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Введение. Территориальные регис-
тры и мониторирование врожденных 
пороков развития (ВПР) имеют важное 
значение для оценки величины генети-
ческого груза популяции. Врожденные 
пороки развития являются ведущей 
причиной перинатальной смертности 

[3]. Исследования, проведенные в раз-
ных странах, показали, что 25-30% всех 
перинатальных потерь обусловлены 
анатомическими дефектами органов. 
Максимальная частота врожденных 
пороков (до 80-85%) наблюдается на 
ранних этапах внутриутробного разви-
тия, что было выявлено при исследо-
вании материалов спонтанных абортов 
[8]. Среди мертворожденных ВПР вы-
являются в 15-20% случаев. В течение 
первого года жизни 25% всех случаев 
гибели детей вызваны врожденными 
пороками развития [4].

Врожденные пороки развития мо-
чеполовой системы (МПС) являются 
серьезной медико-социальной про-
блемой, так как они являются ведущей 

причиной  развития мочевой инфекции 
(40 – 80%), вплоть до развития хро-
нической почечной недостаточности 
(до 88%) [10, 11].  Врожденные пороки 
развития почек у детей не только рас-
пространены, но и имеют тенденцию 
к росту и, по данным ряда авторов, 
составляют 30-50% от общего числа 
ВПР [2, 6, 13]. ВПР МПС входят в пе-
речень наиболее частых ВПР, которые 
включены в Международные регистры 
пороков, подлежащих генетическому 
мониторированию (Internacional Birth 
Defects Monitoring System, Eurocat). 
По данным объединенного регистра 
EUROCAT и регистра Российской Фе-
дерации за 2000-2010 гг., пороки раз-
вития МПС занимают 3-е место (15,17 
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Изолированные пороки развития мочеполовой системы в РС (Я) за 2000-2009 гг.

Вид порока
Родилось (новорожденные) Прервано (плоды) Итого

n
Частота,

%Якутск
n

Районы
n

Всего
n

Частота,
%

Якутск
n

Районы
n

Всего
n

Частота,
%

Агенезия почки односторонняя 13 4 17 0,01 - - - - 17 0,01
Агенезия почки двусторонняя - - - - 2 - 2 0,001 2 0,001
Гипоплазия почки односторонняя 2 4 6 0,004 - - - - 6 0,004
Гипоплазия почки двусторонняя - - - - 1 - 1 0,001 1 0,001
Одиночная киста почки 1 1 2 0,001 - - - - 2 0,001
Поликистоз почки, детский тип 7 13 20 0,01 3 3 6 0,004 26 0,02
Поликистоз почки неуточненный - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
Нарушения проходимости почечной лоханки 
и аномалия мочеточника - - - - 1 - 1 0,001 1 0,001

Гидронефроз 44 44 88 0,06 7 4 11 0,008 99 0,07
Атрезия и стеноз мочеточника 1 - 1 0,001 - - - - 1 0,001
 Мегалоуретер - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
ПМР 3 1 4 0,003 - - - - 4 0,003
Добавочная почка 2 - 2 0,001 - - - - 2 0,001
Слившаяся, дольчатая и подковообразная 
почка 3 5 8 0,006 - 1 1 0,001 9 0,006

Эктопическая почка 3 5 8 0,006 - - - - 8 0,006
Аномалия почки неуточненная 1 - 1 0,001 - - - - 1 0,001
Задние уретральные клапаны 1 1 2 0,001 - - - - 2 0,001
Др. аномалии мочевого пузыря и 
мочеиспускательного канала - - - - 1 - 1 0,001 1 0,001
Др. уточненные аномалии 
мочевыделительной системы 1 - 1 0,001 2 1 3 0,002 4 0,003
Аномалия мочевыделительной системы 
неуточненная - 2 2 0,001 - - - - 2 0,001

Всего 82 82 164 0,12 19 9 28 0,02 192 0,14

и 17,18% соответственно) в структуре 
ведущих врожденных пороков разви-
тия. Лидирующее место в структуре 
патологии МПС занимает гипоспадия 
(41,98%), на втором месте – криптор-
хизм (21,56), а затем врожденные на-
рушения проходимости почечной ло-
ханки (13,45%) [3]. 

