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РЕЗЮМЕ. Введение. Синдром «сливового живота» (prune belly syndrome) представляет 
собой мультисистемное врожденное заболевание, клинически проявляющееся сочетанием 
гипоплазии мышц передней брюшной стенки, двустороннего крипторхизма и аномалий 
развития мочевыделительной системы различной степени тяжести. На основе представ-
ленного клинического случая приводится современный взгляд на этиопатогенез, критерии 
дифференциации пациентов по тяжести проявлений. Описание клинического случая. Диа-
гноз был поставлен при первом обследовании мальчика в возрасте 7 месяцев. Было проведе-
но этапное хирургическое лечение двустороннего рефлюксирующего уретерогидронефро-
за, орхиопексия. С 3 лет отмечено прогрессирующее нарушение функции почек, в возрасте 
11 лет выполнена трансплантация почки от родственного донора (мать). Приведен катамнез 
пациента до 15-летнего возраста. Заключение. Прогноз для жизни и здоровья пациентов с 
синдромом «сливового живота» определяется главным образом степенью дисплазии почеч-
ной паренхимы. Междисциплинарный подход к лечению с участием урологов, нефрологов, 
хирургов, эндокринологов позволяет улучшить состояние уродинамики, достичь стойкой 
ремиссии в течении хронического обструктивного пиелонефрита, что необходимо для вы-
полнения трансплантации почки в детском возрасте с хорошим результатом.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: синдром «сливового живота»; клинический случай; дети; 
мегацистис; врожденные пороки развития мочевыделительной системы; хроническая 
болезнь почек; трансплантация почки; катамнез.
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SUMMARY. Background. Prune belly syndrome is a multisystem disease that is clinically man-
ifested by a combination of hypoplasia of the abdominal muscles, bilateral cryptorchidism, and 
congenital anomalies of the urinary system of varying severity. The article provides insight in 
etiopathogenesis, criteria for differentiating patients according to the severity of manifestations, 
based on description of the clinical case. Case presentation. Prune belly syndrome was dia-
gnosed at the first examination of the boy at the age of 7 months. Staged surgical treatment of 
bilateral refluxing ureterohydronephrosis, orchiopexy at the age of 1 to 3 years was carried out. 
However, the loss of kidney function progressed, the patient underwent a kidney transplant from 
his mother at the age of 11 years. The follow-up of this patient to the age of 15 years was presented 
and evaluation of the results of surgical treatment was provided. Conclusion. The prognosis for 
the life and health of patients with prune belly syndrome is mainly determined by the degree of 
renal parenchyma dysplasia. An multidisciplinary approach involving urologists, nephrologists, 
surgeons, endocrinologists and other specialists allows us to improve urodynamics, to achieve 
stable remission of chronic obstructive pyelonephritis to perform kidney transplant in childhood 
with a good result.
KEY WORDS: prune belly syndrome; clinical case; children; megacystis; congenital 
malformations of the urinary tract; chronic kidney disease; kidney transplant; catamnesis.

Исторически выделяют три теории эмбри-
опатогенеза PBS. Первая теория предусматри-
вает формирование в антенатальном периоде 
ранней обструкции на уровне задней уретры, 
с последующим расширением мочевых путей, 
развитием асцита и маловодия. Однако эта 
теория не объясняет неурологические прояв-
ления синдрома и не всегда подтверждается 
при патоморфологическом исследовании по-
гибших новорожденных [1, 2]. Хотя описаны 
случаи гипоплазии, атрезии передней уретры 
при синдроме «сливового живота», а также 
случаи кожно-пузырного свища и полной не-
облитерации урахуса [7, 10]. 

