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РЕЗЮМЕ. Высокая частота встречаемости тяжелых форм врожденных пороков различ-
ной локализации, развивающиеся еще внутриутробно осложнения, неудовлетворительные 
показатели антенатальной, неонатальной и младенческой смертности, инвалидизации дет-
ского населения предопределяют актуальность рассматриваемой темы. Несмотря на со-
временные возможности и столь достойные результаты работы неонатальной хирургиче-
ской службы, есть пороки, коррекция которых даже в первые часы и сутки после рождения 
не позволяет в последующем полноценно восстановить функцию органа и работу системы 
в целом. Дородовое лечение аномалий развития плода — новое направление в медицине. 
Внутриутробные вмешательства могут позволить не только остановить прогрессирующее 
развитие патологии, но и уменьшить степень повреждения рядом расположенных тканей, 
а в ряде случаев полностью устранить анатомический дефект с сохранением функциональ-
ного потенциала. Цель обзора — анализ литературы о современном состоянии фетальной 
хирургии при конкретных патологических состояниях плода. Изучены результаты более 
двухсот работ следующих медицинских баз данных: PubMed, Web of Science, MEDLINE, 
Scopus. Описаны основные методики внутриутробного вмешательства при обструктив-
ных уропатиях, диафрагмальной грыже, спинномозговой грыже, крестцово-копчиковой 
тератоме. Рассмотрены возможные риски для матери и плода, а также меры по их ми-
нимизации. Представлены результаты работы крупнейших зарубежных и отечественных 
центров неонатальной хирургии, а также мнения различных специалистов этой области 
относительно целесообразности и перспективности фетальных вмешательств. Изложе-
ны сведения о новых направлениях в коррекции врожденных пороков развития внутри-
утробно. 
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ABSTRACT. The high incidence of severe forms of congenital malformations of various 
localizations, complications developing in utero, unsatisfactory rates of antenatal, neonatal and 
infant mortality, and disability of the child population determine the relevance of the topic under 
consideration. Despite modern capabilities and such worthy results of the work of the neonatal 
surgical service, there are defects, the correction of which even in the first hours and days after 
birth does not allow subsequently to fully restore the function of the organ and the functioning 
of the system as a whole. Prenatal treatment of fetal anomalies is a new direction in medicine. 
Intrauterine interventions can not only stop the progressive development of pathology, but also 
reduce the degree of damage to nearby tissues, and in some cases, completely eliminate the 
anatomical defect while maintaining functional potential. The purpose of the review was to 
analyze the literature on the current state of fetal surgery for specific pathological conditions 
of the fetus. The results of more than two hundred works from the following medical databases 
were studied: PubMed, Web of Science, MEDLINE, Scopus. The main methods of intrauterine 
intervention for obstructive uropathy, diaphragmatic hernia, spina bifida, sacrococcygeal 
teratoma are described. Possible risks for the mother and fetus, as well as measures to minimize 
them, are considered. The results of the work of the largest foreign and domestic neonatal surgery 
centers are presented, as well as the opinions of various specialists in this field regarding the 
feasibility and prospects of fetal interventions. Information about new directions in the correction 
of congenital malformations in utero is presented.

KEYWORDS: congenital malformations, fetal surgery, fetus, risks, mortality

ВВЕДЕНИЕ

Настоящий обзор является продолжением 
статьи «Фетальные вмешательства: история 
вопроса, современные достижения, перспек-
тивы развития и проблемы»1. Врожденные 
пороки развития (ВПР) представляют собой 
структурные или функциональные отклоне-
ния от нормы, потенциально приводящие к 
физическим, неврологическим нарушени-
ям или летальному исходу и могут быть вы-
явлены до, во время и после рождения [1]. 
Представляют собой серьезную проблему 
современной медицины, от которой ежегод-
но страдают 8 миллионов новорожденных, 
3,3 миллиона из которых умирают в возрас-
те до пяти лет, а 3,2 миллиона сталкиваются 
с тяжелыми проблемами того или иного ха-
рактера даже после успешной ликвидации 
анатомического дефекта [2]. В структуре дет-
ской смертности в развитых странах на долю 
ВПР, как ее основной причины, приходится 
30–50%. В связи с этим особое внимание в 
последнее время уделяется не только вопро-
сам этиологии, патогенеза, диагностики, но и 
разработке новых методов лечения пороков, 
в том числе их дородовой коррекции [3]. Ре-
зультаты многочисленных работ подчеркива-

1 Краснова Е.И., Лакомова Д.Ю., Дерюгина Л.А. Фе-
тальные вмешательства: история вопроса, современ-
ные достижения, перспективы развития и проблемы. 
University Therapeutic Journal. 2024. Т. 6. № 4. С. 34–43.