Генез врожденных пороков разви-
тия в основном связан с хромосом-
ными аберрациями, однако они могут 
быть проявлением редких моногенных 
болезней (примерно в 2% случаев). 
Более 80% случаев ВПР имеют поли-
генную природу и связаны с повреж-
дающим воздействием тератогенов 
окружающей среды [1]. Исследовате-
ли полагают, что именно воздействие 
неблагоприятных факторов в период 
формирования первичной почки со-
здает предпосылки к хронической ги-
поксии почечной ткани и развитию раз-
личных нарушений со стороны органов 
и систем плода, что может проявляться 
разнообразной патологией почек [2, 9, 
12, 14]. Общие принципы формирова-
ния пороков мочевой системы связаны 
с нарушением гистогенеза на уровнях 
клеточного размножения, клеточного 
роста, миграции и дифференцировки 
клеток, формирования межклеточных 
и межтканевых коопераций. Наруше-
ние любого из этих звеньев в период 
развития мочевой системы может при-
вести к формированию аномалии [15]. 

Таким образом, учитывая высокую 
частоту пороков развития мочеполо-
вой системы и их весомый вклад в 
структуру причин младенческой смер-
тности, детской заболеваемости и ин-
валидности, необходимо разносторон-
нее изучение данной проблемы.

Материалы и методы. В иссле-
довании использованы сведения о 
140018 родившихся, база данных Рес-
публиканского регистра врожденных 
пороков развития, генетические карты 
беременных женщин, извещения на 
ребенка с врожденными пороками раз-
вития (форма №025-11/у-98). Анализ 
данных проведен с помощью програм-
мы Statistika 6,0.

Результаты и обсуждение. Анализ 
данных Республиканского регистра по-
роков развития показал, что за 10 лет 
зарегистрировано 289 случаев поро-

ков развития мочеполовой системы у 
новорожденных и плодов, в том числе 
192 изолированных и 97 – в составе 
множественных врожденных пороков 
развития (МВПР). Кроме того, было 
выявлено 236 пиелоэктазий: односто-
ронних – 185 (в г. Якутске – 115, в райо-
нах – 70), двусторонних – 51 (г. Якутск 
– 26, в районах – 25). Среднегодовая 
частота пороков мочеполовой систе-
мы у новорожденных и прерванных 
плодов составила 0,14%. Наиболее 
высокая частота пороков МПС отмеча-
лась в 2006-2007 гг., при этом частота 
изолированных пороков 0,25%, а в со-
ставе МВПР – 0,1% (рисунок). 

За изучаемый период времени вы-
явлено 164 новорожденных с изолиро-
ванными пороками развития МПС, а 28 
плодов элиминированы по медицинс-
ким показаниям (табл.1). Элиминация 

Частота пороков мочеполовой системы изолированных и в составе множественных поро-
ков развития у новорожденных и плодов за 2000-2009 гг.

Таблица 1
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плодов с ВПР МПС с согласия семьи в 
основном проводилась в связи с двус-
торонним процессом (двусторонняя 
агенезия почек, двусторонняя гипоп-
лазия почек). Эффективность профи-
лактики составила 14,5%. В структуре 
изолированных пороков мочевыводя-
щей системы у новорожденных и пре-
рванных плодов доминируют гидроне-
фротическая трансформация почек (Q 
62.0) – 0,07% и поликистоз почек де-
тского типа (Q 61.1) – 0,02% (табл.1). 
На третьем месте у новорожденных – 
агенезия почки односторонняя (Q 60.0) 
– 0,01%, а у плодов – другие уточнен-
ные аномалии мочевыделительной 
системы. Общая частота изолирован-
ных пороков мочеполовой системы у 
новорожденных составила 0,12%, у 
прерванных плодов – 0,02%.