Согласно второй теории первичная 
остановка нормального мезодермального 
эмбрио генеза происходит вследствие пато-
логического гена регуляции миогенеза [1]. 
Это приводит к нарушению формирования 
мышц передней брюшной стенки, а также 
гладкой мускулатуры мочевых путей с после-
дующим их расширением без органической 
обструкции. Данная теория в последние годы 
получила подтверждение благодаря генети-
ческим исследованиям. Были идентифици-
рованы мутации ДНК (также известные как 
генетические варианты), которые вызывают 
синдром «сливового живота» и мегацистис 

ВВЕДЕНИЕ

Синдром «сливового живота» (синдром 
«чернослива», prune belly syndrome (PBS), 
Eagle–Barrett syndrome) включает триа-
ду признаков: недоразвитие мышц перед-
ней брюшной стенки, крипторхизм (чаще в 
форме абдоминальной ретенции) и анома-
лии развития мочевыделительной системы. 
Синдром встречается с частотой примерно 
1 на 29 000 – 40 000 новорожденных детей, 
95% — мальчики [1, 2]. Клинические про-
явления синдрома варьируют от тяжелой 
почечной дисплазии, несовместимой с жиз-
нью, до умеренно выраженных нарушений 
уродинамики в сочетании с крипторхизмом 
и гипоплазией мышц передней брюшной 
стенки [1, 3, 4]. Перинатальная смертность 
достигает 10–25% и напрямую коррелирует с 
тяжестью легочной гипоплазии в результате 
маловодия из-за снижения продукции мочи 
плода вследствие дисплазии почечной парен-
химы. Сочетанные аномалии развития желу-
дочно-кишечного тракта, легких, ортопеди-
ческая патология встречаются в 60% случаев 
[3, 6–10]. В США число детей с синдромом 
«сливового живота», достигших 18-летне-
го возраста, ежегодно составляет примерно 
1500 [5].
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(в аномально большой, растянутый мочевой 
пузырь, выявляемый при ультразвуковом ис-
следовании плода с врожденными пороками 
развития мочевыделительной системы). За 
последние 5–10 лет было идентифицировано 
14 генов, имеющих решающее значение для 
нормального эмбрионального развития моче-
вого пузыря. Это гены, кодирующие факто-
ры клеточной транскрипции гладких мышц, 
белки сократительных филаментов, а также 
ферменты, регуляторные белки цитоскелета 
и ферменты и рецепторы нервной ткани. Два 
ключевых гена для prune belly syndrome — 
это гены, кодирующие миокардин (MYOCD) 
и филамин А (FLNA) [11].

Третья теория рассматривает вариант на-
рушения инволюции желточного мешка. При 
этом на раннем этапе эмбрионального разви-
тия происходит разрастание боковой складки, 
что приводит к сохранению аномально боль-
шого желточного мешка [12].

Однако подавляющее большинство слу-
чаев синдрома «сливового живота» остаются 
генетически необъяснимыми. Тем не менее 
можно окончательно заключить, что некото-
рые случаи PBS вызваны человеческими му-
тациями в известных генах, которые регули-
руют эмбрио нальный мочеполовой миогенез. 
Выявление этих критических генов при не-
правильном развитии мочевого пузыря позво-
лит достичь прогресса в области фетального 
скрининга мегацистиса и определить тактику 
в отношении этой группы плодов. Ультра-
звуковое исследование уродинамики плода 
с регистрацией сократительной активности 
детрузора, определением резервуарной ем-
кости мочевого пузыря, продолжительности 
микционного цикла, количества остаточной 
мочи позволяют оценить функциональное 
состояние мочевого пузыря плода и выявить 
отсутствие его опорожнения — главный при-
знак, присущий мегацистису. При графиче-
ском воспроизведении процесса наполнения 
и опорожнения мочевого пузыря кривая от-
ражает патологический тип мочеиспускания, 
фактически отсутствие последнего, что мо-
жет выявляться пренатально при различных 
нозологических формах [13], дифференциа-
ция которых на данном этапе имеет решаю-
щее значение для выбора стратегии ведения 
беременности.

