их ос	
нове лежит алгоритм комплексной оценки головы,
лица, грудной клетки, конечностей, пальцев, стоп, по	

звоночника, костей таза и внутренних органов. Автор
определяет этот алгоритм как «разветвленное логи	
ческое дерево, основные ветви которого составля	
ют 9 блоков; внутри каждого из них происходит сту	
пенчатое расщепление признаков по подгруппам».
По мнению Н.П. Веропотвеляна [11], в результате
постепенного отбора и идентификации признаков
удается дифференцировать 95 нозологических форм
наследственных и врожденных скелетных аномалий,
включая некоторые нехромосомные наследственные
синдромы множественных врожденных пороков раз	
вития с изолированными аномалиями кистей и стоп.
В систему не включены хромосомные синдромы, бо	
лезни метаболизма и заболевания скелета с поздней
манифестацией. К сожалению, использование пред	
лагаемого алгоритма не позволяет однозначно ди	
агностировать тот или иной ВПР ОДС. С его помо	
щью можно только выделить определенную группу
заболеваний со схожими пренатальными проявлени	
ями и с определенной долей вероятности предполо	
жить нозологическую форму.

Таким образом, ни один алгоритм не позволяет
достоверно диагностировать отдельные нозологи	
ческие формы ВПР ОДС и оказать реальную помощь
врачу, проводящему ультразвуковое исследование в
дородовом периоде. Тем не менее именно опреде	
ление нозологической формы заболевания являет	
ся самым важным этапом в пренатальной диагнос	
тике, поскольку именно от вида патологии зависит
прогноз для жизни и здоровья ребенка.

Точная пренатальная диагностика ВПР ОДС
очень сложна. Определенную помощь оказывают
данные семейного анамнеза и подробное описание
предыдущих случаев ВПР ОДС, поскольку многие
заболевания скелета наследуются по аутосомно	до	
минантному или рецессивному признакам [12]. Од	
нако большинство случаев возникают спорадичес	
ки, что затрудняет пренатальную интерпретацию
диагноза. В настоящее время ограниченное число
ВПР ОДС подлежат выявлению в ранние сроки бе	
ременности путем анализа ДНК, но на большинство
заболеваний пренатальная инвазивная диагности	
ка пока не распространяется. Однако это направле	
ние в медицине развивается очень бурно, и количе	
ство нозологических форм ВПР ОДС, доступных ла	
бораторной генетической диагностике, постоянно
увеличивается [13, 14].

Серьезным препятствием в дородовой диагно	
стике отдельных форм скелетных дисплазий игра	
ет низкая частота их встречаемости и, следователь	
но, недостаток опыта у большинства врачей в вы	
явлении ВПР ОДС. В основном знания врачей уль	
тразвуковой диагностики о пренатальных проявле	
ниях различных ВПР ОДС базируются только на
разрозненных описаниях различных нозологичес	
ких форм, что, несомненно, влияет на качество пре	
натальной диагностики. Обычно диагноз сводится
к описанию выявленных у плода изменений скеле	
та, что не позволяет точно определить нозологи	
ческую форму. Примером может служить публика	
ция отечественных авторов, посвященная дородо	
вой диагностике синдрома гипоплазии бедра – ли	
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цевых аномалий, который доктора не смогли точно
классифицировать [15]. У плода в сроке 22 нед бе	
ременности было обнаружено короткое правое
бедро в сочетании с изменением тазобедренного
сустава. После прерывания беременности по ме	
дицинским показаниям у плода дополнительно
была обнаружена срединная фронтоназальная дис	
плазия, что только ретроспективно позволило от	
нести описанный случай к синдрому гипоплазии
бедра – лицевых аномалий. В данном случае сво	
евременно поставленный диагноз не повлиял бы на
тактику ведения беременности в связи с тяжестью
обнаруженных изменений, однако научный подход,
к сожалению, пострадал.

Важную роль в точности пренатальной диагно	
стики скелетных дисплазий играют особенности их
дородового проявления. Первые фенотипические
признаки многих нозологических форм ВПР ОДС
появляются внутриутробно уже во II или III тримес	
трах беременности, но полная клиническая карти	
на нередко формируется через несколько месяцев
и даже лет после рождения, что, несомненно, сни	
жает качество дородовой диагностики ВПР ОДС
[16, 17]. По данным нашего центра, за последние 5
лет в общей структуре пренатально диагностиро	
ванных врожденных и наследственных заболева	
ний плода доля ВПР ОДС не превышает 4–5%, а
среди выявленных пороков они стабильно занима	
ют только 7–8 место.

Еще одним фактором, затрудняющим прена	
тальную диагностику ВПР ОДС, является несовер	
шенство классификации. Все классификации ВПР
ОДС основаны не столько на данных дородового
ультразвукового обследования, сколько на клини	
ческих, радиологических, патоморфологических
данных, а также на результатах молекулярных иссле	
дований для тех нозологических форм, для которых
доказаны генетические изменения [18, 19]. Одна из
последних Международных классификаций, опуб	
ликованная в 2002 г., включила в себя около 300
нозологических форм ВПР ОДС, из которых, по мне	
нию исследователей, не более 50 теоретически мо	
гут быть диагностированы до рождения по данным
эхографии. Все остальные требуют верификации
после родоразрешения [20]. Некоторые диагнозы
окончательно могут быть поставлены только при
постнатальной рентгенографии, которая дает ин	
формацию о состоянии скелета в целом. В ряде слу	
чаев требуются генетические исследования. Следо	
вательно, пренатальный диагноз чаще носит лишь
предварительный характер [2]. Необходимо учиты	
вать и тот факт, что при прерывании беременности
по медицинским показаниям верификация прена	
тального диагноза ВПР ОДС часто становится невоз	
можной, поскольку рентгенологические исследова	
ния при патологоанатомических исследованиях в
России практически никогда не проводятся.

В структуре ВПР ОДС выделяют несколько групп
заболеваний, главными из которых являются: 1) ге	
нерализованные системные врожденные заболе	
вания скелета (остеохондродисплазии или анома	
лии роста и развития костной и хрящевой ткани и

дизостозы; 2) локальные изолированные пороки
опорно	двигательного аппарата; 3) первичные ме	
таболические дефекты, приводящие к скелетным
нарушениям, 4) пороки опорно	двигательной сис	
темы, входящие в комплекс хромосомных анома	
лий и нехромосомных синдромов множественных
пороков развития.

В каждую из этих групп входит огромное число
нозологических форм ВПР ОДС, что создает еще
одну трудность в своевременной пренатальной ди	
агностике этой патологии. До сих пор в практичес	
ком здравоохранении отсутствует единая система
описания скелетных дисплазий. Большое количе	
ство заболеваний названы по имени авторов, впер	
вые описавших тот или иной синдром, и такие на	
звания не указывают на этиологию или клинические
проявления порока. Многочисленная группа сис	
темных заболеваний скелета описывается по наи	
более характерному признаку (например, кампоме	
лия – искривление конечностей). Есть патология, в
названии которой фигурирует предполагаемый ве	
дущий механизм развития (гипофосфатазия, несо	
вершенный остеогенез и т.д.). Очевидно, что при
наличии такой систематизации даже очень квали	
фицированный специалист не во всех случаях мо	
жет разобраться в конкретной клинической ситуа	
ции и правильно классифицировать выявленные
изменения. Таким образом, невольно создается
замкнутый круг ошибок и неточностей, в котором
гибнет качественное пренатальное выявление ске	
летных дисплазий.

Серьезные сложности в пренатальной диагно	
стике ВПР ОДС создает схожесть ультразвуковых
признаков различных нозологических форм скелет	
ных дисплазий у плода, а также разнообразие и мно	
гочисленность комбинаций их эхографических про	
явлений. Например, выраженное укорочение конеч	
ностей (микромелия) встречается при ахондрогене	
зе, при синдроме коротких ребер	полидактилии, ди	
астрофической дисплазии, несовершенном остео	
генезе II типа и многих других заболеваниях. Выра	
женное искривление костей может быть проявлени	
ем кампомелической дисплазии, танатофорной
дисплазии, несовершенного остеогенеза, ахондро	
генеза, гипофосфатазии и др. Отсутствие конечно	
сти может быть результатом синдрома амниотичес	
ких тяжей, талидомидного отравления, синдрома
каудальной регрессии. Гипоплазия грудной клетки
и изменение ее формы описано при синдроме ас	
фиксической грудной клетки, хондроэктодермаль	
ной дисплазии, кампомелической дисплазии, ахон	
дрогенезе, гипофосфатазии, несовершенном осте	
огенезе, метатрофической дисплазии и при многих
других ВПР ОДС [2].

В последние годы в клиническую практику актив	
но внедряются новые методы диагностики ВПР ОДС,
которые позволяют улучшить пренатальную ультра	
звуковую диагностику ВПР ОДС. Точность традици	
онной двухмерной эхографии в дородовом выявле	
нии ВПР ОДС варьирует от 31 до 65%, при этом, как
уже упоминалось выше, в большинстве случаев ди	
агноз ставится в конце II и в III триместрах [10, 21].
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Современные технологии построения трехмерного
изображения (3D) позволяют существенно улучшить
этот показатель. По данным R. Ruano и соавт. [22], точ	
ность диагностики некоторых форм скелетных диспла	
зий при традиционном ультразвуковом исследовании
составила 51,4%, при трехмерной эхографии – 77,1%,
при изучении скелета плода с помощью 3D компьютер	
ной эхографии – 94,3%. Похожие результаты были по	
лучены D. Krakow и соавт. [23], которым при использо	
вании трехмерных технологий удалось поставить точ	
ный пренатальный ультразвуковой диагноз ахондроге	
неза II типа, ахондроплазии, точечной хондродиспла	
зии (ризомелический тип), синдрома Аперта.

Тем не менее в широкой клинической практике
ВПР ОДС по	прежнему являются камнем преткнове	
ния, поскольку слишком много факторов снижают
качество их дородовой диагностики.

Есть ли выход из создавшейся ситуации? Нам
кажется, что пренатальная диагностика ВПР ОДС в
повседневной практике должна быть максимально
упрощена. Мы убеждены в том, что первоочередной
задачей врача ультразвуковой диагностики является
установление факта системного поражения скелета у
плода. Только во вторую очередь клиницист должен
предпринять попытку установления конкретной фор	

мы ВПР ОДС, для чего необходимо использовать все
доступные методы, включая применение современ	
ных ультразвуковых технологий, а также консультацию
генетика для решения вопроса о возможности прена	
тальной лабораторной диагностики.

