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Резюме. Зростання числа пренатальних втрат вна-
слідок аномалій внутрішньоутробного розвитку плода є 
актуальною проблемою сучасної медицини. Природже-
ні аномалії сечовидільної системи можна діагностувати 
за допомогою звичайних методів скринінгу у ІІ-ІІІ три-
местрі. Їх частка становить 28-30 % серед усіх аномалій 
розвитку. Ембріогенез сечостатевої системи відбуваєть-
ся шляхом регуляторного впливу низки факторів: гене-
тичних, епігенетичних механізмів (ферментні системи, 
гормони) та екзогенних факторів (влив зовнішнього 
середовища). Залежно від терміну вагітності, порушен-
ня впливу цих факторів може призводити до певних 

морфофункціональних змін. Незважаючи на успіхи 
діагностики, частина природжених аномалій розвитку 
сечостатевої системи не може бути виявленою внутріш-
ньоутробно за допомогою стандартних методів скрині-
нгу, тому що клінічна маніфестація цих синдромів від-
бувається в пубертатному віці. Необхідним є удоскона-
лення знань про нормальний та патологічний морфоге-
нез органів сечостатевої системи під час внутрішньоут-
робного розвитку, що допоможе удосконалити діагнос-
тичні та лікувальні заходи. 

Ключові слова: аномалії розвитку, сечостатева 
система, вади ембріогенезу. 

Наукові огляди 

Однією з актуальних проблем сучасної ме-
дицини є зростання числа випадків невиношуван-
ня вагітності та аномалій внутрішньоутробного 
розвитку плода. Постійно оновлюються дані про 
фактори, які впливають на ритм поділу зиготи, 
формування хоріона і початкові процеси гісто- і 
органогенезу. Аномалії сечовидільної системи у 
плода відносяться до вад, які зазвичай діагносту-
ються ще пренатально [1]. Їх частка становить 
28-30 % серед усіх аномалій розвитку. Слід від-
значити, що більшість аномалій сечовивідної 
системи не несе загрози життю плода та може 
підлягати корекції з відносно позитивними ре-
зультатами. Розвиток і вдосконалення ультразву-
кових методів візуалізації дозволило покращити 
діагностику аномалій розвитку сечовивідної сис-
теми у плодів [2-3]. 

Розвиток сечовивідної системи починається 
на 3-му тижні ембріогенезу. На 6-му тижні геста-
ції сечова система відокремлюється від інших 
структур. На 9-му тижні розвитку формується 
з’єднання сечовода із сечовим міхуром. На 11-12-
му тижнях сеча вперше реєструється в порож-
нинній системі нирок. Діагностика за допомогою 
ультразвукових методів візуалізації дозволяє ви-
явити наявність аномалії розвитку сечовидільної 
системи на 16-23-му тижні внутрішньоутробного 
розвитку з вірогідністю 76 %, а починаючи з 24-
го тижня розвитку – у 100 % випадків [2-4]. 

Ембріогенез сечостатевої системи відбува-
ється завдяки регуляторного впливу низки чин-
ників: генетичних, епігенетичних механізмів 
(ферментні системи, гормони) і екзогенних зовні-
шнього середовища. Залежно від терміну вагітно-
сті, порушення впливу цих чинників може приз-
водити до морфофункціональних змін або розви-
тку аномалій сечостатевої системи. Наприклад, 

вплив шкідливих факторів з 4-го по 8-й тижні 
розвитку може призвести до агенезії нирок і се-
човодів, ектопії вічка сечовода, утворення додат-
кового сечовода або гіпоплазії нирки. На 9-12-му 
тижні розвитку вплив несприятливих факторів 
може призвести до формування ретрокавального, 
ретроіліакального сечовода, гетеролатеральної 
дистопії нирок і сечоводів, ектопії вічка сечово-
да, формуванню клапанів різних відділів сечови-
відної системи, дисгенезії гладеньком’язових 
структур, аномалій мисково-сечовідного сегмен-
та. Починаючи з 13-го тижня внутрішньоутроб-
ного розвитку, вплив тератогенних факторів мо-
же проявлятися нейром’язовими порушеннями – 
дисбалансом скорочувальної функції, міхурово-
сечовідним рефлюксом, природженими розлада-
ми іннервації сечостатевої системи [5]. 

