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Со второй половины XX века отмечается зна-

чительное учащение пороков развития, особенно 

в развитых странах. По данным ВОЗ, они обнару-

живаются у 2,5–3 % новорожденных, около 1 % со-

ставляют генные болезни, 0,5 % — хромосомные и в 

среднем 1,5–2 % приходится на долю врожденных 

пороков развития (ВПР), обусловленных действием 

неблагоприятных экзогенных и эндогенных факто-

ров. Частота выявления ВПР с возрастом ребенка 

увеличивается и к концу первого года жизни дости-

гает 5–7 %. 

Согласно официальной статистике, в Российской 

Федерации частота ВПР и наследственных заболе-

ваний (НЗ) среди всех новорожденных составляет 

4–5 %, а их доля в структуре младенческой смертно-

сти достигает 35–40 %. Ежегодно в РФ на каждую ты-

сячу рождается от 40 до 50 детей с ВПР и НЗ. В Укра-

ине ежегодно рождается около 10 тыс. детей с ВПР 

и НЗ. В целом частота регистрируемых новорожден-

ных с генетическими расстройствами в Украине со-

поставима с европейскими показателями. 

Причины 40–60 % ВПР неизвестны. Это спо-

радические дефекты рождения, возникающие 

случайно и имеющие низкий риск повторения у 

будущих детей. Для 20–25 % аномалий более ве-

роятны многофакторные причины, отражающие 

комплексное взаимодействие разных небольших 

генетических дефектов и факторов риска окружа-

ющей среды. Остальные 10–13 % аномалий связы-

вают с воздействием внешней среды, для 12–25 % 

аномалий доказано наличие исключительно гене-

тических причин.

Формирование пороков развития происходит 

преимущественно в период эмбрионального мор-

фогенеза (3–10-я недели беременности) в результа-

те нарушения процессов размножения, миграции, 

дифференциации и гибели клеток. Эти процессы 

происходят на внутриклеточном, экстраклеточном, 

тканевом, межтканевом, органном и межорганном 

уровнях. 

При этом может быть недоразвитие органов либо 

их частей (гипоплазия) или избыточное их развитие, 

отсутствие органов либо части тела (агенезия), не-

правильное положение либо перемещение органов 

(дистопия), неправильное формирование той или 

иной ткани (дисплазия). Различают двойные (мно-

жественные) пороки развития, в основе которых 

лежат нарушения развития двух и более органов, и 

одиночные, связанные с нарушением формообра-

зования одного органа. 

Врожденные пороки мочевой системы относятся 

к наиболее частым аномалиям, составляя 35–40 % 

от пороков всех органов и систем.

Большое разнообразие врожденных аномалий 

развития систематизировано в классификации 

А.В. Люлько с соавт. (1984), в которой к аномалиям 

количества относятся:

— агенезия одной или обеих почек;

— третья, добавочная почка;
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— удвоение почек одно- и двустороннее.

Агенезия почки (почек) — полное отсутствие по-

чечных структур одной или обеих почек. Агенезия 

почек может сочетаться с одно- или двусторонним 

отсутствием мочеточников и мочевого пузыря.

Согласно МКБ-10 выделяют Q60 Агенезия и 

другие редукционные дефекты почки. Включает 

атрофию почки врожденную и инфильтративную, 

врожденное отсутствие почки.

Q60.0 Агенезия почечная односторонняя.

Q60.1 Агенезия почечная двусторонняя.

Q60.2 Агенезия почечная неуточненная.

Q60.3 Гипоплазия почечная односторонняя.

Q60.4 Гипоплазия почечная двусторонняя.

Q60.5 Гипоплазия почечная неуточненная.

Q60.6 Синдром Поттера.

По МКБ-10, почечная гипоплазия является од-

ним из видов агенезии. Хотя большинство авторов 

указывают на существенную разницу между этими 

пороками: агенезия почки относится к порокам ко-

личества, а гипоплазия — к порокам структуры поч-

ки. Между этими двумя видами аномалий авторы 

выделяют аплазию — резкое недоразвитие почки, 

при котором некоторые почечные структуры сохра-

нены, т.е. аплазия является крайней степенью гипо-

плазии. Впервые аплазию почки описал Везалий в 

1543 г.

Частота. Средняя частота односторонней аге-

незии, включая случаи аплазии, составляет 1 на 

900–1500 рождений, двусторонняя агенезия встре-

чается с частотой 3,5 на 10 000 рождений. Среди всех 

больных с аномалиями почек аплазия одной почки 

встречается относительно часто — у 4–8 %. Как пра-

вило, отсутствует левая почка. Чаще поражаются 

мальчики: соотношение полов м : ж при двусторон-

ней агенезии почек — 2,6 : 1, при односторонней — 

2 : 1.