В тех случаях, когда дородовая верификация
диагноза возможна, врач и пациент получают важную
информацию, позволяющую не только своевремен	
но и обоснованно решить вопрос о пролонгировании
или прерывании беременности, но и планировать
последующие беременности, поскольку многие фор	
мы скелетных дисплазий имеют высокий риск повто	
рения. При отсутствии реальных возможностей ве	
рифицировать нозологическую форму ВПР ОДС у
плода, следует направить усилия на определение
прогноза для жизни на основании степени пораже	
ния не только скелета, но и других жизненно важных
органов (например, легких).

Несмотря на трудности постановки точного пре	
натального диагноза ВПР ОДС, в этой главе мы счи	
таем необходимым описать наиболее часто встреча	
ющиеся в дородовом периоде формы скелетных дис	
плазий, большинство из которых являются летальны	
ми и поэтому образуют важную составную часть
врожденных и наследственных заболеваний.
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Ахондроплазия – это скелетная дисплазия встре	
чающаяся с частотой 1:26 000 среди новорожденных.
Некоторые исследователи считают, что эта патология
регистрируется чаще – 1:10 000 [1, 2].

Характерными признаками гетерозиготной ахонд	
роплазии являются укорочение конечностей (рис. 20.1),
поясничный лордоз, короткие пальцы, макроцефалия с
выступающим лбом и запавшей переносицей. Трубча	
тые кости, как правило, сохраняют правильную форму.
Их деформация встречается не более чем в 25–30% на	
блюдений. Грудная клетка и живот не отстают от норма	
тивных для срока значений.

Пренатальное выявление ахондроплазии воз	
можно не ранее 22 нед, хотя в большинстве случа	
ев диагноз удается поставить только к концу бере	
менности.

Ахондроплазия может быть аутосомно	доми	
нантным заболеванием или возникать в результате
новых мутаций. Так же, как и при танатофорной дис	
плазии, при ахондроплазии регистриуются мутации
гена FGFR3 (fibroblast growth factor receptor 3). Пре	
натальная лабораторная диагностика становится
возможной в тех семьях, где родители являются но	
сителями верифицированных мутаций [3]. При
больных родителях риск заболевания плода леталь	
ной ахондроплазией составляет 25%, что требует
анализа ДНК  в I триместре.

Ахондроплазия – одна из немногих скелетных
дисплазий, совместимая с жизнью и практически не
требующая социальной адаптации. Прогноз для ин	
теллектуального развития детей хороший. Однако в
тех случаях, когда это заболевание возникает как го	
мозиготная форма, оно становится летальным и про	
являет себя выраженным укорочением конечностей
и узкой грудной клеткой. У таких пациентов плохой
постнатальный прогноз связан с гипоплазией легких,

Рис. 20.1. Ахондроплазия. Отчетливо видно укорочение
левой руки плода. Длина плечевой кости в 26 нед беремен	
ности составляет 24,8 мм.
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которая развивается вторично в связи с нарушени	
ем развития грудной клетки.

В настоящее время в мировой литературе ведет	
ся дискуссия по поводу правомочности проведения
ранней генетической диагностики этого заболева	
ния. Ее противники считают недопустимым диагнос	
тировать заболевание, совместимое с жизнью и нор	
мальным интеллектуальным развитием, до периода
жизнеспособности плода. Сторонники считают, что
родителям необходимо предоставлять максимально
полную информацию о плоде и, соответственно, воз	
можность выбирать тактику ведения беременности
даже при выявлении заболевания, совместимого с
жизнью [4].

Танатофорная дисплазия (ТД) – это поражение
опорно	двигательной системы, которое по Междуна	
родной классификации скелетных дисплазий относит	
ся к летальным остеохондродисплазиям [1]. В морфо	
логической основе этого заболевания лежит наруше	
ние процесса эндохондрального окостенения.

ТД является одной из наиболее распространен	
ных скелетных дисплазий, частота которой состав	
ляет 0,2–0,7 на 10 000 родившихся [2].

В настоящее время установлено, что причиной ТД
являются определенные мутации гена FGFR3
(fibroblast growth factor receptor 3), поэтому в некото	

рых случаях возможно уточнять клинический диагноз
с помощью молекулярных методов [3]. В 1999 г. груп	
па авторов под руководством H. Sawai сообщила о
первом случае пренатальной диагностики ТД [4].

Основными признаками ТД являются выражен	
ное укорочение трубчатых костей, часто по типу ри	
зомелии, и узкая грудная клетка при нормальной дли	
не туловища (рис. 20.2, 20.3). При ТД эхогенность
костей не изменена.

Нередко ТД сочетается с макроцефалией и вы	
ступающим лбом, а также с измененной формой че	
репа в виде трилистника. Форма трилистника встре	
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Рис. 20.3. Танатофорная дисплазия. А и Б – поверхностная реконструкция. Видны укороченные конечности и узкая груд	
ная клетка. В – фенотип абортуса.

ВБА

чается в 14% случаев ТД и обусловлена преждевре	
менным закрытием венечного и ламбдовидного
швов, в результате чего образуются дополнительные
выпячивания в височных областях, которые иногда

могут быть ошибочно приняты за энцефалоцеле
(рис. 20.4) [5, 6].

Из сочетанных аномалий развития наиболее ча	
сто отмечают наличие гидроцефалии, пороков сер	

Рис. 20.2. Танатофорная дисплазия. А – трехмерная реконструкция. Б – поверхностная реконструкция укороченной левой
руки плода. В – режим максимальной интенсивности. Видно укорочение трубчатых костей руки плода. Г – режим поверх	
ностной реконструкции лица плода. Видна макроцефалия с выступающим лбом и западением корня носа.

В Г

БА
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дца и мочевыделительной системы. В большинстве
случаев в пренатальном периоде ТД сопровождает	
ся многоводием.

Выделяют два типа ТД. Первый тип характери	
зуется укорочением костей, узкой грудной клеткой и
искривлением бедренной кости (форма «телефонной
трубки») в сочетании или без сочетания с черепом в
форме трилистника. Второй тип – это сочетание вы	
раженного укорочения костей при прямом бедре с
узкой грудной клеткой и черепом в форме трилист	
ника. Первый тип является спорадическим, второй
тип – аутосомно	рецессивным.

Все основные признаки ТД могут быть выявлены
с помощью эхографии уже в середине II триместра
беременности [7]. Определенную помощь может ока	
зать исследование в трехмерном режиме, особенно
когда речь идет о лицевых дизморфиях, которые час	

Рис. 20.4. Танатофорная дисплазия. А, Б – поверхностная
реконструкция структур лица. В – фенотип абортуса [6].

ВБА
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то сопровождают ТД. Однако необходимо помнить, что
в сроке до 20 нед некоторые основные признаки ТД
(например, искривление бедренной кости или узкая
грудная клетка) могут быть не очень выраженными.
Кроме того, в 1998 г. в работе W. Wilcox и соавт. [8]
было показано, что при наличии одной и той же мута	
ции гена FGFR3 фенотипические проявления ТД очень
разнообразны, что крайне затрудняет постановку точ	
ного диагноза в повседневной практике.

Великолепный пример комплексной пренаталь	
ной диагностики ТД недавно представили специали	
сты из Тайваня, которым, несмотря на низкую встре	
чаемость этой патологии, удалось представить се	
рию из 4 случаев этого заболевания. Наиболее ран	
ний срок диагностики ТД составил 18 нед [9].

При подозрении на ТД дифференциальный ди	
агноз следует проводить со всеми заболеваниями
скелета, которые сопровождаются укорочением ко	
нечностей, т.е. по крайней мере с двумя десятками
нозологических форм ВПР ОДС [5]. Наиболее изве	
стными заболеваниями являются хондроэктодер	
мальная дисплазия (синдром Эллиса – Ван	Кревель	
да), асфиксическая дисплазия грудной клетки и син	
дром хондродисплазии с полидактилией [1].

Очевидно, что точная пренатальная диагностика
ТД крайне затруднена. Окончательный диагноз может
быть поставлен только в ходе комплексного обследо	
вания, которое помимо эхографии должно включать
постнатальную рентгенографию, пре	 или постнаталь	
ную молекулярную диагностику и гистологическое ис	
следование костей для оценки характера и степени
изменений в эпифизарной зоне роста.

Несовершенный остеогенез (НО) является од	
ной из форм летальных скелетных дисплазий, зани	
мает третье место в структуре ВПР ОДС и встреча	
ется с частотой 0,18:10 000 [1]. По Международной
классификации НО, так же, как танатофорная дисп	
лазия и ахондрогенез, относится к остеохондродис	
плазиям, но в отличие от них принадлежит к группе
патологии плотности кортикальной диафизарной
структуры и/или формирования метафизов. В осно	
ве заболевания лежит нарушение продукции и фун	
кции коллагена [2, 3].

Выделяют несколько типов НО, но пренатальной
диагностике преимущественно доступен только II тип,
который характеризуется изменением структуры длин	
ных трубчатых костей и относится к летальным формам
с аутосомно	рецессивным типом наследования. При НО
II типа трубчатые кости широкие, изогнутые, нередко
имеют многочисленные переломы. При наличии пере	
ломов длина костей уменьшается, а толщина окружаю	
щих тканей – увеличивается. Грудная клетка может быть
укороченной, но не суженной. Отмечаются переломы ре	
бер. Кости черепа нередко истончаются и могут де	
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формироваться при надавливании ультразвуковым
датчиком в связи с нарушением минерализации.

При наличии семейного анамнеза можно пред	
положить наследование НО по аутосомно	рецес	
сивному признаку. Кроме того, в клинической прак	
тике были описаны случаи новых аутосомно	доми	
нантных мутаций в генах COL1A1 и COL1A2, карти	
рованных на хромосомах 17 и 7. В результате мута	
ций нарушается синтез коллагена I типа, образует	
ся патологическое количество коллагена или меня	
ется его качество [4].

В зависимости от клинико	рентгенологических
признаков выделяют четыре типа НО [5].

Тип I – аутосомно	доминантное состояние; ча	
стота 1:30 000 новорожденных. У родившихся де	
тей отмечаются множественные переломы костей,
голубые склеры и прогрессирующая глухота. Пре	
натальная диагностика НО I типа возможна только
с помощью анализа ДНК, хотя в некоторых случаях
во II и III триместрах беременности можно диагнос	
тировать переломы костей.

Тип II – летальная аномалия с частотой 1:60 000.
В большинстве случаев возникает в результате но	
вых доминантных мутаций. Тип II характеризуется
ранними пренатальными проявлениями в виде выра	
женного укорочения конечностей, множественных
переломов трубчатых костей и ребер, сниженной
минерализацией черепа.