Спектр аномалій закладки та розвитку сечо-
статевої системи надзвичайно широкий. Серед 
них трапляються як легкі вади, наприклад, подво-
єння сечоводів, так і тяжкі, навіть несумісні з жит-
тям, наприклад, двобічна агенезія нирок. Завдяки 
тісному ембріогенетичному взаємозв’язку сечової 
та статевої систем організму, аномалії розвитку 
органів сечової системи в 33 % випадків пов’язані 
з вадами розвитку статевих органів. Кількість ано-
малій розвитку органів сечової системи станов-
лять у середньому 25 % від загальної кількості 
всіх вад, які діагностовано внутрішньоутробно [6]. 

Дослідження варіантів поєднаного розвитку 
аномалій нирок і нижніх сечових шляхів було 
здійснено А. Я. Пителем і С. Д. Голігорським [7]. 
У 1998 році після проведеного клініко-
експериментального дослідження E. Yerkes і 
H. Nishimura запропонували новий термін – 
CAKUT (congenital anomalies of the kidney and 
urinary tract) [8]. Цей синдром містить різноманіт-
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ні варіанти поєднаного розвитку аномалій нирок і 
нижніх сечових шляхів. У своєму дослідженні 
автори описали вплив ангіотензину на ембріоге-
нез сечостатевої системи мишей та людини [8]. 

Дослідники наводять частоту діагностування 
CAKUT-синдрому, яка становить близько 30 % 
всіх аномалій розвитку сечостатевої системи, 
виявлених у новонароджених [9, 10]. У європей-
ській популяції частота діагностики цього синд-
рому становить один випадок на 500 новонаро-
джених [11]. CAKUT-синдром може поєднувати-
ся з іншими генетичними синдромами. Відомо, 
що він може траплятися приблизно при 500 муль-
тиорганних синдромах. У дослідженні K.Y. Ren-
kema встановлено, що до 10 % ізольованих форм 
CAKUT-синдрому можуть бути зумовлені спад-
ково [12]. 

Доведеним етіологічним чинником розвитку 
CAKUT-синдрому є одночасна мутація генів 
PAX2 і EMX2. Під час досліджень встановлено, 
що у здорових ембріонів мишей і людини відсут-
ні зміни цих генів. У людини гени PAX2 і EMX2 
знаходяться на хромосомі 10 q і їх мутація супро-
воджується значними змінами цілісності цієї хро-
мосоми [13]. Дослідження Chuary Ya [14] показа-
ло, що негативний вплив на нефрогенез виникає 
внаслідок порушення взаємодії між геном PАХ2 
та транскрипційними факторами Gdnt, Ret, SHH, 
Wnt4, Fgt. 

Аномалії розвитку сечостатевої системи у 
плодів людини досить широко відображені в нау-
кових джерелах, зокрема у складі синдромів, про-
те цим природженим вадам притаманні певні осо-
бливості, які до кінця не вивчені. Наприклад, мор-
фологічні зміни мисково-сечовідного сегмента, 
аплазія та мультикістоз нирок вірогідно частіше є 
однобічними. Пренатальний гідронефроз і первин-
ний мегауретер у переважній більшості діагносто-
вано у плодів чоловічої статі [15]. Описані анома-
лії сечовивідної системи, які розвиваються одно-
часно – гіпоплазія і дисплазія нирки часто супро-
воджуються стенозом мисково-сечовідного сегме-
нта або міхурово-сечовідним рефлюксом, атрезією 
контрлатеральної нирки [16]. 

Найбільш поширеною аномалією розвитку 
сечовивідної системи є подвоєння порожнинної 
системи нирки та сечовода, яке може бути пов-
ним або неповним. Перебіг цього виду аномалій 
зазвичай безсимптомний та не викликає загрози 
для плода, проте в постнатальному періоді онто-
генезу ризик розвитку інфекції верхніх сечових 
шляхів зростає [17]. У дослідженні J.D. Atwell 
[18] вказується, що етіологічним чинником непо-
вного подвоєння сечовода є автосомно-домі-
нантний тип спадкування цієї аномалії, оскільки 
у 66 % родичів першого ступеня споріднення 
діагностовано цю аномалію розвитку. 