Пороки развития МПС в составе 
множественных пороков развития 
были верифицированы в 97 случаях: 
72 новорожденных (74,2%), 25 элими-
нированых плодов (25,7%) (табл.2). 
В общей структуре пороков развития 
МПС в составе множественных поро-
ков развития, как и у новорожденных 
(0,01%), лидирующие позиции зани-
мают гидронефроз (0,02%) и одно-
сторонняя агенезия почки (0,02%), 
на втором месте – поликистоз почек 
детского типа (0,01%). Своевременно 
выявлены и элиминированы плоды 
с поликистозом почек детского типа 
– 7, с односторонней агенезией почки 
– 5, с двусторонней гипоплазией поч-
ки – 4. Новорожденные с тяжелыми, 
не поддающимися коррекции порока-
ми развития мочеполовой системы  в 
составе МВПР (двусторонняя агенезия 
почек – 3, поликистоз почек детского 

типа – 4, экстрофия мочевого пузыря 
– 2), кроме того, с гидронефрозом и 
односторонней агенезией почки досто-
верно чаще (p<0,05) родились в райо-
нах по сравнению с г. Якутском. Час-
тота пороков развития МПС в составе 
множественных пороков развития у 
новорожденных составила 0,05%, а у 
прерванных плодов – 0,02%. Общая 
частота ВПР МПС в составе МВПР  со-
ставила 0,07%, а после профилакти-
ческих мероприятий у новорожденных 
снизилась до 0,05%. 

Изучение анамнеза женщин с изве-
щениями на живо- и мертворожденно-
го ребенка и плод с пороками разви-
тия МПС по генетическим картам  не 
выявило объективных факторов риска 
формирования пороков развития в 
связи с наличием не всех данных.

Заключение. Таким образом, наибо-
лее частым пороком развития почек у 
новорожденных являются односторон-
няя агенезия почки и гидронефроз, при 
которых возможна хирургическая  кор-
рекция в зависимости от степени по-
ражения. Достоверно высокая частота 
рождаемости новорожденных с ВПР 
МПС, в том числе и с тяжелыми поро-
ками развития в районах обусловлена 
недостаточным уровнем профилакти-
ческих мероприятий.

Дети с внутриутробно выявлен-
ной патологией мочевыделительной 
системы нуждаются в динамическом 
наблюдении в раннем возрасте с це-
лью ранней диагностики заболеваний 
МПС, профилактики развития мочевой 
инфекции, формирования нефроскле-
ротических процессов и почечной не-
достаточности [5]. В целях улучшения 
профилактики врожденных пороков 

развития необходимо улучшить уро-
вень, возможности и качество диа-
гностических мероприятий, а также ис-
пользовать «Инструкции по описанию 
фенотипических проявлений при ВПР» 
[7] и мультимедийную информацион-
но-справочную систему «Врожденные 
пороки развития» [4].
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Таблица 2
Пороки развития мочеполовой системы в составе множественных пороков развития в РС (Я) за 2000-2009 гг.

	

Диагноз
Родилось (новорожденные) Прервано (плоды) Ито-

го
n

Час-
тота,

%
Якутск,

n
Улу-
сы, n

Все-
го, n

Часто-
та, %

Якутск,
n

Улу-
сы, n

Все-
го, n

Часто-
та, %

Агенезия и др.редукционные дефекты почки - - - - 1 - 1 - 1 0,001
Агенезия почки односторонняя 6 11 17 0,01 2 3 5 0,004 22 0,02
Агенезия почки двусторонняя - 3 3 0,002 2 1 3 0,002 6 0,004
Гипоплазия почки односторонняя 7 1 8 0,006 - - - - 8 0,006
Гипоплазия почки двусторонняя 1 - 1 0,001 3 1 4 0,003 5 0,004
Поликистоз почки, детский тип - 4 4 0,003 3 4 7 0,005 11 0,01
Поликистоз почки неуточненный - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
Дисплазия почки - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
Гидронефроз 7 12 19 0,01 1 1 2 0,002 21 0,02
Атрезия и стеноз мочеточника - 1 1 0,001 1 - 1 0,001 2 0,001
Агенезия мочеточника - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
Добавочная почка 1 2 3 0,002 - - - - 3 0,002
Слившаяся, дольчатая и подковообразная почка 3 4 7 0,005 2 - 2 0,001 9 0,01
Эктопическая почка 2 1 3 0,002 - - - - 3 0,002
Экстрофия мочевого пузыря - 2 2 0,001 - - - - 2 0,001
Др. виды атрезии и стеноза уретры  и шейки мочевого пузыря - 1 1 0,001 - - - - 1 0,001
Всего: 27 45 72 0,05 15 10 25 0,02 97 0,07
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Достижения в неонатологии, свя-
занные с улучшением качества оказа-
ния помощи новорожденным с низкой 
массой тела, недоношенным, перенес-
шим хроническую внутриутробную ги-