Тип III возникает в результате доминантных и
рецессивных мутаций, характеризуется множествен	
ными переломами, обычно появляющимися у ново	
рожденных. Пренатально эта форма может проявлять
себя только незначительным искривлением бедра.

Тип IV – аутосомно	доминантное состояние с ва	
риабельной экспрессией. Пренатальная диагностика
возможна путем анализа ДНК или путем исследова	
ния аномального коллагена в культуре фибробластов.

Пренатальная диагностика НО значительно зат	
руднена в связи со схожестью многих ультразвуко	
вых симптомов с другими нозологическими форма	
ми ВПР ОДС (ахондрогенез, кампомелическая дис	

плазия, гипофосфатазия) и трудностью в выявлении
деминерализации костей конечностей, позвоночно	
го столба и черепа [6]. В публикации М.В. Медве	
дева и соавт. [7] было сообщено о случае пренаталь	
ной диагностики ахондрогенеза II типа в 16 нед на
основании выявления значительного укорочения
трубчатых костей, макроцефалии и нарушения ос	
сификации позвоночного столба (рис. 20.5). Диаг	
ноз НО II типа удалось поставить только после рент	
генологического исследования абортуса и консуль	
тации синдромолога; лабораторное генетическое
исследование не проведено.

А.Е. Волков [8] у плода с НО II типа обнаружил
выраженное укорочение конечностей микромели	
ческого типа с признаками кампомелии в сочетании
с макроцефалией на фоне значительной деминера	
лизации костей свода черепа; пониженную эхоген	
ность поясничного отдела позвоночника и ребер, эк	
виноварусное расположение стоп. Кости черепа
также имели сниженную эхогенность и деформиро	
вались при надавливании на голову плода ультра	
звуковым трансдьюсером (мембранозный череп)
(рис. 20.6).

В связи с тем что при НО II типа нарушение ми	
нерализации костей развивается в ранние сроки,
возможна диагностика этого синдрома уже в конце
I триместра беременности. Н.А. Венчикова и соавт.
[9] при ультразвуковых исследованиях плода в сро	
ке 11 нед 3 дня и 12 нед 3 дня выявили необычный
лицевой череп с нечеткой визуализацией глазниц,
а также снижение эхогенности костей свода чере	
па, колоколообразную грудную клетку и множе	
ственные переломы ребер. Конечности были согну	
ты и ограничено подвижны. Трубчатые кости укоро	
чены. При морфологическом и гистологическом ис	
следовании абортного материала диагноз НО был
подтвержден.

НО редко сопровождается пороками развития
других органов и систем, хотя были описаны сочета	
ния с анэнцефалией, микроцефалией и пороками
сердца [10].

Рис. 20.5. Беременность 16 нед. Несовершенный остеогенез II типа. А – эхограмма руки плода. Б – эхограмма плечевой
кости плода (стрелка) [7].
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Глава 20. Опорно	двигательная система

Ахондрогенез так же, как и танатофорная дисп	
лазия, является заболеванием скелета, которое по
Международной классификации скелетных диспла	
зий относится к летальным остеохондродисплазиям
[1]. В морфологической основе этого заболевания
лежит нарушение продукции хряща хондроцитами,
что приводит к нарушению оссификации [2, 3].

По встречаемости среди всех ВПР ОДС ахонд	
рогенез стоит на II месте после танатофорной дисп	
лазии (0,23:10 000) [1].

Основными признаками ахондрогенеза являют	
ся выраженное укорочение трубчатых костей по типу
микромелии, их утолщение, макроцефалия и укоро	
чение туловища. Главное отличие ахондрогенеза от
рассмотренной выше танатофорной дисплазии со	
стоит в нарушении оссификации позвоночника.

Известно, что ядра окостенения тел позвонков
появляются сначала в поясничном и грудном отде	
лах, затем оссификация быстро распространяется
вверх по позвоночнику и несколько медленнее – вниз
к крестцу и копчику. К середине II триместра (но не
ранее 16 нед) во всем позвоночнике должны сфор	
мироваться центры оссификации [4]. При ахондро	
генезе оссификация нарушается преимущественно
в позвоночнике.

По клиническим, радиологическим и гистологи	
ческим особенностям выделяют два типа ахондро	
генеза. Первый тип характеризуется отсутствием
центров оссификации позвоночника, нарушением

оссификации костей свода черепа и наличием мно	
жественных переломов ребер. Грудная клетка в боль	
шинстве случаев уменьшена в размерах. При втором
типе нарушение окостенения костей свода черепа и
позвоночника, как правило, менее выражено, пере	
ломы ребер отсутствуют. Грудная клетка может быть
уменьшена в размерах.

Международная рабочая группа по врожденным
заболеваниям скелета, исходя из рентгенологичес	
ких и гистопатологических изменений, дополнитель	
но разделила I тип ахондрогенеза на формы IA и IB,
отнеся первую к перинатальным спондилодисплази	
ям, а вторую – к диастрофическим дисплазиям. Ахон	
дрогенез II типа, согласно этой классификации, был
отнесен к коллагенопатиям II типа [5].

В настоящее время установлено, что причиной
ахондрогенеза являются генетические изменения.
Ахондрогенез I типа – это аутосомно	рецессивное
заболевание, возникающее в результате мутации
гена DTDST (diastrophic dysplasia), расположенного
на длинном плече хромосомы 5. Тип II возникает в
результате спорадических доминантных мутаций
гена COL2A1 тип II (type II procollagen gene) в хромо	
соме 12 [6, 7]. Мутация становится причиной воз	
никновения метаболического дефекта, приводяще	
го к нарушению образования коллагена II типа хон	
дроцитами [8, 9].

Все главные признаки ахондрогенеза могут
быть выявлены с помощью эхографии во II тримес	

Рис. 20.6. Несовершенный остеогенез II типа. А, Б – эхограммы плечевой и бедренной кости. Обращает на себя внимание
укорочение костей с признаками кампомелии (внутриутробные переломы с деформацией). В – эхограмма поперечного
сечения головы плода. Видна деформация костей свода черепа под воздействием ультразвукового датчика [8].

ВБА

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ

1. Ромеро Р., Пилу Д., Дженти Ф. и др. Пренатальная диагности	
ка врожденных пороков развития плода. М.: Медицина, 1994.
C. 310–384.

2. McKusick V.A. Mendelian Inheritance in Man. Catalogs of autosomal
dominant, autosomal recessive and X	linked phenotypes. 9th ed.
Baltimore: Johns Hopkins Univ. Press, 1990.

3. Spranger J.W., Langer L.O., Wiedemann H.R. Bone dysplasias. An
atlas of constitutional disorders of skeletal development.
Philadelphia: WB Saunders, 1974.

4. The metabolic and molecular bases of inherited diseases. V. 1–4 / Eds.
Scriver Ch., Beaudet A., Sly W. et al. 8th ed. NY: McGraw	Hill, 2001.

5. Sillence D., Senn A., Danks D. Genetic heterogenicity in osteogenesis
imperfecta // J. Med. Genet. 1979. V. 16. P. 101–116.

6. Sanders R., Greyson	Fleg R., Hogge W. et al. Osteogenesis
imperfecta and campomelic dysplasia: difficulties in prenatal
diagnosis // J. Ultrasound Med. 1994. V. 13. № 9. P. 691–700.

7. Медведев М.В., Хохолин В.Л., Мальмберг О.Л. и др. Прена	
тальная диагностика несовершенного остеогенеза II типа в
начале II триместра беременности // Ультразвук. Диагн. 1996.
№ 4. С. 58–61.

8. Волков А.Е. Ультразвуковая диагностика несовершенно	
го остеогенеза II типа // Пренат. Диагн. 2005. Т. 4. № 1.
С. 64–68.

9. Венчикова Н.А., Новикова И.В., Соловьева И.В. и др. Прена	
тальная диагностика несовершенного остеогенеза II типа в
I триместре беременности: ультразвуковые и морфоло	
гические параллели // Пренат. Диагн. 2003. Т. 2. №. 1.
С. 35–39.

10. Ruano R., Picone O., Benachi A. et al. First	trimester diagnosis of
osteogenesis imperfecta associated with encephalocele by
conventional and three	dimensional ultrasound // Prenat. Diagn.
2003. V. 23. P. 539–542.

АХОНДРОГЕНЕЗ

ak
us

he
r-li

b.r
u



534

Часть III. Пренатальная ультразвуковая диагностика врожденных пороков во второй половине беременности

тре беременности [10]. Подозре	
ние на эту патологию должно воз	
никать у врача при обнаружении
макроцефалии в сочетании с мик	
ромелией и нарушением оссифи	
кации позвоночника и черепа, од	
нако выраженность основных из	
менений может быть различной,
что затрудняет постановку ульт	
развукового диагноза.

Профессор Ph. Jeanty – один
из мэтров пренатальной диагно	
стики – считает, что пренатальная
диагностика ахондрогенеза и оп	
ределение его типа должны основываться на нали	
чии или отсутствии оссификации костей свода че	
репа. При отсутствии оссификации черепа патоло	
гия должна быть отнесена к I типу, при ее наличии –
ко II типу ахондрогенеза. Одновременно он подчер	
кивает, что окончательно о наличии оссификации
костей или ее отсутствии можно судить только пос	
ле проведения постнатальной рентгенографии.
Эхография не дает ложноположительных результа	
тов, т.е. постнатальная рентгенография всегда под	
тверждает отсутствие оссификации в тех случаях,
когда этот диагноз был поставлен при ультразвуко	
вом исследовании. Уровень ложноотрицательных
результатов эхографии достаточно высок, посколь	
ку далеко не во всех случаях недостаточная осси	
фикация костей свода черепа приводит к выражен	
ному снижению эхогенности. По мнению Ph. Jeanty,
это свойство эхографии неизбежно приводит к по	
вышению пренатальной регистрации ахондрогене	
за II типа.