Главным фактором, определяющим про-
гноз для жизни и здоровья пациентов с син-
дромом «сливового живота», является тяжесть 
поражения мочевыделительной системы, в 
частности, степень почечной дисплазии [1, 5, 

8, 12]. Классификация, учитывающая тяжесть 
клинических проявлений PBS, была предло-
жена J.R. Woodard в 1998 году [14] и предпо-
лагает три категории больных. В категории I 
представлены новорожденные дети, у которых 
наблюдалось выраженное маловодие вслед-
ствие тяжелой почечной дисплазии или функ-
циональной обструкции мочевого пузыря с 
последующей легочной гипоплазией и синдро-
мокомплексом Potter (совокупность врожден-
ных пороков развития плода, явившихся ре-
зультатом олигогидрамниона). Исходом в этой 
категории больных является антенатальная ги-
бель плода или смерть в нео натальном периоде 
от почечной недостаточности.

Пациенты категории II представляют пол-
ную триаду признаков. Степень поражения 
почек и мочевых путей варьирует. Легочная 
гипоплазия может иметь место, но не являет-
ся характерной особенностью. Клиническим 
течением может быть стабилизация почечной 
функции на уровне или несколько ниже нор-
мы, но имеющие место аномалии мочевыдели-
тельной системы и связанные с ними наруше-
ния уродинамики и рецидивирующая инфек-
ция могут привести к потере функции почек. 

Пациенты категории III имеют легкие или 
неполные формы PBS с меньшей степенью 
или даже отсутствием дисплазии почек, уре-
терогидронефроза и пузырно-мочеточниково-
го рефлюкса, а также нормальную функцию 
легких. Опорожнение мочевого пузыря про-
исходит адекватно, что препятствует рециди-
вам инфекции мочевых путей и способствует 
сохранению функции почек. 

Для оценки качества жизни пациентов ка-
тегорий II и III по Woodard Wong и соавт. опу-
бликовали в 2019 году новую систему оценки 
тяжести клинических проявлений синдро-
ма — RUBACE (R — renal, U — ureter, B — 
bladder, A — abdomen, C — cryptorchidism, 
E — extraurinary) (табл. 1) [2].

R.I. Lopes и соавт. (2021) предложили вы-
делить дополнительно 3 категории больных 
с синдромом «сливового живота»: изолиро-
ванный PBS, синдромный, включающий в 
себя дополнительно генетические синдро-
мы (мышечная дистрофия Дюшенна, син-
дром Пьера Робина, VACTERL (V (Vertebral 
defect — дефекты развития позвоночни-
ка, а также Vascular defect — пороки сосу-
дов); A (Anal atresia — отсутствие ануса); 
(С — Cardiac anomalies — пороки сердца); Τ 
(Tracheoesophagal fistula — трахеопищевод-
ный свищ); Ε (Esophageal atresia — атрезия 
пищевода), R (Radial and renal abnormalities — 
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аномалии лучевой кости и почек); L (Limb 
anomalies — аномалии конечностей), или 
синдром «мегацистис, микроколон, синдром 
«мегацистис, микроколон, синдром гипопери-
стальтики (MMIHS — Megacystis Microcolon 
Intestinal Hypoperistalsis Syndrome)», а также 
prune belly syndrome+, куда могут входить 
другие необычные состояния (гепатобласто-
ма, потеря слуха, младенческий инсульт с 
поражением зрительного нерва, ранняя пода-
гра с сахарным диабетом 2-го типа и атрофия 
поджелудочной железы или мидриаз) [1]. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациент К., мальчик 15 лет, впервые посту-
пил на стационарное обследование в возрасте 
7 месяцев в связи с жалобами матери на дефи-
цит массы тела, увеличение размеров живота и 
мочеиспускание большими порциями. Из анам-
неза жизни: пренатально на 24-й неделе геста-
ции при ультразвуковом исследовании выявле-
на двусторонняя пиелоэктазия плода. Ребенок 
родился в срок с признаками внутриутробной 
гипотрофии (масса тела при рождении 2000 г, 
рост 45 см). При первичном осмотре в стацио-