ют, что своевременное устранение врожден-
ных пороков должно быть приоритетной зада-
чей здравоохранения [4]. В настоящий момент 
фетальная хирургия во многих странах стала 
одним из ведущих направлений в лечении 
ряда ВПР [5]. Разработка минимально инва-
зивных технологий в фетальной хирургии 
дает многообещающие результаты, но необ-
ходима тщательная, всесторонняя их оценка, 
как на экспериментальном, так и клиническом 
уровнях [6]. На данном этапе в России и мире 
накоплен некоторый опыт антенатальной хи-
рургической коррекции отдельных ВПР.

ОБСТРУКЦИЯ МОЧЕВЫВОДЯЩИХ ПУТЕЙ ПЛОДА

Расширение лоханки или мочеточников 
плода регистрируется примерно в 1% всех 
рутинных антенатальных ультразвуковых 
исследований и в большинстве случаев (до 
80%) размеры указанных структур приходят 
в норму к моменту рождения [7]. Обструкция 
нижних мочевых путей, сопровождающаяся 
выраженной дилатацией полостной системы 
почек, может привести к таким тяжелым по-
следствиям, как дисплазия почечной парен-
химы с исходом в терминальную стадию хро-
нической болезни почек, маловодие, гипопла-
зию легких у плода, позиционные аномалии 
конечностей — микромелия и фиксированное 
положение конечностей, атрофия мышц [8]. 
Наиболее распространенными причинами ин-
фравезикальной обструкции (ИВО) являются 
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клапаны задней уретры у плодов мужского 
пола и атрезия уретры у обоих полов [9]. 

Везикоамниальное шунтирование (ВАШ) 
при ИВО, как и другие методы коррекции по-
рока у новорожденных, направлено на адек-
ватное дренирование мочевых путей с целью 
сохранения функции почек и предупреждения 
фатальных осложнений. L.L. Evans и соавт. 
[10] в 1981 году описали первую внутрима-
точную шунтирующую операцию, суть кото-
рой заключалась в чрескожной катетеризации 
мочевого пузыря плода и отведении мочи в 
амниотическую полость. В 2013 году были 
опубликованы основные положения много-
центрового рандомизированного исследова-
ния (Percutaneous vesicoamniotics hunting for 
fetal Lower Urinary Tract Obstruction, PLUTO), 
в котором сравнивалась эффективность вы-
жидательной тактики и ВАШ при ИВО. Не-
смотря на намечавшиеся положительные ре-
зультаты внутриутробной процедуры в плане 
выживаемости плодов, исследование не было 
завершено [11]. Позднее А.А. Nassr и соавт. 
[12] в 2017 году представили обновленный 
систематический обзор и метаанализ эффек-
тивности ВАШ. Основным параметром оцен-
ки последней была перинатальная выживае-
мость. Авторы установили, что данный по-
казатель у плодов в группе проведения ВАШ 
составил 57,1%, тогда как в группе выжида-
тельной тактики — 38,8%. Исследователи 
пришли к выводу, что дренирование мочевого 
пузыря внутриутробно для увеличения пе-
ринатальной выживаемости имело преиму-
щество перед динамическим наблюдением, 
но однолетняя и двухлетняя выживаемость, 
а также структурное и функциональное со-
стояние почек в долгосрочном периоде после 
ВАШ остаются неопределенными [13]. 

В ФГБУ «Уральский научно-исследова-
тельский институт охраны материнства и 
младенчества» Минздрава России с 2015 года 
с целью предотвращения негативного воздей-
ствия высокого внутриполостного давления 
на развивающуюся почечную паренхиму пло-
да при ИВО, одно- или двустороннем гидро-
нефрозе внедрена операция нефроамниально-
го шунтирования (НАШ). Своевременная и 
адекватная нормализация уродинамики плода 
с использованием разработанного специали-
стами института стента с оригинальной фор-
мой пигтейлов предотвращала сморщивание 
почек в результате прогрессирующего руб-
цевания паренхимы и минимизировала не-
благоприятный исход у новорожденных [14]. 
Однако авторы подчеркнули потребность в 

дальнейших работах по оценке отдаленных 
результатов у этой категории пациентов.

Таким образом, необходимы исследования, 
изучающие эффективность ВАШ и НАШ ком-
плексно, с учетом степени обструкции мочевы-
водящих путей, перинатальной выживаемости 
плода и продолжительности жизни, постна-
тальной оценки структурного и функциональ-
ного состояния почек.