В качестве примера пренатальной диагностики
ахондрогенеза Ph. Jeanty и S. Silva [11] приводят опи	
сание двух типов этой патологии скелета. В первом
наблюдении при ультразвуковом исследовании пло	
да в 21 нед были обнаружены отсутствие оссифика	
ции костей черепа, выраженное укорочение трубча	
тых костей по типу микромелии (длина бедренной
кости – 13 мм), гипоплазия грудной клетки с комп	
рессией легких (рис. 20.7). На основании полученных
данных был установлен диагноз ахондрогенеза I типа.
Беременность прервана по медицинским показани	
ям. При рентгеновском исследовании абортуса была
подтверждена сниженная минерализация позвоноч	
ника и костей черепа. При патологоанатомическом
исследовании выявлены характерные изменения ко	
стей конечностей. Во втором наблюдении был диаг	
ностирован ахондрогенез II типа. При ультразвуко	
вом исследовании плода в 21 нед были обнаружены
сниженная оссификация позвоночника, нормальная
оссификация костей черепа, выраженное укорочение
костей конечностей (длина бедренных и плечевых
костей – 10 мм), гипоплазия грудной клетки и легких
(рис. 20.8). Беременность прервана по медицинским
показаниям. При рентгеновском исследовании абор	
туса и гистологическом изучении ткани бедренных
костей подтвержден диагноз ахондрогенеза II типа.

Ахондрогенез нередко сопровождается патоло	
гией других органов и систем. Описаны его сочета	

ния с гидроцефалией, синдромом Денди – Уокера,
кистозной гигромой, расщелиной лица, пороками
сердца, атрезией ануса, аномалиями мочевыдели	
тельной системы [12].

Так же, как и при танатофорной дисплазии, при
подозрении на ахондрогенез дифференциальный ди	
агноз следует проводить со всеми скелетными дис	
плазиями, сопровождающимися укорочением конеч	
ностей, однако ведущим ультразвуковым симптомом
остается изменение эхогенности костей. Кроме того,
необходимо помнить, что ахондрогенез – это пато	
логия, при которой укорочение трубчатых костей до	
стигает максимальной выраженности. Тем не менее
E. Kocakoc и A. Kiris [13] описали случай диагностики
ахондрогенеза II типа в сроке 29 нед беременности
при нормальной длине трубчатых костей. Подозре	
ние на патологию у плода возникло при изучении по	
звоночника, когда не были найдены типичные цент	
ры оссификации. Диагноз был подтвержден при рен	
тгенологическом исследовании после прерывания
беременности по медицинским показаниям [12].

БА

Рис. 20.7. Ахондрогенез I типа. А – эхограмма поперечного
сечения головы плода. Видно нарушение оссификации кос	
тей черепа. Б – эхограмма руки плода. Видно выраженное
укорочение трубчатых костей по типу микромелии. В – рент	
генограмма абортуса. Отмечается сниженная минерализа	
ция позвоночника и костей черепа. Г – фенотип абортуса [11].
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Рис. 20.8. Ахондрогенез II типа. А – эхограмма позвоночника и головы плода. Видно нарушение оссификации позвоноч	
ника при нормальной минерализации костей черепа. Б, В – эхограммы рук и ног плода. Видно выраженное укорочение
трубчатых костей по типу микромелии. Г – фенотип абортуса [11].

В ГБА

Окончательный диагноз ахондрогенеза может
быть поставлен только в ходе комплексного обсле	
дования, которое, как и при танатофорной диспла	
зии, помимо эхографии должно включать постна	
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Кампомелическая дисплазия (КД) – летальный
аутосомно	рецессивный синдром с частотой при
рождении 1:200 000 [1]. При КД имеют место нару	
шения образования хрящевой ткани и деминерали	
зация костей. Несмотря на низкую встречаемость,
в отечественной литературе уже описано четыре
случая пренатальной диагностики КД [2–4].

КД характеризуется укорочением и искривлени	
ем трубчатых костей (преимущественно ног), узкой (ко	
локолообразной) грудной клеткой, гипопластичными
лопатками и большим черепом с диспропорциональ	
но маленьким лицом и лицевыми дизморфиями. Воз	
можно сочетание с пороками сердца и центральной
нервной системы. S. Planas и соавт. [5] и М. Guschmann
и соавт. [6] описали редкое сочетание КД с синдромом
Денди – Уокера и полидактилией.

Следует помнить, что при КД некоторые мужс	
кие плоды демонстрируют женский фенотип, поэто	
му при подозрении на эту патологию пациенткам
следует предлагать пренатальное кариотипирова	
ние. До сих пор связь детерминации пола и КД ос	
тается неясной. Основная причина гибели новорож	
денных при КД, как и при большинстве других ске	
летных дисплазий, – гипоплазия легких.

КД может быть самостоятельным заболеванием,
но может входить в структуру различных скелетных
дисплазий [7]. Пренатальная диагностика КД воз	
можна со II триместра беременности (рис. 20.9). Точ	
ный диагноз КД может быть установлен только с по	
мощью комплексного обследования, включающего
ультразвуковое исследование, пренатальное карио	
типирование, патологоанатомическое исследова	

тальную рентгенографию, пре	 или постнатальную
молекулярную диагностику и гистологическое иссле	
дование костей для оценки характера и степени из	
менений в эпифизарной зоне роста.
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Рис. 20.9. Кампомелическая дисплазия. А – эхограмма бед	
ренной кости. Видно характерное укорочение и искривле	
ние кости. Б, В – рентгенограмма и фенотип абортуса.

ВБ

А

ние, рентгенографию. При несовпадении кариотипа
и фенотипа может потребоваться ДНК	диагностика.
Именно такой комплекс был использован в исследо	
вании отечественных авторов, которые одними из
первых опубликовали описание случая пренатальной
диагностики КД (рис. 20.10) [2].

Наиболее ранняя пренатальная диагностика КД
в наших исследованиях была осуществлена в 17 нед
беременности [4]. При ультразвуковом исследова	
нии обнаружены характерные признаки КД: микро	
мелия всех конечностей, кампомелия бедренных ко	
стей (рис. 20.11), узкая гипоплазированная грудная

Рис. 20.10. Кампомелическая дисплазия. Стрелкой указа	
ны укороченные и искривленные кости голени [2].

Рис. 20.11. Беременность 17 нед. Кампомелическая дисп	
лазия. Стрелкой показана укороченная и искривленная бед	
ренная кость [4].

клетка с горизонтальным расположением ребер. Бе	
ременность была прервана, пренатальный диагноз
полностью подтвержден.

Дифференциальный диагноз при КД следует
проводить практически со всеми скелетными дисп	
лазиями, описанными выше. Кроме того, сходные с
КД ультразвуковые изменения встречаются при ки	
фомелической дисплазии (укорочение конечностей,
преимущественно бедра, деформация и искривле	
ние бедра, узкая грудная клетка), однако эта нозо	
логическая форма ВПР ОДС встречается крайне
редко [8].ak
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Диастрофическая дисплазия (ДТД) является си	
стемной скелетной дисплазией, которая характери	
зуется укорочением конечностей, косолапостью, де	
формацией кистей и стоп, множественными сгиба	
тельными контрактурами и сколиозом [1]. Патогно	
моничным признаком заболевания является харак	
терное отведение большого пальца кистей и стоп.

ДТД наследуется аутосомно	рецессивно и обус	
ловлена различными мутациями гена DTDST, карти	
рованного на длинном плече 5	й хромосомы (5q32	
q33), который кодирует трансмембранный протеин,
осуществляющий транспорт сульфатов в хондроци	
ты. Нарушение функции белка	транспортера приво	
дит к недостаточному сульфатированию протеогли	
канов хряща и возникновению различных клиничес	
ких фенотипов. В зависимости от остаточной актив	
ности этого белка различают летальные (ахондроге	
нез IВ типа, ателостеогенез) и нелетальные (ДТД,
множественная эпифизарная дисплазия) остеохон	
дродисплазии [2]. Высокий риск повторения этих за	
болеваний, в частности ДТД, обусловливает необхо	
димость установления нозологического диагноза,
однако многие случаи оказываются помещенными в
«мусорную корзину» врожденного артрогрипоза [1].

В англоязычной литературе описано более 10
случаев пренатальной диагностики ДТД [3–7]. Нали	
чие большого числа мутаций в гене DTDST и низкая
частота мажорных мутаций в европейских популяци	
ях (за исключением Финляндии) не позволяют про	
водить пренатальную ДНК	диагностику спорадичес	
ких случаев [8]. Для семей с установленными мута	
циями предымплантационная или пренатальная
ДНК	диагностика в 11–12 нед беременности безус	
ловно являются методами выбора.

ДТД преимущественно обнаруживается при уль	
тразвуковом исследовании плода во второй полови	
не беременности. К настоящему времени в ходе пре	
натальной эхографии во II триместре были выявлены
как семейные, так и спорадические случаи ДТД. Так,
C. Jung и соавт. [6] обнаружили спорадический слу	
чай ДТД в 21 нед. При этом диагностическими крите	

риями послужили пропорциональное укорочение всех
трубчатых костей на 50% от нормальной длины, варус	
ное положение стоп и кистей, а также специфическая
установка больших пальцев, лицевой дизморфизм и
расщелина неба при отсутствии дисплазии грудной
клетки и нормальной окружности головы.

В наблюдении U. Gembruch и соавт. [7] несемей	
ный случай ДТД у плода был диагностирован в 31 нед
беременности на основании выраженного укороче	
ния всех трубчатых костей и других скелетных ано	
малий, типичных для ДТД: микрогнатии, сколиоза
шейного отдела позвоночника, контрактур коленных
и локтевых суставов, варусной деформации стоп,
ульнарной девиации кистей, укорочения фаланг и
отведения больших пальцев кистей и стоп.

В ранние сроки беременности ДТД была диаг	
ностирована только в двух случаях. F. Severi и со	
авт. [9] сообщили о выявлении этого заболевания
при ультразвуковом исследовании в конце I триме	
стра (13 нед 3 дня) в семье, где уже имелся ребенок
с этой патологией. Поэтому второе наблюдение
можно считать высшим пилотажем пренатальной
диагностики, так как О.В. Прибушеня и соавт. [10]
обнаружили ДТД при безвыборочном ультразвуко	
вом обследовании в 11 нед 3 дня. В этом сроке были
выявлены общие признаки скелетной дисплазии у
плода, а нозологический диагноз ДТД установлен в
18 нед. ДТД в 18 нед характеризовалась отставани	
ем роста конечностей от роста головы и грудной
клетки на четыре недели (рис. 20.12). Конечности
находились во флексорном положении. При осмот	
ре кистей и стоп обнаружена специфическая уста	
новка больших пальцев. Беременность прервана в
19 нед. При патоморфологическом исследовании
абортуса отмечено диспропорциональное телосло	
жение вследствие тяжелой микромелии (рис. 20.13).
Голова нормальной конфигурации, переносье ши	
рокое, отмечена расщелина мягкого неба. Обраща	
ло на себя внимание резко выраженное отведение
больших пальцев кистей и стоп. Нижние конечнос	
ти находились в вынужденном положении из	за

Рис. 20.12. Беременность 18 нед. Диастрофическая дисплазия. Бедренные и плечевые кости резко укорочены, форма и
эхогенность не изменены (А, Б). Отчетливо видно специфическое латеральное отведение большого пальца кисти (В) [10].
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контрактур тазобедренных и коленных суставов, ва	
русной установки стоп. Укорочение трубчатых костей
при отсутствии платиспондилии и нормальной конфи	
гурации подвздошных костей определялись на рент	

Рис. 20.13. То же наблюдение. Фенотип абортуса. А – внешний вид плода. Б, В – характерное лучевое отведение больших
пальцев рук. Г, Д – косолапость и латеральная девиация первых пальцев стоп. Е – рентгенограмма абортуса [10].