наре состояние ребенка удовлетворительное. 
Обращало внимание значительное увеличение 
размеров живота, «дряблость» кожи передней 
брюшной стенки, дефицит массы тела, множе-
ственные стигмы дисэмбриогенеза (гипертело-
ризм, эпикант, антимонголоидный разрез глаз, 
низко расположенные, деформированные уш-
ные раковины, страбизм), а также проявления 
«ренального рахита» в виде симптомов «осте-
оидной гиперплазии» («рахитические четки», 
«браслетки», увеличение лобных бугров, вы-
раженная мышечная гипотония). Живот значи-
тельно увеличен в объеме, распластан, перед-
няя стенка «морщинистая». Мышцы передней 
брюшной стенки практически отсутствуют, 
контурируют петли кишечника, пальпируются 
нижние полюса обеих почек. По совокупности 
клинических проявлений и результатов уро-
логического обследования (гипоплазия мышц 
передней брюшной стенки, двусторонний реф-
люксирующий уретерогидронефроз (рис. 1), 
двусторонний крипторхизм в форме паховой 
ретенции) выставлен диагноз: синдром «сли-
вового живота». На первом году жизни отме-
чалось непрерывно-рецидивирующее течение 
хронического обструктивного пиелонефри-
та, ребенок находился в режиме постоянного 
дренирования мочевого пузыря уретральным 
катетером. В возрасте 1 года с целью дрени-
рования верхних мочевых путей выполнена 
двусторонняя уретерокутанеостомия. В по-
следующем проведена антирефлюксная опе-
рация — реимплантация правого мочеточника 
по методике Cohen, дренирование левого мо-
четочника с помощью мочеточникового стен-
та в связи со стенозированием кожного отдела 
уретерокутанеостомы слева. В период между 
1–2 годами последовательно выполнена орхи-
опексия с обеих сторон. Периоперационный 
период осложнился рецидивами хронического 
обструктивного пиелонефрита, отмечались яв-
ления геморрагического и буллезного цистита, 
что потребовало проведения курсов антибакте-
риальной терапии, местного лечения мочевого 
пузыря, физиотерапии. 

С рождения отмечались признаки наруше-
ния функции почек в виде полиурии, гипои-
зостенурии, показатели азотистого обмена в 
возрасте 1–2 лет сохранялись на уровне верх-
ней границы нормативных значений. Несмо-
тря на проводимое консервативное и этапное 
хирургическое лечение, прогрессировало на-
рушение функции почек (полиурия до 2 л/сут, 
гипостенурия 1002–1005, постоянная протеи-
нурия, периодическая глюкозурия, рахитопо-
добные изменения скелета).

Рис. 1. Цистограмма пациента К. Двусторонний реф-
люксирующий мегауретер. Мочевой пузырь не-
правильной формы, гипотоничен

Fig. 1. Cystogram of the patient K. Bilateral refluxing 
megaureter. The bladder is irregularly shaped, 
hypotonic



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 133

UNIVERSITY THERAPEUTIC JOURNAL ТОМ 5   N 3   2023 EISSN 2713-1920

артериальной гипертензии, протеинурии до 
200 мг/сут и уменьшении толщины коркового 
слоя паренхимы почки. Проведена биопсия 
донорской почки, выявлено утолщение ба-
зальной мембраны, лимфоидная инфильтра-
ция, тубулит. Произведена коррекция консер-
вативной терапии (дозы такролимуса), уси-
лена терапия диуретиками с положительным 
эффектом. При повторной биопсии констати-
ровано умеренное субкапсулярное склерози-
рование с атрофией 5% канальцев. Подобные 
эпизоды дисфункции трансплантата имели 
место четырехкратно за последующие 4 года. 