поксию и с другими неблагоприятными 
анте- и интранатальными факторами, 
повышают выживаемость таких детей 
и способствуют увеличению числа но-
ворожденных с риском развития тяже-
лых заболеваний  желудочно-кишечно-
го тракта [2,5,6]. Наиболее тяжелыми 
и жизнеугрожающими заболеваниями 
желудочно-кишечного тракта у ново-
рожденных являются перфорации 
желудка и кишечника, летальность 
при которых достигает 40–80% [1,4]. 
Клиническое течение перфораций же-
лудочно-кишечного тракта у новорож-
денных крайне тяжелое, сочетается с 

синдромом высокого внутрибрюшного 
давления и полиорганной недостаточ-
ности [3,7].

Цель исследования: изучить исхо-
ды при перфоративных перитонитах 
у новорожденных в зависимости от 
применения дооперационной декомп-
рессии брюшной полости и изменения 
тактических подходов в предопераци-
онной подготовке.

Материалы и методы исследо-
вания. За 20 лет, с 1992 по 2011 г., в 
детское хирургическое отделение пос-
тупил 31 новорожденный с клиникой 
перитонита. По нозологиям 42% (13 
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мосова: САВВИНА Валентина Алексе-
евна – к.м.н., доцент, гл. внештат. детский 
хирург МЗ РС (Я), savvinava@mail.ru, ВАР-
ФОЛОМЕЕВ Ахмед Романович – д.м.н., 
проф., НИКОЛАЕВ Валентин Николаевич 
– доцент; ТАРАСОВ Антон Юрьевич – зав. 
хирургич. отделением Педиатрического 
центра РБ №1-НЦМ МЗ РС(Я).

В.А. Саввина, А.Р. Варфоломеев, В.Н. Николаев, А.Ю. Тарасов

Тактические подходы 
при перфоративных перитонитах 
у новорожденных

Изучены исходы лечения новорожденных с перфоративными перитонитами за 20 лет, с 1992 по 2011 г., в Педиатрическом центре РБ 
№1-НЦМ МЗ РС(Я). Применение перитонеального дренажа в комплексе мер предоперационной подготовки больного позволило удли-
нить время подготовки с 1,5–2 до 8–12 ч. При этом появилась возможность проведения более адекватной коррекции нарушений водного 
и электролитного обмена, восстановления диуреза, снижения признаков инфекционно-токсического шока, что позволяет предотвратить 
такие грозные осложнения разлитого перитонита, как синдром полиорганной недостаточности и синдром диссеминированного внутрисо-
судистого свертывания. Летальность новорожденных с перфоративными перитонитами за изучаемый период снизилась с 75% до 21. 

Ключевые слова: новорожденные, перитонит, перитонеальный дренаж.

The outcomes of treatment of the neonates with perforative peritonitis for 20 years from 1992 to 2011 in the Pediatric Center RH№1-NCM MH 
RS (Y) are studied. The use of peritoneal drainage in the complex of measures of preoperative preparation of a patient allowed lengthening the 
time of preparation from 1.5 - 2 hours to 8 - 12 hours. In this case, there was the possibility of a more appropriate correction of fluid and electrolyte 
metabolic disorder, urine output restoration, reducing signs of infection and toxic shock, which helps to prevent serious complications of general 
peritonitis as multiple-organ-failure syndrome and disseminated intravascular coagulation syndrome. Over the study period neonatal mortality with 
perforative peritonitis decreased from 75% to 21%.
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