генограмме плода. Гистологическое исследование
эпифизов бедренной кости позволило выявить деге	
неративные изменения в зоне неорганизованного хря	
ща в виде кистозных участков неправильной формы.
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Гипофосфатазия – это летальная скелетная
дисплазия с аутосомно	рецессивным типом насле	
дования (частота повторения 25%) встречающаяся
с частотой 1:100 000 [1]. В основе клинической кар	
тины лежит деминерализация костей. Основные
проявления – укорочение трубчатых костей, малень	
кая грудная клетка, снижение эхогенности черепа и
трубчатых костей, однако встречаются случаи с нор	
мальными пропорциями тела [2]. Заболевание свя	
зано с патологией определенных ферментов (ще	
лочная фосфатаза), поэтому возможна его диагно	
стика в I триместре путем биохимического анализа
количества фермента в хорионе или во II триместре –
в крови плода. Кроме того, в настоящее время раз	

работан метод диагностики ДНК этого заболевания
[3]. К сегодняшнему дню описано 128 мутаций в
гене, расположенном в коротком плече хромосомы
1 (lp34–36.1). Дополнительную информацию может
дать исследование уровня щелочной фосфатазы в
околоплодных водах, однако эти данные несут толь	
ко дополнительную информацию.

Механизм развития этого заболевания до кон	
ца не ясен. Известно лишь, что щелочная фосфатаза
играет роль в накоплении неорганических фосфатов,
которые способствуют формированию костной ре	
шетки.

В дородовом периоде наиболее характерным
ультразвуковым признаком при гипофосфатазии
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является повышенная эхогенность серпа мозга в
связи с выраженной деминерализацией костей че	
репа, однако достоверных эхографических отли	
чий от других скелетных дисплазий при этой па	
тологии нет [4].

Дифференциальный диагноз необходимо про	
водить с несовершенным остеогенезом (тип II) и
ахондрогенезом. В отличие от гипофосфатазии при
ахондрогенезе нарушена оссификация части скеле	
та (позвонки, крестец), тогда как структура костей
черепа не изменена; трубчатые кости утолщены. При
гипофосфатазии кости истончены или их эхографи	
ческое изображение отсутствует. Основное отличие
гипофосфатазии от несовершенного остеогенеза –
отсутствие переломов.

Диагностика гипофосфатазии возможна уже
с конца I триместра. В наблюдении Т. Tongsong и
S. Pongsatha [5] в 14 нед беременности у плода
была выявлена сниженная оссификация всего ске	
лета и укорочение трубчатых костей (рис. 20.14).
В 15 нед произведен кордоцентез. Щелочная фос	
фотаза в крови плода не определялась (нормаль	
ный уровень 51±24 IU/I). Был поставлен прена	
тальный диагноз гипофосфатазии и беременность
прервана. Авторы подчеркивают, что некоторое
снижение эхогенности костей в I триместре явля	
ется нормой для ранних сроков беременности, по	
этому подозрение на системное заболевание ске	
лета должно высказываться с большой осторожно	

стью. Особого внимания заслуживают пациентки с
отягощенным анамнезом.

Однако далеко не во всех случаях гипофосфа	
тазии у плода ультразвуковое исследование ске	
лета демонстрирует снижение эхогенности кос	
тей. J. Witts и соавт. [6] описывают клиническое
наблюдение, при котором в 17 нед беременности
у плода отмечался незначительный подкожный
отек и небольшое укорочение конечностей при их
нормальной оссификации. Кариотип плода был
нормальным, и беременность пролонгировали. В
31 нед укорочение костей стало выраженным, при	
соединилось многоводие. Для исключения ахон	
дроплазии был сделан анализ на мутацию, харак	
терную для этого заболевания. Ребенок родился
в 35 нед и погиб сразу после родов. Только при
рентгенологическом исследовании была выявле	
на сниженная минерализация черепа, платиспон	
дилия позвоночника и истончение ребер, после
чего было произведено гистологическое исследо	
вание костей и молекулярная диагностика, на	
правленная на выявление мутаций, характерных
для гипофосфатазии.

Таким образом, гипофосфатазия – это еще
один пример того, что ультразвуковое исследова	
ние является лишь малой толикой комплексного
перинатального обследования плода при подо	
зрении на наличие у него системной скелетной
дисплазии.

Рис. 20.14. Беременность 14 нед. Гипофосфатазия. А – сагиттальное сканирование плода. Б – поперечное сечение голо	
вы плода. В – рентгенограмма абортуса [5]. Отмечается выраженное снижение оссификации всего скелета и укорочение
трубчатых костей.
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Многие скелетные дисплазии сопровождаются
различными аномалиями ребер, что приводит к
уменьшению размеров грудной клетки, изменению
ее формы, и, следовательно, – к вторичной гипопла	
зии легких. Изменения грудной клетки встречаются
при танатофорной дисплазии, ахондрогенезе, несо	
вершенном остеогенезе, кампомелической диспла	
зии, гипофосфатазии, которые были описаны выше,
а также при асфиксической дисплазии грудной клет	
ки (синдром Жене), синдроме коротких ребер – по	
лидактилии, хондроэктодермальной дисплазии (син	
дром Эллиса – Ван	Кревельда), спондилоторакаль	
ной дисплазии (синдром Ярхо – Левина) и некоторых
других заболеваниях [1–4].

Поскольку форма и размеры грудной клетки
принципиально влияют на состояние легких и, ес	
тественно, на перинатальные исходы, считаем не	
обходимым представить описание наиболее часто
встречающихся скелетных дисплазий, ведущими
симптомами которых являются изменения грудной
клетки.

Синдром Жене является крайне редким ауто	
сомно	рецессивным состоянием встречающимся у
1:100 000–130 000 новорожденных [5–7].

Это заболевание характеризуется узкой колоко	
лообразной грудной клеткой с короткими, толстыми,
горизонтально расположенными ребрами, что при	
водит к возникновению гипоплазии легких и легоч	
ной недостаточности после рождения. Трубчатые
кости могут быть слегка укорочены (по типу ризоме	
лии) или не изменены вовсе. Укорочение конечнос	
тей, как правило, не определяется до 24 нед. Других
изменений скелета в пренатальном периоде при
этом синдроме нет.

Синдром Жене может сопровождаться диспла	
зией почек, печени, поджелудочной железы, однако
эти нарушения носят в основном морфологический
характер и далеко не всегда подлежат пренатальной
ультразвуковой диагностике [8].

Основным пренатальным диагностическим кри	
терием является выраженное уменьшение размеров

СКЕЛЕТНЫЕ ДИСПЛАЗИИ, СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ ИЗМЕНЕНИЯМИ
ГРУДНОЙ КЛЕТКИ

грудной клетки и изменение ее формы (рис. 20.15)
[9]. В связи с редкостью этого заболевания и немно	
гочисленностью эхографических пренатальных при	
знаков в отечественной литературе нет описаний его
дородовой диагностики.

Прогноз при синдроме Жене крайне вариабелен
и зависит от степени поражения грудной клетки. Сле	
дует отметить, что строение легких при этом забо	
левании практически не изменено. Отмечается лишь
уменьшение альвеолярного деления. Нарушение
функции дыхания связано с резким ограничением
дыхательных движений. Хирургическая коррекция
этого порока не имеет хороших результатов [3, 4, 10].

При подозрении на синдром Жене необходимо
очень тщательно изучить анамнез. Особого внима	
ния заслуживают семьи с рождением ранее детей с
ВПР ОДС, поскольку вероятность повторения этого
заболевания составляет 25%.

Синдром коротких ребер – полидактилии
(тип I, II, III) – летальная дисплазия с аутосомно	ре	
цессивным типом наследования, характеризующая	
ся короткими ребрами, узкой грудной клеткой и по	
стаксиальной полидактилией. По мнению исследо	
вателей, эта хондродистрофия возникает в резуль	
тате нарушения клеточной дифференцировки на са	
мых ранних этапах эмбриогенеза, поэтому она сопро	
вождается аномалиями развития других органов и
систем (лица, сердца, почек, желудочно	кишечного
тракта) [2, 8].

Одним из ведущих симптомов этой хондроди	
строфии является резкое укорочение ребер, что
приводит к нарушению формирования грудной клет	
ки и вторичной легочной недостаточности. Полидак	
тилия также характерна для этого синдрома, одна	
ко есть постнатальные описания клинических слу	
чаев, полностью соответствующих этому заболева	
нию, но не сопровождающихся увеличением коли	
чества пальцев [11].

Выделяют несколько типов этого заболевания.
Тип I (Салдино – Нунан) помимо перечисленных при	
знаков характеризуется узкими метафизами, тип II

Рис. 20.15. Асфиксическая дисплазия грудной клетки. А, Б – эхограммы продольного сканирования грудной клетки плода в раз	
ных плоскостях. В – рентгенограмма. Отмечается выраженное уменьшение размеров грудной клетки и изменение ее формы [9].
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(Маевский) – наличием расщелин лица и диспропор	
ционально укороченными большими берцовыми ко	
стями, тип III (Наумофф) – широкими метафизами,
тип IV (Бимер – Лангер) – максимально укороченны	
ми ребрами, срединными расщелинами, а также на	
личием пупочной грыжи.

В целом ультразвуковая картина при этом
синдроме достаточно богата. Помимо нарушения
формирования ребер и соответственно измене	
ний размеров и формы грудной клетки у плода
обычно отмечаются множественные пороки раз	
вития. Нередко заболевание сопровождается из	
менением количества околоплодных вод и неим	
мунной водянкой. В связи с многочисленностью
эхографических изменений в большинстве случа	

ев в пренатальном периоде эта па	
тология интерпретируется как
множественные пороки развития
плода.