В настоящее время пациенту 15 лет, со-
стояние удовлетворительное, телосложение 
гиперстеническое (рост 165 см, масса тела 
63 кг, индекс массы тела 23,14). Функция до-
норской почки оценивается как частично со-
хранная, относительно удовлетворительная, 
однако показатели азотемии несколько пре-
вышают верхнюю границу нормы (мочевина 
8,4 ммоль/л, креатинин 133 мкмоль/л). При 
дуплексном сканировании почечных артерий 
гемодинамических нарушений в почечном 
трансплантате не выявлено. Максимальная 
скорость кровотока на уровне сегментарных 
ветвей общей почечной артерии составила 
около 50 см/с, на уровне дуговых ветвей — 
около 20 см/с. Индекс сосудистого сопротив-
ления (RI) 0,53–0,59 (рис. 2).

Функция нижних мочевых путей не нару-
шена. Мочеиспускание свободное, количе-
ство остаточной мочи в пределах нормаль-
ных значений. Пациент находится под по-
стоянным наблюдением нефролога, уролога, 

С трехлетнего возраста отмечено повыше-
ние уровней мочевины и креатинина, по дан-
ным нефросцинтиграфии отмечено наруше-
ние секреторно-экскреторной функции обеих 
почек, констатирована хроническая болезнь 
почек. Проводилась нефропротективная, им-
мунозаместительная, мембраностабилизирую-
щая терапия, коррекция белкового и электро-
литного обмена на фоне постоянного контроля 
уровня азотемии. Тем не менее отмечалась не-
уклонная тенденция к снижению уровня скоро-
сти клубочковой фильтрации (СКФ). В возрас-
те 10 лет СКФ составляла 25 мл/мин, ребенок 
консультирован в отделении трансплантации 
почки ФГБНУ «Российский научный центр 
хирургии имени академика Б.В. Петровско-
го». Рекомендовано проведение заместитель-
ной терапии при стойком снижении СКФ ниже 
15 мл/мин/1,73 м2. Начата подготовка к донор-
ской трансплантации почки от матери.

11.09.2019 г. в возрасте 11 лет в ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России 
ребенку выполнена нефрэктомия с обеих сто-
рон, аллотрансплантация правой почки от 
родственного донора (мать) в левое почечное 
ложе. Функция трансплантата немедленная. 
Послеоперационный период протекал гладко, 
сопровождался субоптимизацией показателей 
азотистого обмена: креатинина до 95 мкмоль/л, 
мочевины до 7,3 ммоль/л, повышения СКФ до 
56,6 мл/мин/1,73 м2.

Через 10 месяцев после трансплантации, 
при плановом обследовании, выявлены при-
знаки дисфункции трансплантата, проявля-
ющиеся в манифестации отечного синдрома, 

Рис. 2. Ультрасонограмма почечного трансплантата в режиме цветового допплеровского картирования

Fig. 2. Ultrasonogram of a kidney graft in color Doppler mode
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проводится непрерывная терапия цитостати-
ками, иммуносупрессорами, антигипертен-
зивными средствами и препаратами иммуно-
глобулина.

Пубертат у пациента самостоятельный, с 
12,5 лет. Формула полового развития на дан-
ный момент G4P4 при объеме яичек 12 см3 
справа и 10 см3 слева, что свидетельствует о 
несоответствии объема гонад стадии полового 
развития. При ультразвуковом исследовании 
гонад объем правого яичка (11,4 см3) превы-
шает объем левого яичка (9,6 см3) примерно 
на 16%. Обращает внимание неоднородность 
эхоструктуры паренхимы гонад, снижение 
интратестикулярного кровотока с обеих сто-
рон, больше слева. Таким образом, выявлены 
признаки гипотрофии тестикул (рис. 3).

Что касается гипоплазии мышц передней 
брюшной стенки, то по шкале RUBAC мы оце-
нили ее на 1 балл, пациент способен выполнять 
упражнения для укрепления мышц брюшного 
пресса. Абдоминопластика не проводилась.