Стриктури мисково-сечовідного сегмента, 
або високе відходження сечовода від миски, є 
найчастішою причиною антенатального гідроне-
фрозу, який виявляється з частотою 1 на 1000-
1500 новонароджених. Причиною цих аномалій 

вважають порушення розвитку гладеньких м’язів 
мисково-сечовідного сегмента. Це може бути 
гіпоплазія м’язової оболонки сечовода або надмі-
рний апоптоз гладеньком’язових клітин [19, 20]. 

У більшості випадків діагноз обструктивної 
уропатії може бути встановлений під час ультраз-
вукового дослідження плода. Розширена порож-
нинна система нирок добре візуалізується у тре-
тьому триместрі вагітності. Діагностувати розши-
рення сечовода внутрішньоутробно технічно 
складно. Морфологічні зміни сечовивідної систе-
ми залежать від ступеня та терміну внутрішньо-
утробної обструкції і реалізуються внаслідок збі-
льшення гідростатичного тиску, який призводить 
до стиснення паренхіми нирок [21]. До найпоши-
реніших природжених синдромів, які включають 
ниркову дисплазію, відносять синдроми Мекке-
ля-Грубера, Жубера, Барде-Бідля, VACTER-L, 
синдром короткого ребра. 

Синдром Меккеля-Грубера трапляється в 
новонароджених із частотою один випадок на 
9000 дітей. Він характеризується тяжкою патоло-
гією нирок і центральної нервової системи. Грубі 
морфологічні порушення при цьому синдромі 
зазвичай призводять до летальних випадків ще в 
ранньому дитинстві. При синдромі Меккеля-
Грубера поєднуються такі аномалії розвитку: 
полікістоз нирок, потиличне енцефалоцеле, фіб-
розні зміни печінки і полідактилія. Встановлено, 
що цей синдром є автосомно-рецесивним захво-
рюванням внаслідок мутації генів, зокрема MK-
S1, TMEM216, TMEM67 [22]. 

Синдром Жубера – автосомно-рецесивна 
патологія, яка проявляється повною відсутністю 
або недорозвиненням мозочка, розумовою відста-
лістю, дистрофією сітківки, полідактилією, кісто-
зною нирковою дисплазією і природженим фіб-
розом печінки. При синдромі Жубера ураження 
нирок спостерігається в 30% випадків [6]. 

Синдром Барде-Бідля трапляється з часто-
тою 1 на 120000 новонароджених. Основні його 
первинні симптоми – полікістоз нирок, гіпогона-
дизм, ожиріння, деградації сітківки, полідактилія, 
затримка розумового розвитку. Вторинні симпто-
ми досить варіабельні, серед них: фіброз печінки, 
атаксія, асиметрія внутрішніх органів, патологія 
зубів, аносмія та втрата слуху [24]. 

Синдром нирково-печінково-підшлункової 
дисплазії в поєднанні з аспленією вперше був 
описаний у 1959 р. Ivemark B.L. et al. [25]. Це 
автосомно-рецесивний синдромом, який проявля-
ється мультикістозною дисплазією нирки, печін-
ки і підшлункової залози, дисгенезією легень, 
вадами серця. На молекулярному рівні встанов-
лені два гени, мутація яких призводить до розви-
тку даного стану – NPNP3 і NEK8 [26]. 

У синдром VACTER-L включені аномалії 
розвитку, з перших літер назви яких і складається 
його назва: V (Vertebral anomalies) – аномалії 
хребта; А (Anal аtresia) – атрезія ануса; С 
(Cardiovascular anomalies) – вади серця; ТЕ 
(Tracheo-esophageal fistula) – трахеостравохідна 
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нориця з атрезією стравоходу; R (Renal defects) – 
аномалії нирок; L (Limb defects) – різноманітні 
дефекти променевої кістки. Частота VACTER-L 
синдрому один випадок на 10000-40000 новона-
роджених [15, 27]. 

Синдром короткого ребра об’єднує групу 
синдромів, які супроводжуються дисплазією ни-
рок, а саме: синдром Салдіно-Нунана, синдром 
Маєвського (Majewski syndrome), синдром Вер-
ма-Наумова (Verma-Naumoff syndrome) і синдром 
Бімера-Лангера (Beemer-Langer syndrome). Ці 
синдроми відносяться до групи ціліопатій і хара-
ктеризуються наявністю коротких ребер і кінці-
вок, дисплазією нирок, полідактилією і смертніс-
тю в ранньому віці внаслідок дихальної недостат-
ності. Найбільш вивчені мутації в гені NEK1 і 
TTC21B, які асоційовані із синдромом короткого 
ребра [23]. 