В отечественной литературе
опубликован единственный слу	
чай пренатальной диагностики
синдрома коротких ребер – поли	
дактилии [12]. Клинический диаг	
ноз был основан на отягощенном
анамнезе (прерывание беремен	
ности по медицинским показани	
ям по поводу наличия у плода хон	
дродистрофии с полидактилией)
и характерной ультразвуковой
картине (рис. 20.16). Основную
роль в постанове дородового ди	

агноза сыграло обнаружение у плода постакси	
альной полидактилии.

Спондилоторакальная дисплазия (синдром
Ярхо – Левина) характеризуется аномалиями раз	
вития позвонков и ребер. Рентгенологи описыва	
ют форму грудной клетки при этом синдроме как
«крабообразную». Она возникает за счет слияния
ребер и позвонков и приводит к ограничению дви	
жений грудной клетки.

Аутосомно	доминантный тип в дородовом пери	
оде не диагностируется. Прогноз для жизни нормаль	
ный, но у большинства детей отмечается небольшая
задержка физического развития. Дородовая диагно	
стика возможна в основном при аутосомно	рецессив	
ной форме [2, 3]. При грубых деформациях скелета и

Рис. 20.16.  Синдром коротких ребер – полидактилии. А – эхограмма стопы
(стрелка). Б – стопы плода.

БА

Таблица 20.2. Сравнительные характеристики скелетных дисплазий

Скелетная дисплазия Череп Грудная клетка Конечности Позвоночник

Танатофорная Выступающий лоб, Узкая, грушевидная Короткие с Нормальная
дисплазия череп в форме дугообразным оссификация

трилистника искривлением
Ахондрогенез, тип IА Оссификация Короткая, округлая Очень короткие, Отсутствие

снижена, с множественными широкие оссификации тел
макроцефалия переломами ребер позвонков

Ахондрогенез, тип IB Оссификация Короткая; ребра Очень короткие Отсутствие
снижена или тонкие, переломы оссификации тел
отсутствует отсутствуют позвонков

Ахондрогенез, тип II Большой с Бочкообразная  с Очень короткие Частично
нормальной короткими ребрами оссифицирован

оссификацией
Несовершенный Мягкий с Колоколообразная Короткие с Возможны переломы
остеогенез, тип II пониженной вследствие наличием

эхогенностью переломов ребер переломов

Ахондроплазия Макроцефалия, Незначительное Ризомелическое Тораколюмбальный
запавшая изменение ребер укорочение, кифоз, лордоз

переносица возможны
деформации

Асфиксическая Норма Узкая длинная Возможны Норма
грудная клетка грудная клетка укорочение и

постаксиальная
полидактилия

Гипофосфатазия Истончение костей Укороченная Короткие, Снижение
черепа, сниженная со сниженной искривленные оссификации с

эхогенность эхогенностью гипоплазией
позвоночника
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Своевременное выявление аномалий скелета
требует внимательного отношения врача к изучению
кистей, стоп и пальцев плода при ультразвуковом
исследовании. Несмотря на то, что именно эти отде	
лы скелета не входят в обязательный скрининговый
протокол в связи с трудностью их полноценной оцен	
ки, многочисленные ВПР ОДС связаны с изменени	
ем дистальных отделов конечностей.

Врожденные ампутации конечностей

Одной из важных составляющих пренатальной
оценки скелета плода является изучение анатомии
всех конечностей. Большой срок беременности, не	
удобное положение плода, маловодие и другие фак	
торы затрудняют визуализацию, поэтому врожден	

ные ампутации нередко ускользают от внимания вра	
ча, проводящего ультразвуковое исследование.

Врожденные ампутации встречаются с часто	
той 0,54–0,59:1000 рождений [1]. По другим дан	
ным, полученным исследователями из Израиля
[2], частота этой аномалии среди живорожденных
составляет 0,31:1000. При включении в расчет
мертворожденных и беременностей, прерванных
по медицинским показаниям, показатель возрас	
тает до 0,69:1000.

До 50% случаев врожденных ампутаций – это
изолированное поражение одной конечности [2].
Остальные 50% представлены множественными ре	
дукционными поражениями, при этом в половине
наблюдений регистрируются аномалии развития

ВБА

Рис. 20.17. Редукционное поражение левого предплечья (А – В	режим, Б – поверхностная реконструкция) и правого
бедра (В).
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ДРУГИЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ОПОРНО�ДВИГАТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ

наличии пороков развития других органов и систем
прогноз при этом заболевании крайне неблагоприят	
ный. Наиболее часто при спондилоторакальной дис	
плазии отмечается сочетание с врожденными поро	
ками почек и сердца.

Хондроэктодермальная дисплазия (синдром
Эллиса – Ван#Кревельда) – редкий аутосомно	ре	
цессивный синдром, характеризующийся акромелией
и мезомелией, постаксиальной полидактилией и ма	
ленькой грудной клеткой. В 50% случаев это заболева	

ние сочетается с пороками сердца [2]. Прогноз для
жизни зависит от степени поражения грудной клетки.
В тех случаях, когда вторичная гипоплазия легких но	
сит невыраженный характер прогноз благоприятный.
Интеллектуальное развитие детей не страдает.

В заключение этого раздела приводим основные
сравнительные характеристики скелетных диспла	
зий, которые могут быть использованы при проведе	
нии пренатальной дифференциальной диагностики
(табл. 20.2).
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Рис. 20.18. Беременность 12–13 нед. Редукционное поражение левого предплечья и кисти. А – В	режим. Б – по	
верхностная реконструкция.

БА

ВБА

Рис. 20.19. Редукционное поражение правого и левого бедра. А, Б – поверхностная реконструкция. В – фенотип абортуса.

Рис. 20.20. Редукционное поражение правого бедра. А – поверхностная реконструкция. Б – В	режим. В – режим макси	
мальной интенсивности. Видно укорочение и искривление бедренной кости.

ВБА

других органов. Наиболее часто редукционные пора	
жения сочетаются с патологией почек и сердца [3].
Частота сочетанной патологии в группе детей, родив	
шихся живыми, существенно меньше, чем среди мер	
творожденных (соответственно 48 и 77%) [2]. Суще	
ствует еще одна закономерность: отсутствие верх	
них конечностей, как правило, является изолирован	

ным поражением, тогда как редукция ног или одно	
временное поражение всех конечностей обычно сви	
детельствует о наличии у плода какого	либо генети	
ческого синдрома.

По данным I. Makhoul и соавт. [2], которые пред	
ставили анализ работы клиники в Хайфе за 17 лет,
поражение верхних и нижних конечностей было за	
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регистрировано с одинаковой частотой (45,8%), тог	
да как одновременные поражения рук и ног только в
8,4% случаев.

Причины врожденных ампутаций очень разнооб	
разны. По данным С. McGuirk и соавт. [4], значитель	
ная часть редукционных поражений конечностей
(24%) приходится на новые мутации изолированных
генов, семейные случаи и генетические синдромы; в
6% случаев у плодов обнаруживается патология хро	
мосом; в 4% наблюдений причиной аномалий явля	
ется тератогенное воздействие. Необходимо подчер	
кнуть, что самую большую группу редукционных по	
ражений конечностей (до 35%) составляют случаи
ятрогенного действия на плод, т.е. пороки, возника	
ющие вследствие васкулярных нарушений, развива	
ющихся в результате ранней аспирации ворсин хорио	
на, травмы плаценты или попытки аборта. В 32% слу	
чаев причины остаются неизвестными.

Проблема возникновения ампутаций конечно	
стей после аспирации ворсин хориона долгое вре	
мя будоражила медицинские круги всего мира. В на	
чале 90	х гг. стали появляться сообщения о повы	
шении частоты редукционного поражения конечно	
стей после инвазивных вмешательств, проведенных
в ранние сроки беременности [5]. В исследуемой
группе этот показатель составил 1,8:1000, тогда как
в популяции – 1:1000. Авторами было высказано
предположение о том, что в основе ампутации ле	
жат несколько причин: нарушение кровообращения
в хорионе вследствие инструментального вмеша	
тельства в его структуру, выброс вазоконстриктор	
ных веществ, появление зон эмболий в хорионе.

После этой публикации была создана Европей	
ская рабочая группа, которая проводила исследо	
вания на огромном материале в течение несколь	
ких лет и доказала, что такая закономерность спра	
ведлива только для самых ранних сроков беремен	
ности (табл. 20.3).

Представленные данные свидетельствуют о том,
что реальная опасность возникновения редукцион	
ных поражений конечностей существует только при
проведении инвазивных вмешательств в сроке до 10
нед беременности. Более поздние процедуры не вли	
яют на частоту этого показателя, поэтому инвазив	
ную диагностику следует рекомендовать не ранее 9
нед беременности.

Таким образом, врожденные ампутации конеч	
ностей являются патологией, совместимой с жизнью,
но приводящей к тяжелой инвалидности. Эхография
является самым эффективным методом диагности	

ки этого порока (рис. 20.17–20.20), при этом в осно	
ве его своевременного выявления лежит строгое со	
блюдение стандартной методики ультразвукового
обследования плода. В эру до стандартизированных
протоколов скрининговых ультразвуковых исследо	
ваний во время беременности точность пренаталь	
ной ультразвуковой диагностики редукционных по	
ражений конечностей была невысокой. Так, соглас	
но данным мультицентрового анализа, осуществлен	
ного в 17 европейских странах в 1995–1999 гг., было
установлено, что точность пренатальной ультразву	
ковой диагностики редукционных поражений конеч	
ностей составила только 36,5% (251 из 688) [6]. При
этом беременности были прерваны в 168 (66,9%) из
251 случая.

Косолапость

Косолапость является одним из видов поражения
опорно	двигательной системы. В пренатальном пери	
оде она встречается с частотой 1 случай на 250 бере	
менностей, в постнатальном периоде – 1–3:1000, при
этом 1/3 составляют изолированные случаи [7, 8].
Причиной косолапости может быть неудобное внут	
риутробное положение стопы, а также наличие струк	
турных изменений в голеностопном суставе. После	
дний вид косолапости, как правило, требует хирурги	
ческого лечения. Постнатальные исследования пока	
зали, что из всех живорожденных с изолированной
косолапостью 90% приходится на структурные анома	
лии суставов и лишь 10% – на функциональные.

Косолапость легко диагностируется при рутин	
ном ультразвуковом исследовании. Ее основным уль	
тразвуковым признаком является одновременная
визуализация в одной плоскости костей голени, пят	
ки и костей передней части стопы (рис. 20.21, 20.22).

