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 Представлены отдаленные результаты цистэктомии и двустороннего уретеросигмоанастомоза, выполненных 
по поводу экстрофии мочевого пузыря в возрасте 1 года. Через 36 лет после операции у больной развился гной-
ный пиелонефрит единственной функционирующей почки, потребовавший выполнения нефрэктомии и пере-
вода больной на хронический гемодиализ.
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In this case report, we present the long-term results of cystectomy and bilateral ureteral and sigma anastomosis per-
formed due to bladder exstrophy in a 1-year-old patient. Purulent pyelonephritis of the single functioning kidney was 
diagnosed 36 years after the surgery, leading to the need for nephrectomy and chronic hemodialysis.
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Экстрофия мочевого пузыря  — порок развития 
мочевой системы, при котором отсутствуют нижне-
срединная часть передней брюшной стенки и перед-
няя стенка мочевого пузыря. Считается наиболее 
тяжелым пороком развития мочевой системы. Экс-
трофия мочевого пузыря часто сочетается с поро-
ками развития верхних мочевых путей, эписпадией 
и  другими аномалиями (крипторхизм, анальные 
свищи, открывающиеся в  мочевой пузырь либо 
промежность, выпадение прямой кишки), сопрово-

ждается расхождением лонных костей [1]. Экстро-
фия мочевого пузыря формируется на 5–6-й неделе 
беременности в  результате нарушения развития 
клоакальной мембраны, закрывающей нижние от-
делы передней брюшной стенки, и каудального сра-
щения половых бугорков. В результате этого моче-
вой пузырь оказывается без передней стенки.

Частота экстрофии мочевого пузыря оцени-
вается как 1 : 30 000–1 : 50 000 среди всех ново-
рожденных [2]. У  мальчиков этот порок развития 
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встречается значительно чаще, чем у  девочек [3]. 
На сегодняшний день широко распространена ги-
потеза, что экстрофия мочевого пузыря является 
генетически детерминированным заболеванием, 
о  чем, в  частности, свидетельствует повышенный 
риск развития экстрофии мочевого пузыря у близ-
ких родственников [4].

Лечение экcтрофии мочевого пузыря только 
хирургическое, причем операцию необходимо вы-
полнять в первые дни жизни ребенка [1]. Впервые 
оперативное вмешательство у больного с эктрофи-
ей мочевого пузыря было осуществлено в  1851 г., 
когда J. Simon выполнил уретеросигмостомию [5]. 
В  дальнейшем отведение мочи в  сигмовидную 
кишку приобрело широкое распространение, по-
явилось множество модификаций этой операции, 
однако с  накоплением опыта были выявлены се-
рьезные недостатки данного метода. Рецидивиру-
ющее течение пиелонефрита, прогрессирование 
хронической почечной недостаточности, метабо-
лические нарушения, выявление в отдаленном пе-
риоде злокачественных опухолей толстой кишки 
послужили причиной поиска более приемлемых 
вариантов деривации мочи [6, 7].

Современная концепция восстановления полно-
ценной жизни детей с экстрофией мочевого пузы-
ря заключается в  ликвидации недержания мочи, 
профилактике инфекции мочевыводящих путей, 
восстановлении наружных половых органов и  со-
циальной реабилитации [7–10]. Рекомендуется 
придерживаться трехэтапного хирургического 
лечения эктрофии мочевого пузыря: I  этап  — за-
крытие мочевого пузыря со сведением лонных ко-
стей; II этап  — реконструкция эписпадии у  маль-
чиков, которую осуществляют в  возрасте 2–3  лет; 
III этап — пластика шейки мочевого пузыря либо 
аугментационная цистопластика (если мочевой пу-
зырь недостаточного размера) [1].

Независимо от  метода оперативного вмешатель-
ства по поводу экстрофии мочевого пузыря в позднем 
послеоперационном периоде часто развивается ре-
цидивирующий пиелонефрит, мочекаменная болезнь 
и  хроническая почечная недостаточность  [11,  12], 
поэтому такие больные должны находится под  по-
стоянным диспансерным наблюдением.

В настоящей работе представлен клинический 
случай, показывающий отдаленные результаты вы-
полненных в детском возрасте цистэктомии и дву-
стороннего уретеросигмоанастомоза у  больной 
с экстрофией мочевого пузыря.

Больная С., 37 лет, переведена из хирургического 
отделения районной больницы Всеволожского рай-
она в  отделение реанимации и  интенсивной тера-
пии Ленинградской областной клинической боль-
ницы 16.03.2017 с  диагнозом: «Острый гнойный 
пиелонефрит слева. Уросепсис. Хроническая по-
чечная недостаточность». При поступлении боль-
ная в крайне тяжелом состоянии. В виду выражен-
ного бронхоспазма переведена на  искусственную 
вентиляцию легких. Из  беседы с  родственниками 
и  изучения записей медицинской документации 
было выяснено, что у  больной имелся порок раз-
вития  — экстрофия мочевого пузыря. В  возрасте 
1  года была выполнена цистэктомия и  пересадка 
мочеточников в  сигмовидную кишку. В  дальней-
шем наблюдалась у  уролога по  месту жительства, 
отмечались обострения хронического пиелонефри-
та с частотой 2–3 раза в год с двух сторон. В возрас-
те 15 лет при контрольном обследовании выявлена 
вторично-сморщенная правая почка с отсутствием 
ее функции.