СПИННОМОЗГОВАЯ ГРЫЖА

Менингомиелоцеле является наиболее рас-
пространенным тяжелым дефектом нервной 
трубки, совместимым с жизнью и встречаю-
щимся с частотой 1 на 2000 новорожденных 
детей [15]. Данный порок можно диагности-
ровать с чувствительностью более 90% во 
время ультразвукового скрининга во втором 
триместре беременности [16]. Состояние ха-
рактеризуется неполным закрытием каудаль-
ной части позвоночного канала, а тяжесть 
патологии определяется степенью двига-
тельных и церебральных когнитивных нару-
шений. Установлено, что выраженность по-
следних тем сильнее, чем выше уровень по-
вреждения поясничного отдела позвоночника 
[17]. Доказано, что кроме непосредственно 
анатомического дефекта в развитии функ-
циональных нарушений играет токсическое 
воздействие околоплодных вод на нервную 
ткань. Из-за утечки спинномозговой жидко-
сти также происходит смещение мозжечка в 
большое затылочное отверстие со сдавлением 
продолговатого мозга, что неизбежно приво-
дит к формированию мальформации Арноль-
да–Киари 2-го типа [18]. 

Ранее доступные стратегии лечения за-
ключались в прерывании беременности или 
послеродовом восстановлении дефекта. Од-
нако, учитывая патогенез возможных ослож-
нений при данном пороке, группой исследо-
вателей была выдвинута гипотеза, согласно 
которой раннее закрытие дефекта предот-
вращает утечку спинномозговой жидкости 
и восстанавливает ликвородинамику, что, в 
свою очередь, приводит к нормализации по-
ложения заднего отдела мозга и уменьшению 
потребности в постнатальном вентрикулопе-
ритонеальном шунтировании [19]. Действи-
тельно, было неоднократно доказано, что пре-
натальное восстановление дефекта снижает 
в 2,5 раза вероятность последующей хирур-
гической коррекции вентрикуломегалии [18, 
20]. Однако, несмотря на столь достойные ре-
зультаты, риск преждевременных родов при 
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внутриутробном лечении порока сохранялся 
высоким [21]. При этом имелась прямая зави-
симость частоты преждевременного излития 
околоплодных вод от гестационного возраста 
плода на момент устранения порока. Так, час-
тота преждевременных родов достигала 60% 
при сроке гестации 20–21 неделя и снижалась 
до нуля при сроке гестации 25 недель и 6 дней 
[22]. Кроме того, четко установлено, что чем 
раньше восстановлена целостность структур 
позвоночного канала, тем лучше в последую-
щем неврологический статус этой категории 
пациентов [23].

Риски для матери, связанные с хирургией 
плода, с одной стороны ограничивают масшта-
бы фетальных вмешательств, но с другой — 
ведут к разработке технических инноваций 
в этой области [24]. Они касаются не только 
поиска малоинвазивного доступа к плоду, но 
и использования новых материалов для лече-
ния пороков внутриутробно [23]. Так, откры-
тая фетальная микрохирургия (гистеротомия 
15–20 мм и фиксация спинки плода) по срав-
нению с классической открытой методикой 
(гистеротомия 6–8 см) при коррекции порока 
позвоночника позволила достоверно (p=0,01) 
снизить показатели маловодия, преждевре-
менного излития околоплодных вод, прежде-
временных родов, перинатальной смертности 
[25]. Кроме того, разрабатываются методы, 
альтернативные открытому хирургическому 
лечению данной патологии. В исследовании 
CECAM (Chirurgia Endosco´picapara Correcao 
Antenatalda Meningomielocele, Эндоскопиче-
ская хирургия для дородовой коррекции ме-
нингомиелоцеле) в эксперименте изучалась 
возможность использования биоцеллюлозно-
го пластыря для закрытия дефекта твердой 
мозговой оболочки [26]. Активно ведутся ра-
боты и в направлении тканевой инженерии, а 
именно по использованию мезенхимальных 
стволовых клеток амниотической жидкости 
или плаценты, помещенных на коллагено-
вую матрицу для восстановления позвоноч-
ного канала у плодов крыс и ягнят. Однако, 
несмотря на перспективность исследований, 
последние пока носят исключительно экспе-
риментальный характер [27, 28]. 

ВРОЖДЕННАЯ ДИАФРАГМАЛЬНАЯ ГРЫЖА

Уровень смертности новорожденных с 
врожденной диафрагмальной грыжей (ВДГ) 
по-прежнему остается высоким и по неко-
торым данным достигает 60% при изолиро-
ванной форме и 89% при сочетании порока 

с другими структурными и хромосомными 
аномалиями [29]. Столь высокие показатели 
неблагоприятных исходов обусловлены ле-
гочной гипоплазией и связанной с ней легоч-
ной гипертензией [30].