Косолапость может быть изолированной, а
также составной частью более 300 генетических
синдромов, сочетаться с аномалиями других орга	
нов и систем и быть проявлением хромосомных
аномалий. Аномалии других органов, по данным
литературы, встречается почти в 70% наблюдений
косолапости, выявленной в пренатальном перио	
де [8]. Хромосомные аномалии в среднем диагно	
стируются у 15% плодов с косолапостью, при этом
в большинстве случаев обнаруживаются сочетан	
ные пороки развития [9].

Изолированная косолапость редко сочетает	
ся с аномалиями хромосом. По данным T. Shipp и
В. Benacerraf [10], этот показатель не превышает
5,9%. Большинство авторов отмечают, что хромо	

Таблица 20.3. Частота редукционного поражения конечностей плода в зависимости от срока проведения аспираций
ворсин хориона

Срок Количество аспираций Количество случаев Частота редукционного
беременности, ворсин хориона редукционного поражения поражения конечностей
нед конечностей

8 3415 4 11,7/1000
9 18 442 9 4,9/1000
10 39 028 15 3,8/1000
11 32 528 11 3,4/1000
> 12 13 170 3 2,3/1000
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сомные нарушения встречаются только при сочетан	
ной косолапости с частотой от 11,8 до 22,2% [11, 12]. В
структуре хромосомных синдромов до 30% приходит	
ся на трисомию 18, около 11% – на трисомию 13, 8% –
на триплоидию и около 3% – на синдром Дауна [12].

Косолапость имеет относительно хороший про	
гноз в тех случаях, когда удается исключить сочетан	
ные аномалии и хромосомную патологию. При отсут	
ствии органических поражений сустава ортопедичес	

Рис. 20.21. Аномальная установка (стрелка) левой (А) и правой (Б) стопы.

А

Рис. 20.22. Аномальная установка стоп. А, В – поверхностная реконструкция. Б – режим максимальной интенсивности.

ВБА

кой операции не требуется. В тех случаях, когда сус	
тав изменен необходимо хирургическое лечение. По
данным литературы, операции по коррекции положе	
ния сустава в среднем проводятся у 75% новорож	
денных с изолированной косолапостью.

Синдром расщепления кистей и стоп

Синдром расщепления кистей и стоп – это ауто	
сомно	доминантный порок, при котором кисть и сто	

Б

Рис. 20.23. Беременность 14 нед. Синдром расщепления кистей и стоп. А, Б – эхограммы расщепленной кисти и стопы
(стрелка). В, Г – макропрепараты кисти и стопы абортуса.

Г

В
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ВБА

Рис. 20.24. Синдром Холта – Орама. А – дефект межжелудочковой перегородки 1,3 мм. Б, В – эхограммы кисти плода в
разных проекциях. Видно только четыре пальца (первый палец и лучевая кость отсутствуют) [15].

БА

Рис. 20.25. Эхограммы кисти плода в 14 (А) и 18 (Б) нед беременности. Трансабдоминальное сканирование.

Рис. 20.26. Поверхностная реконструкция пальцев рук и структур лица с помощью трехмерной эхографии (А–В).

ВБА

па в виде клешни формируются за счет отсутствия
средних пальцев и костей запястья (рис. 20.23). Ча	
стота синдрома у новорожденных очень низкая –
1:90 000–150 000.

Расщепленные кисти и стопы могут встречать	
ся как изолированные аномалии, но могут входить
в состав синдромов. Например эктродактилия	эк	
тодермальная дисплазия – расщелина губы и неба
(аутосомно	доминантное состояние; обычно пора	
жаются четыре конечности, но изменения верхних
конечностей более выражены; эктодермальные де	
фекты представлены сухой кожей, дефектами зу	

бов, аномалиями слезных мешков); синдром Карша –
Неугебауера (расщепление верхних и нижних конеч	
ностей в сочетании с врожденным нистагмом) и т.д. В
нашем центре была осуществлена ранняя (12 нед 6
дней) диагностика изолированной эктродактилии. У
плода было обнаружено фиксированное положение
локтевых суставов, выраженное укорочение костей
предплечья и аномальное строение пальцев кистей.
Следует отметить, что окончательный диагноз двусто	
ронней эктродактилии был поставлен только в 20–21
нед. Диагноз был подтвержден при патологоанатоми	
ческом исследовании [13].
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Деформация кистей (косорукость)

Деформация кистей разделяется на лучевую и
локтевую. При лучевой косорукости большой палец
гипоплазирован или отсутствует, лучевая кость от	
сутствует. Лучевая косорукость часто входит в со	
став различных синдромов. Локтевая косорукость –
более редкое состояние, характеризующееся де	
формацией локтевой кости вплоть до ее отсутствия.
Эта патология чаще всего встречается в изолиро	
ванном виде.

Патология лучевых и локтевых костей доступ	
на ультразвуковой диагностике, начиная с ранних
сроков. В отечественной литературе описан случай
ранней (11 нед 6 дней) диагностики дефекта луче	
вой кости с олигодактилией и лучевой деформаци	
ей кисти [14].

Деформация кистей нередко связана с хромо	
сомными аномалиями (синдром Эдвардса), гемато	
логическими заболеваниями (панцитопения Фанко	
ни, TAR	синдром) или генетическими синдромами
(синдром Холта – Орама) (рис. 20.24) [15].

Полидактилия

Оценка количества, положения и формы паль	
цев у плода является обязательным компонентом

БА

Рис. 20.27. Поверхностная реконструкция пальцев стоп с помощью трехмерной эхографии (А, Б).

ВБА

Рис. 20.28. Полидактилия стоп. А, Б – В	режим. В – режим поверхностной реконструкции.

комплексного пренатального ультразвукового изуче	
ния ОДС. Однако нередко выполнение этого ком	
понента вызывает трудности во второй половине
беременности. Значительно проще осуществлять
оценку кистей плода и диагностировать большин	
ство выраженных изменений кистей и стоп, вклю	
чая полидактилию, при проведении первого скри	
нингового исследования в ранние сроки беремен	
ности или до 20 нед (рис. 20.25). Кроме этого,
пальцы плода легче оценить в ранние сроки, так
как обычно они не собраны в кулак, что часто от	
мечается при ультразвуковом исследовании во II
и III триместрах. Новые перспективы в оценке
пальцев плода открывает трехмерная эхография,
которая позволяет получить изображение кистей
и стоп в любой плоскости сканирования (рис.
20.26, 20.27).

Различают постаксиальную полидактилию
(дополнительный палец на стороне локтевой или
большой берцовой кости) и преаксиальную поли	
дактилию (дополнительный палец на стороне луча
или малой берцовой кости) (рис. 20.28, 20.29).
Большинство случаев полидактилии являются
изолированными с аутосомно	доминантным ти	
пом наследования. Нередко полидактилия вхо	
дит в состав генетических синдромов, наиболее
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Системные заболевания скелета редко быва	
ют проявлением грубых хромосомных аномалий
(ХА), особенно часто встречающихся хромосомных
синдромов (Дауна, Эдвардса, Патау, Тернера). Для
этой генетической патологии более характерны
изолированные изменения строения кистей, стоп
и/или пальцев (клинодактилия, или искривление
пальцев, синдактилия, или сращение пальцев, сто	
па	«качалка», полидактилия и т.д.) [1]. Кроме того,
определенные ХА могут проявлять себя некоторым
укорочением длины трубчатых костей. Учитывая,
что проблема своевременной диагностики ХА у
плода является составной частью пренатальной ди	
агностики, считаем необходимым уделить внима	

ние особенностям строения скелета при патологии
хромосом.

Аномалии кистей и стоп

В отличие от системных заболеваний скелета
различные изменения кистей и стоп нередко являют	
ся фенотипическими проявлениями ХА. У плодов с
синдромом Эдвардса аномалии кистей и стоп в сред	
нем встречаются в 72% случаев, с синдромом Патау –
в 52%, с синдромом Дауна – в 25%, при триплоидии –
в 76% наблюдений [2, 3]. Эти данные демонстрируют
несомненную связь ХА и аномалий развития кистей и
стоп и позволяют рассматривать эту патологию как
эхографический маркер хромосомных синдромов.
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Рис. 20.29. Полидактилия кисти. А – В	режим. Б – режим поверхностной реконструкции. В – фотография кисти ребенка.

ВБА

частыми из которых являются синдромы Элли	
са– Ван	Кревельда, Меккеля – Грубера, Смита –

АНОМАЛИИ ХРОМОСОМ ПРИ ПОРОКАХ РАЗВИТИЯ ОПОРНО�
ДВИГАТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ

Опица, коротких ребер – полидактилии и неко	
торые другие [16].
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В связи с тем что оценка кистей и стоп не входит
в обязательный протокол скринингового ультразву	
кового исследования, эта патология конечностей, как
правило, диагностируется после обнаружения у пло	
да грубых пороков развития или других эхографичес	
ких маркеров ХА.

За 7 лет работы нами было выявлено 108 раз	
личных аномалий развития кистей и стоп (деформа	
ция, флексорное положение, косолапость, полидак	
тилия, синдактилия и т.д.), что составило 0,34% в
общей группе обследованных пациенток. Средний
срок диагностики аномалий кистей и стоп не превы	
шал 24,4 нед. В 10,2% случаях аномалии были изо	
лированными и представлены косолапостью. В
89,8% наблюдений аномалии развития кистей и/или
стоп сочетались с изменениями в других органах и
системах.

Наиболее часто аномалии кистей и стоп сочета	
лись с аномалиями развития центральной нервной
системы (52,6%), лица и шеи (40,2%), а также с по	
роками сердца (40,2%). В 33% случаев была диагно	
стирована задержка внутриутробного развития пло	
да. Частота ХА при патологии кистей и стоп состави	
ла 43,8% (табл. 20.4).

Ни в одном случае изолированных аномалий
конечностей патология хромосом не была обнару	
жена, таким образом у плодов с сочетанными ано	
малиями и известными исходами беременности
частота ХА составила 43,8%. Были зарегистриро	
ваны 17 случаев трисомии 18, 3 – триплоидии, 3 –
трисомии 21, 3 – трисомии 13, 1 – синдрома Тер	
нера, 8 –  других ХА.