Этиология и патогенез. Этиологически данный 

порок неоднороден. В большинстве случаев агене-

зия и гипоплазия почек встречаются спорадически. 

Отмечено увеличение случаев данного порока раз-

вития среди детей матерей, страдающих диабетом. 

Изолированная агенезия почки — следствие на-

рушения дифференцировки нефрогенной бласте-

мы. А.В. Айвазян с соавт. (1988) относят агенезию 

(аплазию) почек к эмбриофетопатии первых 6 не-

дель внутриутробного периода, а М.С. Игнатова 

(1989) — к бластопатии первых 15 дней импланта-

ции, выделяя критический период с 7-го по 12-й 

день. Аплазия почки в сочетании с агенезией поло-

вых органов возникают вследствие отсутствия диф-

ференцировки нефрогенного края. Тератотропный 

период (ТТП) такой формы порока — до 24–26-го 

дня эмбриональной жизни. Арения в сочетании 

с полным или частичным удвоением матки и вла-

галища возникают в результате нарушения диф-

ференцировки мезонефрогенного протока и уре-

тральной трубки. ТТП данной формы порока — до 

6-й недели эмбриональной жизни. При двусторон-

ней агенезии почек вследствие нарушения у плода 

экскреции жидкости развивается маловодие, что, 

в свою очередь, приводит к компрессии плода. Это 

и является основным патогенетическим звеном в 

формировании характерной клинической картины 

агенезии почек.

Пренатальная диагностика. Срок наиболее ран-

ней пренатальной ультразвуковой диагностики аге-

незии почек — 13–17 нед. беременности. Выделена 

патогномоничная триада эхографических призна-

ков агенезии обеих почек (рис. 1): отсутствие изо-

бражения структур почек плода в обычном месте 

и в местах возможной эктопической локализации, 

отсутствие эхотени мочевого пузыря, маловодие в 

ранние сроки (до 17 нед. беременности). 

Пренатальный диагноз агенезии обеих почек 

может вызывать серьезные трудности, так как в 

условиях выраженного маловодия значительно за-

труднена визуализация внутренних органов плода. 

По данным разных исследователей, агенезию по-

чек удается точно диагностировать при УЗИ плода 

в 69–73 % случаев. 

Ранним признаком двусторонней агенезии по-

чек является отсутствие мочевого пузыря после 

13-й нед. гестации. К поздним проявлениям отно-

сится маловодие после 16–18-й нед., а в некоторых 

случаях — после 26-й нед. 

Дифференциальная диагностика проводится с 

выраженной гипоплазией почек, при которой так-

же отмечается маловодие и может не визуализиро-

ваться мочевой пузырь. Важным диагностическим 

критерием порока является отсутствие почечных 

артерий (рис. 2б). В норме почечные артерии четко 

визуализируются при продольном сканировании 

туловища плода и отходят от аорты (рис. 2а).

Пренатально односторонняя почечная агенезия 

выявляется значительно реже, чем встречается. Это 

обусловлено тем, что при односторонней почечной 

агенезии, как правило, сохраняется нормальное ко-

личество амниотической жидкости, визуализирует-

ся мочевой пузырь, а надпочечник может быть при-

Рисунок 1. Отсутствие эхотени почек. 

Поперечное сканирование туловища плода 

(по М.В. Медведеву)
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нят за почку. Может выявляться компенсаторное 

увеличение имеющейся единственной почки. 

Тактика ведения беременности и родоразрешения. 
При диагностике маловодия, в особенности на ран-

них сроках беременности, всегда следует осущест-

влять поиск агенезии почек. При односторонней 

агенезии рекомендуются пре- или постнатальное 

кариотипирование для исключения хромосомных 

аномалий и тщательное изучение УЗ-анатомии вну-

триутробного ребенка с целью выявления сочетан-

ных пороков.

Двусторонняя агенезия почек сопровождает-

ся симметричной формой задержки роста вну-
триутробного ребенка и маловодием, являющими-

ся клиническими признаками прогрессирующей 

плацентарной дисфункции. Проведение коррекции 

плацентарной дисфункции при указанном пороке 

обычно неэффективно. Высок риск невынашивания, 
в том числе преждевременных родов и мертворожде-
ния, обусловленного внутриутробной гибелью ре-

бенка.

Пренатальное выявление этого летального поро-

ка до 22 недель является показанием к прерыванию 
беременности по медицинским показаниям в поздних 
сроках. В случаях отказа от прерывания беременно-

сти, как и при поздней диагностике порока, исполь-

зуется консервативная акушерская тактика. 