В результате ряда исследований установ-
лено, что сурфактантный белок D (surfac-
tantprotein (SP-D)) продуцируется преимуще-
ственно альвеолярными клетками II типа и 
играет большую роль во врожденном легоч-
ном иммунитете и гомеостазе сурфактанта 
[31]. Выдвинута гипотеза, что повреждение 
альвеолярно-капиллярного барьера приводит 
к попаданию SP-D в системный кровоток. 
Последующие работы в этом направлении по-
казали, что уровень этого белка в крови был 
нормальным только у новорожденных с диа-
фрагмальной грыжей, которым проводилась 
экстракорпоральная мембранная оксигена-
ция (ЭКМО). Однако при переходе с ЭКМО 
на искусственную вентиляцию легких (ИВЛ) 
показатели SP-D в крови возрастали. Концен-
трация белка увеличивалась и после хирур-
гической коррекции грыжи, что было связа-
но с переходом на более высокие параметры 
ИВЛ. Исследователи пришли к выводу, что 
повреждение легких при ВДГ носит не только 
первичный характер (легочная гипоплазия), 
но и вторичный — в результате ИВЛ [31].

В настоящее время эффективность хи-
рургического вмешательства, направленно-
го на восстановление нормальной анатомии 
диафрагмы у новорожденных, не превышает 
70% [32]. С целью повышения выживаемо-
сти детей с тяжелой степенью легочной ги-
поплазии более 30 лет назад началось вне-
дрение открытой методики хирургического 
устранения анатомического дефекта у плода 
[33]. Позднее ее сменила открытая окклюзия 
трахеи. Современная техника коррекции по-
рока у плода представлена фетоскопической 
внутрипросветной баллонной окклюзией 
трахеи с использованием чрескожного досту-
па (fetoscopic endotracheal occlusion (FETO)) 
[34]. Суть открытой или эндоскопической ме-
тодик — временная блокировка нормального 
дренажа легочной жидкости, что стимулирует 
рост легочной ткани [35]. 

В 2021 году проведено крупное рандоми-
зированное многоцентровое исследование по 
оценке результатов FETO в 36 центрах феталь-
ной и неонатальной хирургии (центры Бель-
гии, Великобритании, Франции, Испании, Ка-
нады, Италии, Японии, США, Германии, Ни-
дерландов, Швейцарии и Польши). Во всех 
случаях установлена критическая степень 
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гипоплазии легких (легочно-головное соот-
ношение менее 25%) [36]. Процедура уста-
новки баллона выполнялась на 27–29-й не-
делях гестации, редукция — на 34-й неделе. 
В ходе анализа получено, что выживаемость 
детей до шестимесячного возраста в груп-
пе FETO достигала 41%, тогда как в группе, 
где процедура не выполнялась, — 16% [36]. 
Однако количество преждевременных родов 
в результате разрыва плодных оболочек во 
время проведения FETO превышало соответ-
ствующие показатели в сравниваемой группе. 
Ряд других исследователей, изучая эффектив-
ность FETO, помимо показателя смертности 
рассматривали потребность в ЭКМО. В ходе 
работы установили, что при тяжелой форме 
гипоплазии у плодов, которым проводилась 
процедура окклюзии трахеи, ЭКМО применя-
лась реже. Кроме того, хотя проведение FETO 
и увеличивало риск поздней недоношенно-
сти, она не приводила к крайней недоношен-
ности [37].

Таким образом, учитывая неоднозначность 
результатов проводимых работ, сообщество 
эмбриологов обращает внимание, что FETO 
в настоящее время остается исследуемым на-
правлением, поскольку нет достаточных до-
казательств, позволяющих рекомендовать его 
в качестве стандарта лечения ВДГ [33].

КРЕСТЦОВО-КОПЧИКОВАЯ ТЕРАТОМА

Крестцово-копчиковая тератома (ККТ) яв-
ляется наиболее распространенной врожден-
ной герминогенной опухолью и встречается с 
частотой 1 на 35 000–40 000 новорожденных 
[38]. В 11% случаев ККТ сочетается с други-
ми пороками и наиболее часто — с анорек-
тальными мальформациями, а в редких слу-
чаях входит в синдром Куррарино (дефекты 
крестца, аноректальная мальформация, пре-
сакральная опухоль) [39].