В группе плодов с ХА, выявленными в ходе пре	
натального обследования, аномалии кистей и стоп
были зарегистрированы в 36  (26,7%) из 135 случаев.
При синдроме Дауна были выявлены 3 случая косола	
пости (5,7% или 3/53). У плодов с синдромом Эдвард	
са были зарегистрированы 19 случаев этих аномалий
(55,9% или 19/34), при этом у 10 плодов были найде	
ны изменения как стоп, так и кистей, у 8 – косолапость,
у 1 – деформация пальцев ног. При синдроме Патау
аномалии развития кистей и стоп были диагности	
рованы у 6 из 12 плодов, т.е. в 50% (5 случаев косо	
лапости, 1 – деформация кистей и стоп), а при синд	
роме Тернера – только у 1 (7,7%) плода. При трипло	
идии в 3 (75%) случаях из 4  была диагностирована
патология стоп.

Таким образом, в тех случаях, когда патология
скелета затрагивает только дистальные отделы ко	
нечностей, не следует забывать о возможном соче	
тании этих изменений с ХА и, следовательно, вовре	

мя решать вопрос о проведении пренатального ка	
риотипирования.

Укорочение трубчатых костей

Измерение длины всех трубчатых костей входит
в обязательный скрининговый протокол и осуществ	
ляется путем оценки максимального расстояния
между оссифицированными эпифизами.

Укорочение бедренной кости (БК) как эхогра	
фический маркер ХА был предложен в 1985 г. B.
Benacerraf и соавт. [4]. Наличие этого признака в
интервале от 15 до 21 нед позволило авторам об	
наружить синдром Дауна с чувствительностью
68% и специфичностью 98%.

К настоящему времени предложены четыре ди	
агностических критерия укорочения БК плода:

1) отношение измеренной длины БК к ожидае	
мой < 0,91;

2) отношение бипариетального размера (БПР)
к длине БК более 1,5 стандартных отклонений или
более 95	го процентиля;

3) длина БК менее 5	го процентиля норматив	
ных значений;

4) отношение окружности головы к длине БК
более 97,5	го процентиля.

Частота укорочения БК у плодов с трисомией 21,
рассчитанная по первой формуле, в среднем состав	
ляет 28,6% при высоком среднем уровне ложнопо	
ложительных результатов (10,7%). Следует отметить,
что показатель чувствительности варьирует от 12,5
до 67,9%, а ложноположительные результаты – от 2,1
до 22,7% (табл. 20.5).

В некоторых исследованиях достоверных разли	
чий в длине БК у здоровых плодов и у плодов с синд	
ромом Дауна не было выявлено [9, 10].

Второй метод оценки укорочения БК (значение
отношения БПР к длине БК, превышающее 1,5 стан	
дартных отклонения или 95	й процентиль норматив	
ных показателей) обладает не высокой чувствитель	
ностью – 31,2% при ложноположительных результа	
тах 7,1%. Анализ литературы показал не менее вы	
раженную разницу в результатах разных авторов. По	
казатели чувствительности варьировали от 10,7 до
58,2%, тогда как ложноположительные результаты –
в пределах 5–11%.

G. Marquette и соавт. [25] и R. Snijders и соавт.
[22] не обнаружили достоверных различий в конт	
рольной группе и группе плодов с синдромом Дауна
в 15–17 нед. В 18–20 нед эти различия были досто	
верными, что позволило авторам рекомендовать ис	
пользовать оценку укорочения БК для пренатально	

Таблица 20.4. Частота ХА в зависимости от вида аномалии конечностей

Вид аномалии Количество аномалий                                                   ХА
конечностей (случаи с известным

кариотипом) n %

Аномалия кистей 34 22 64,7
Аномалия стоп 46 13 28,3

Всего 80 35 43,8
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го выделения группы высокого риска по синдрому
Дауна только после 18 нед беременности.

Оценка укорочения длины БК плода по 5	му про	
центилю нормативных значений в качестве диагнос	
тического критерия синдрома Дауна не нашла широ	
кого распространения в клинической практике, так
как оказалась не достаточно эффективным методом.
По данным R. Snijders и соавт. [22], длина БК плода
была менее 5	го процентиля нормативных показате	
лей только у 7 (14,3%) из 49 плодов с трисомией 21.

Вычисление отношения окружности головы к
длине БК проводится достаточно редко, так как во
многих центрах пренатальной диагностики окруж	
ность головы плода не оценивается при скрининго	
вом ультразвуковом исследовании. По данным лите	
ратуры, чувствительность этого метода не превыша	
ет 28% случаев [3, 14].

Большинство исследователей отмечает, что
изолированное укорочение длины БК при ХА встре	
чается достаточно редко (8,7–18%) [14, 16], поэто	
му при измерении длины БК помимо срока бере	
менности следует обращать внимание на наличие
других эхографических отклонений и факторов
риска. R. Snijders и K. Nicolaides [3] установили до	
стоверную зависимость между риском синдрома
Дауна и укорочением БК плода в зависимости от
возраста матери.

Укорочение плечевой кости, так же, как и укоро	
чение БК, многие авторы рассматривают как эхогра	
фический маркер ХА, в частности синдрома Дауна.

По данным литературы, чувствительность этого при	
знака колеблется в пределах 28–64% при ложнопо	
ложительных результатах – 6–12%. Формула подсче	
та аналогична формуле для оценки длины БК: длина
плечевой кости менее 5	го процентиля или отноше	
ние измеренной длины плечевой кости к ожидаемой
менее 0,90.

Помимо синдрома Дауна укорочение трубчатых
костей может встречаться и при других ХА. Среди
плодов с диагностированными трисомиями синдром
Дауна преобладает и составляет в среднем 28%, на
синдром Эдвардса приходится 25%, на синдром Па	
тау – только 9% [3].

Таким образом, ультразвуковая оценка длины
бедренной и плечевой костей плода дает дополни	
тельную информацию при решении вопроса о пре	
натальном кариотипировании. Однако выраженные
отличия в результатах исследований и высокие по	
казатели ложноположительных результатов требуют
продолжения изучения этого признака.

Нам за несколько лет работы пренатального цен	
тра удалось проанализировать 52 случая укорочения
БК, 13 случаев укорочения плечевой кости и 54 слу	
чая одновременного уменьшения длины обеих кос	
тей (всего 119 наблюдений).

Общая частота этого признака среди всех бе	
ременных, обследованных в центре, составила
0,4%. У пациенток, относящихся к группе риска по
ХА и имеющих другие эхографические маркеры,
этот показатель был выше – 7,3%. В 65 (54,6%) на	

Таблица 20.5. Отношение измеренной длины БК к должной менее 0,91 у плодов с нормальным кариотипом и при
синдроме Дауна

Авторы Срок, нед                   Нормальный кариотип                         Трисомия 21

Общее                Укорочение БК        Общее            Укорочение БК
количество                   количество

n % n %

B. Benacerraf и соавт., 1987 [5] 15–21 192 4 2,1 28 19 67,9
R. Perella и соавт., 1988 [6] 15–22 128 29 22,7 19 5 26,3
B. Benacerraf и соавт., 1989 [7] 15–20 709 28 3,9 20 7 35,0
H. Cuckle и соавт., 1989 [8] 13–39 1340 84 6,3 83 20 24,1
J. Dicke и соавт., 1989 [9] 14–21 177 17 10,0 33 5 15,2
L. Hill и соавт., 1989 [10] 15–23 286 43 15,0 22 11 50,0
L. LaFolette и соавт., 1989 [11] 15–21 229 27 11,7 30 4 13,3
M. Peters и соавт., 1989 [12] 15–22 194 14 7,2 16 2 12,5
T. Grist и соавт., 1990 [13] 15–24 428 28 6,5 6 3 50,0
D. Nyberg и соавт., 1990 [14] 15–20 572 35 6,1 49 7 14,3
S. Rotmensch и соавт., 1992 [15] 15–21 204 18 8,8 43 8 18,6
Н.П. Веропотвелян и соавт., 1993 [16] II триместр 23 10 43,5
R. Biagotti и соавт., 1994 [17] 15–19 500 38 7,6 27 12 44,4
H. Grandjean и соавт., 1995 [18] 14–24 2763 495 17,9 34 15 44,1
M. Johnson и соавт., 1995 [19] 14–22 794 127 16,0 36 15 41,7
A. Vintzelеous и соавт., 1996 [20] 14–23 493 50 10,1 22 5 22,7
D. Nyberg и соавт., 1998 [21] 14–21 930 43 4,6 142 30 21,1
R. Snijders и соавт., 2000 [22] 15–17 28 8 28,6

18–20 21 8 38,1
E. Viora и соавт., 2001 [23] 15–19 2069 213 10,3 33 10 30,3
V. Souter и соавт., 2002 [24] 14–22 72 21 29,2

Всего 12 008 1293 10,7 787 225 28,6
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блюдениях укорочение костей было изолирован	
ным, в 54 (45,4%) – сочеталось с другими эхогра	
фическими изменениями.

У плодов с укороченной бедренной и/или плече	
вой костями данные о кариотипе удалось получить в 105
случаях. Было диагностировано 17 грубых ХА, что со	
ставило 16,2%. В 1 случае при изолированном укоро	
чении БК и в 1 случае при одновременном укорочении
БК и плечевой кости был выявлен синдром Дауна. Та	
ким образом, частота хромосомных синдромов при
изолированном укорочении трубчатых костей состави	
ла 3,6% (2/56). В группе с сочетанными изменениями
этот показатель был значительно выше – 30,6% (15/49).

Из 17 диагностированных ХА 13 (76,5%) случаев
пришлось на синдром Дауна, 1 – на синдром Эдвар	
дса, 1 – на синдром Тернера, 1 – на триплоидию, 1 –
на другие ХА.

Достоверных различий в частоте ХА при уко	
рочении БК и одновременном укорочении БК и пле	
чевой кости не было выявлено (соответственно

17,8 и 18,4%). При изолированном укорочении пле	
чевой кости ХА не зарегистрировано.

В группе плодов с пренатально диагностирован	
ными ХА укорочение длины трубчатых костей было
зарегистрировано в 23 случаях из 135, что состави	
ло 17%. При синдроме Дауна этот маркер был отме	
чен в 19 (35,8%) из 53 наблюдений, при этом у 13 пло	
дов одновременно была изменена длина БК и плече	
вой кости, у 6 – только БК. При синдроме Эдвардса
этот признак был диагностирован в 2 (5,9%) случаях
из 34, при синдроме Тернера также в 2 случаях (15,4%
или 2/13). При других ХА этот маркер, по данным на	
шего центра, не был зарегистрирован.

Подводя итог сказанному можно сделать вы	
вод о том, что определенные изменения скелета
имеют связь с частотой ХА у плода, поэтому зна	
ния фенотипических проявлений этой патологии
помогают врачу правильно сформировать тактику
пренатального обследования и дальнейшего веде	
ния беременности.
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