Сочетание с другими пороками. Агенезия почек 

часто сочетается с другими ВПР и является состав-

ной частью известных комплексов множественных 

врожденных пороков развития (синдром каудаль-

ной регрессии и др.). При односторонней агенезии 

почки, как правило, отсутствуют соответствующие 

мочеточник и половая железа. У девочек агенезия 

почки в 70 % случаев сочетается с аномалиями по-

ловых органов (отсутствие или недоразвитие матки 

и ее придатков, двурогая матка, атрезия влагалища 

и др.). У мальчиков в 20 % случаев агенезия почки 

сочетается с отсутствием или недоразвитием семен-

ного пузырька, предстательной железы и др. 

Клиника. Для детей с этой патологией характер-

ны лицевые дисморфии — выступающие лобные 

бугры, деформированные низко расположенные 

ушные раковины, широкий плоский нос, микро-

гнатия, гипертелоризм глаз, эпикант, одутловатость 

лица — лицо Поттера (рис. 3). Вследствие малово-

дия и компрессии плода наряду с типичным лицом 

практически у 100 % детей с данным пороком на-

блюдаются вторичная гипоплазия легких и дефор-

Рисунок 2. Эхограмма почечных артерий в норме (а) и отсутствие почечных артерий 

при агенезии почки (б). Режим ЦДК

а) б)

Рисунок 3. Лицо Поттера у ребенка с аплаз ией 

почки
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мация нижних конечностей (вывих тазобедренных 

суставов, косолапость), чрезмерная складчатость 

кожи и увеличение размера живота. Почти половина 

детей с агенезией почек рождаются недоношенны-

ми. Порок летальный — дети с агенезией (аплази-

ей) обеих почек рождаются мертвыми или умирают 

в первые дни после рождения, хотя описаны случаи 

жизни детей без почек в течение 10–23 дней. 

Ранним и нередко единственным проявлением 

агенезии и аплазии почек является анурия. Прояв-

ления односторонней агенезии и аплазии отсутству-

ют. Так как аплазия почки сопровождается обычно 

гипертрофией контралатеральной, при пальпации 

живота ее принимают за опухоль. Клиническое зна-

чение состоит в опасности заболевания единствен-

ной почки. Полное урологическое обследование в 

данном случае выявляет агенезию или аплазию од-

ной почки (рис. 4).

 Ранняя неонатальная и постнатальная диагности-
ка заключается в УЗИ почек новорожденного при 

наличии множественных стигм дизэмбриогенеза, 

пороков развития половых органов и длительной 

(более 12 часов) анурии, а также цистоскопии, экс-

креторной урографии, аортографии, пневмопери-

тонеографии.

Лечение. При двусторонней аплазии порок ле-

тальный, при нарушении функции единственной 

почки показана трансплантация органа. В случае 

односторонней аплазии при наличии здоровой 

почки прогноз благоприятный. Профилактика за-

ключается в предупреждении воздействия терато-

генных факторов в первые 2 недели беременности и 

в прерывании беременности при обнаружении УЗ-

картины отсутствия или аплазии обеих почек. При 

генетическом консультировании семьи обсуждает-

ся прогноз и риск повторения порока, возможные 

варианты наследования и результаты патологоана-

томического исследования. В связи с этим реко-

мендовано УЗИ почек у ближайших родственников. 

Агенезию почек при аутопсии дифференцируют с 

выраженной гипоплазией почек (олиго-нефротиче-

ская гипоплазия), которая обычно не имеет семей-

ного повторения.
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Резюме. У статті висвітлені літературні дані про частоту, 

етіопатогенез, основні клінічні прояви, динаміку фізич-

ного розвитку, сучасні методи пренатальної та постна-

тальної діагностики і лікування, а також профілактику 

вроджених аномалій сечової системи — аплазії та гіпопла-

зії нирок, подвоєння нирок та третьої, додаткової нирки.

Ключові слова: аномалії нирок, агенезія, аплазія. 

Nikitina N.A., Starets Ye.A., Kalashnikova Ye.A., Galich S.R., 
Sochinskaya T.V.
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CONGENITAL ABNORMALITIES OF KIDNEYS QUANTITY: 
FREQUENCY, ETIOPATHOGENESIS, PRENATAL DIAGNOSIS, 
CLINICAL PICTURE, PHYSICAL DEVELOPMENT, DIAGNOSI, 

TREATMENT AND PREVENTION (PART 1)

Summary. The literature data about frequency, etiopatho-

genesis, the main clinical symptoms, dynamic of physical de-

velopment, modern methods of prenatal and postnatal diagno-

sis and treatment, as well as prevention of congenital disorders 

of urinary system — agenesia and aplasia, duplicated kidney 

and third, additional kidney is presented in article.

Key words: anomalies of the kidneys, agenesia and aplasia.