ОБСУЖДЕНИЕ

На момент первичного обследования па-
циент К. мог быть отнесен к категории II 
по шкале Woodard (1998), по шкале RUBAC 
(Lopes R.I. et al., 2021) пациент имел 13 бал-
лов, экстраурогенитальных проявлений син-
дрома не выявлено. Коррекция уродинамиче-
ских нарушений проводилась в соответствии 
с Клиническими рекомендациями по детской 
урологии-андрологии Европейского общества 
детских урологов (ESPU — European Society 
for Paediatric Urology) [12] в отношении паци-

ентов с пузырно-мочеточниковым рефлюксом 
на фоне нейрогенной дисфункции мочевого 
пузыря и/или инфравезикальной обструкции. 
Нормализация уродинамики нижних мочевых 
путей позволила достичь стойкой ремиссии 
в течении хронического обструктивного пие-
лонефрита, что, в свою очередь, обеспечило 
наилучшие условия для проведения транс-
плантации почки в детском возрасте. 

На основании данных Европейского об-
щества детских нефрологов/специалистов 
диализа (ESPN/ERA-EDTA) и данных ре-
естра Ассоциации трансплантологов, было 
проведено исследование, посвященное срав-
нительному анализу результатов почечной 
трансплантации пациентам детского возраста 
с синдромом «сливового живота», врожден-
ными обструктивными уропатиями (пре-
имущественно с клапанами задней уретры), а 
также пациентам с гипо- и дисплазией почек.  
Согласно результатам данного исследования, 
опубликованным в 2017 году, пациенты с син-
дромом «сливового живота» достоверно рань-
ше нуждались в заместительной почечной те-
рапии, чем пациенты с обструктивными уро-
патиями и дисплазией почечной паренхимы.  
При этом нескорректированная десятилетняя 
выживаемость пациентов с PBS после транс-
плантации также оказалась несколько ниже по-
казателя в двух других группах (85, 94 и 91% 
соответственно) [15].

Выявленные признаки гипотрофии гонад при 
отсутствии выраженных отклонений в половом 
развитии являются неспецифическими и харак-
терны для пациентов, перенесших орхиопек-
сию по поводу крипторхизма. Предполагается, 

Рис. 3. Ультрасонограммы гонад пациента К. Яички уменьшены в размерах, паренхима их неоднородной эхострук-
туры

Fig. 3. Ultrasonograms of the gonads of patient K. The testicles are reduced in size, the echostructure of their parenchyma 
is heterogeneous
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что процессу нормальной миграции яичек в 
мошонку у плодов с синдромом «сливового 
живота» препятствуют следующие факторы: 
низкое внутрибрюшное давление ввиду не-
доразвития мышц передней брюшной стен-
ки, а также большой объем мочевого пузыря, 
который способствует внебрюшинному рас-
положению пахового канала и нормальному 
развитию направляющей связки яичка [16]. 
При этом недавние исследования свидетель-
ствуют о том, что двусторонний крипторхизм 
при PBS не влияет на развитие и рост яичек в 
период внутриутробного развития [17]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, синдром «сливового живо-
та» является врожденным мультифакториаль-
ным заболеванием, диагностика которого на 
пренатальном этапе представляется особен-
но актуальной задачей. Прогноз для жизни и 
здоровья пациентов с данным заболеванием 
главным образом определяется степенью дис-
плазии почечной паренхимы. Междисципли-
нарный подход с участием урологов, нефроло-
гов, хирургов, эндокринологов и специалистов 
других профилей при наличии экстраурогени-
тальной патологии позволяет нормализовать 
уродинамику, достичь стойкой ремиссии в 
течении хронического обструктивного пиело-
нефрита для выполнения трансплантации поч-
ки в детском возрасте с хорошим результатом.
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