Для удосконалення пренатальної діагности-
ки природжених аномалій сечостатевої системи 
розробляються нові протоколи дослідження внут-
рішньоутробного стану плода на підставі систем-
ного морфологічного аналізу. Запропонований 
методологічний підхід надає можливість діагнос-
тувати не тільки тяжкі вади, які призводять до 
летальних випадків, а й вітальні аномалії плода 
різного ступеня тяжкості. При цьому проводить-
ся клініко-генетична оцінка стану здоров’я бать-
ків, яка дозволяє на підставі феномена антиципа-
ції запідозрити наявність спадкової патології ще 
пренатально. Використання програми генетично-
го моніторингу і клініко-генетичний скринінг 
розширили перелік нозологічних форм спадкової 
патології, яку можна діагностувати [28]. 

Незважаючи на успіхи пренатальної діагнос-
тики, частина природжених аномалій сечостате-
вої системи не може бути виявлена внутрішньо-
утробно за допомогою стандартних методів скри-
нінгу, оскільки клінічна маніфестація цих синд-
ромів відбувається в пубертатному віці. До цих 
аномалій розвитку сечостатевої системи слід від-
нести синдроми Кляйфельтера, Каллмана тощо 
[29, 30]. 

Висновок 
Природжені аномалії сечостатевої системи – 

це група порушень морфологічного розвитку 
органів сечової та статевої системи  різної етіоло-
гії, тому їх вивчення вимагає певного міждисцип-
лінарного підходу для вчасної діагностики та 
хірургічної корекції. Необхідним є удосконален-
ня знань про нормальний та патологічний морфо-
генез органів сечостатевої системи під час внут-
рішньоутробного періоду розвитку, що допоможе 
удосконалити діагностичні та лікувальні заходи. 
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НАРУШЕНИЕ ЭМБРИОГЕНЕЗА МОЧЕВЫДЕЛИТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ  
(ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ) 

К.А. Владыченко 
Резюме. Рост числа пренатальных потерь вследствие аномалий внутриутробного развития плода является актуа-

льной проблемой современной медицины. Врождённые аномалии мочевыделительной системы можно диагностиро-
вать с помощью обычных методов скрининга во II-III триместре. Их доля составляет 28-30 % среди всех врожденных 
аномалий развития. Эмбриогенез мочеполовой системы происходит путем регуляторного влияния нескольких факто-
ров: генетических, эпигенетических механизмов (ферментные системы, гормоны) и экзогенных факторов – влияние 
внешней среды. В зависимости от срока беременности, нарушение влияния этих факторов может приводить к опре-
деленным морфофункциональным изменениям. Несмотря на успехи диагностики, часть врожденных аномалий раз-
вития мочеполовой системы не может быть обнаружена внутриутробно с помощью стандартных методов скрининга, 
так как клиническая манифестация этих синдромов происходит в пубертатном возрасте. Необходимо совершенство-
вание знаний о нормальном и патологическом морфогенезе органов мочеполовой системы во время внутриутробного 
развития, что поможет усовершенствовать диагностические и лечебные мероприятия. 

Ключевые слова: аномалии развития, мочеполовая система, пороки эмбриогенеза. 

ABNORMALITIES IN EMBRYOGENESIS OF URINARY SYSTEM (REVIEW OF LITERATURE) 

K.A. Vladychenko 
Abstract. The growing number of prenatal losses due to abnormalities of fetal development is an actual problem of 

modern medicine. Urinary tract abnormalities in the fetus can be diagnosed by conventional screening methods in II-III 
trimesters. Their share is 28-30 % of all congenital malformations. Embryogenesis of the urogenital system is under a regu-
latory impact of several factors: genetic, epigenetic mechanisms (enzyme systems, hormones) and exogenous factors - the 
impact of the environment. Depending on the duration of pregnancy, disorders in these factors can lead to certain morpho-
logical and functional changes. Despite the successes in diagnosis, some of the congenital malformations of the urogenital 
system cannot be detected in utero by standard screening methods, as the clinical manifestation of the syndrome occurs in 
puberty. It is essential to improve knowledge about normal and abnormal morphogenesis of the genitourinary system during 
fetal development that helps improve diagnostic and therapeutic measures. 

Key words: abnormalities, urogenital system, defects of embryogenesis. 
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