Большинство случаев ККТ в настоящее 
время диагностируется антенатально на вто-
ром ультразвуковом скрининге, при котором 
самым ранним признаком может быть уве-
личение размера матки, несоответствующее 
гестационному возрасту [40]. Доказано, что 
данный порок, выявленный постнатально, 
имеет хороший прогноз после своевремен-
ного хирургического лечения, тогда как пре-
натально установленный диагноз приводит к 
внутриутробной гибели плода в 30–50% [38]. 
Такие неутешительные показатели явились 
причиной поиска предикторов выживаемо-
сти детей с ККТ для формирования группы 

плодов высокого риска, которым показано 
фетальное вмешательство. В настоящее вре-
мя неблагоприятными прогностическими 
ультразвуковыми маркерами считают: неим-
мунную водянку (подкожный отек, асцит или 
плевральный выпот); сердечную недостаточ-
ность с высоким выбросом (дилатация ниж-
ней полой вены, отсутствие/реверсный крово-
ток в венозном протоке, повышенная комби-
нированная желудочковая недостаточность); 
плацентомегалию; отношение объема опухо-
ли к весу плода более 0,12 до гестационного 
возраста 24 недель; морфология слидного 
типа опухоли [41, 42].

Ключом к улучшению показателей выжи-
ваемости этих плодов является вмешатель-
ство до развития описанных осложнений со 
стороны плода и преэклампсии у матери [43]. 
Согласно литературным данным, примерно 
36–41% плодов с ККТ нуждаются в дородо-
вом лечении [44]. Техника антенатальной кор-
рекции порока включает гистеротомию, ре-
зекцию внешней части опухоли или пункцию 
кистозного компонента. В качестве малоин-
вазивного метода используют фетоскопиче-
скую радиочастотную или лазерную абля-
цию сосудов опухоли. Общая выживаемость 
плодов с антенатально диагностированной 
ККТ составляет 47–83%, а выживаемость 
после фетальной коррекции ККТ — 50–75% 
[45]. При этом установлено, что 40–50% вы-
живших после внутриутробного вмешатель-
ства плодов имели отдаленные осложнения 
в виде обструктивной уропатии, сочетанной 
дисфункции тазовых органов, нарушений 
двигательной функции нижних конечностей в 
результате повреждения крестцовых нервов, 
вызванного опухолью или возникшего во вре-
мя ее резекции [46].

В ФГБУ «Уральский научно-исследова-
тельский институт охраны материнства и мла-
денчества» Минздрава России до 2017 года 
выполнено 4 операции чрескожного мини-ин-
вазивного лечения ККТ плода в объеме ла-
зерной коагуляции питающих ее артерий. 
Вмешательство осуществлялось при I–II типе 
опухоли (Анатомо-морфологическая класси-
фикация Альтмана, 1973 г.) в сроке от 21 до 
26 недель беременности. Неиммунная водян-
ка была зарегистрирована у одного плода. Эф-
фективность лечения составила 50%. В одном 
случае наступили преждевременные роды на 
сроке 28 недель, во втором — прерывание 
беременности по медицинским показаниям в 
связи с двусторонней обструкцией мочевыво-
дящих путей опухолью [47].
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Несмотря на достижения фетальной хи-
рургии в целом и перспективность ее разви-
тия, количество работ по оценке результатов 
антенатальной коррекции ККТ крайне мало. 
Установленные риски для матери и плода 
при одновременной возможности предупре-
дить грозные осложнения путем дородовой 
коррекции порока в настоящее время не 
позволяют сделать однозначные выводы о 
целесообразности и необходимости внутри-
утробного вмешательства. Для более четкого 
и всестороннего определения эффективно-
сти проводимого лечения требуются более 
крупные исследования с большим количе-
ством рассматриваемых случаев данной па-
тологии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Таким образом, любое хирургическое вме-
шательство у беременной женщины пред-
ставляет собой угрозу не только для здоро-
вья и жизни плода, но и для матери. В ряде 
случаев дородовая коррекция порока требу-
ет внут риутробной реанимации плода, экс-
тренного родоразрешения и последующей 
неонатальной реанимации, которые потен-
циально могут иметь катастрофические по-
следствия [48]. 

На основании анализа работы 22 цент-
ров мира, выполняющих внутриутробные 
вмешательства при ВПР, исследователи при-
шли к выводу, что нет единых подходов не 
только относительно оптимального гестаци-
онного возраста проведения процедур, но и 
этических, юридических и психологических 
аспектов этой области [49]. Авторы указали 
на необходимость координации усилий всех 
центров фетальной хирургии для разработки 
оптимальной политики этого направления, 
так как многие проблемы остаются нерешен-
ными [19].
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