02.03.2017 появились тянущие боли в  пояс-
ничной области слева, сопровождавшиеся субфе-
брильной лихорадкой. Лечилась дома самостоя-
тельно. 15.03.2017 отмечено ухудшение состояния, 
повышение температуры тела до  38  °C с  озно-
бом, усилились боли в  поясничной области слева. 
16.03.2017 в связи с продолжающейся лихорадкой, 
болями, снижением количества мочи и эпизодами 
спутанности сознания в экстренном порядке была 
доставлена в  хирургическое отделение районной 
больницы.

Результаты объективного осмотра: АД 
90/50  мм  рт.  ст., пульс 91 в  минуту, живот мяг-
кий, не  вздут. Область левой почки резко болез-
ненна. Суточный диурез около 500 мл. При лабо-
раторных исследованиях отмечается лейкопения 
до 3,06 ∙ 109/л, сдвиг лейкоцитарной формулы влево, 
повышение С-реактивного белка до 177 мг/л, креа-
тинина до 780 мкмоль/л, мочевины до 47 ммоль/л, 
уровень прокальцитонина составил 62 нг/мл (нор-
ма  0–0,5  нг/мл). При УЗ-диагностике подтверж-
дение диагноза  — вторично-сморщенная правая 
почка, расщепленный тип строения полостной си-
стемы левой почки. При компьютерной томогра-
фии — увеличение размеров левой почки с отеком 
ее паренхимы. На основании этого поставлен диа-
гноз: «Аномалия развития мочевыделительной си-
стемы. Экстрофия мочевого пузыря. Хронический 
пиелонефрит, активная фаза. Уросепсис. Септиче-
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ский шок. Вторично-сморщенная правая почка. Со-
стояние после цистэктомии и двустороннего урете-
росигмоанатосмоза». Проведен консилиум, и было 
принято решение об  оперативном вмешательстве. 
В  связи с наличием единственной функциониру-
ющей левой почки и возможностью вынужденной 
нефрэктомии, больная и ее родственники были ин-
формированы о возможности удаления левой поч-
ки и  перехода на  хронический гемодиализ. В  ходе 
оперативного вмешательства выявлена увеличен-
ная в размерах левая почка, плотно спаянная с окру-
жающей клетчаткой, множественные карбункулы, 
занимающие практически всю поверхность почки, 
при надсечении которых выделялся густой слив-
кообразный гной. Принято решение о  нежизне-
способности левой почки, с целью ликвидации оча-
га, приведшего к развитию сепсиса, было принято 
решение о  выполнении нефрэктомии слева. Вы-
полнена типичная нефрэктомия с адекватным дре-
нированием забрюшинного пространства  (рис.  1). 
На рану наложены редкие сводящие швы.

Дальнейшее лечение проводилось в  условиях 
отделения интенсивной терапии с  применением 
антибактериальных препаратов широкого спект-
ра действия, введения адреномиметиков. Со-
стояние пациентки оставалось крайне тяжелым. 
С  18.03.2017 начаты сеансы гемодиализа. На  фоне 
проводимой терапии состояние медленно улучша-
лось, стабилизировались гемодинамические пока-
затели. Отмечалось снижение уровня прокальци-
тонина до  1,74 нг/мл, лейкоцитоза до  9,02 ∙ 109/л. 
Всего за  время лечения выполнено 30 сеансов ге-
модиализа. 10.04.2017 в состояние средней степени 
тяжести пациентка переведена в  отделение уро-
логии, где продолжала получать заместительную, 
восстановительную терапию и ЛФК. В дальнейшем 
больная выписана в  удовлетворительном состоя-
нии для проведения хронического гемодиализа. Че-
рез 1  год наблюдения состояние больной удовлет-
ворительное.

Таким образом, данный клинический случай яв-
ляется подтверждением высокого риска развития 
нарушения функции и  инфекционных поражений 
почек у  больных с  двусторонним уретеросигмо-
анастомозом. В настоящее время данная операция 
из-за высокой частоты осложнений не  рассматри-
вается в качестве операции выбора у больных с экс-
трофией мочевого пузыря, наиболее рациональ-
ным методом деривации мочи является создание 
ортотопического мочевого пузыря.

Согласно клиническим рекомендациям Союза 
педиатров России «Экстрофия мочевого пузыря» 
(2015), пациентам, оперированным по поводу это-
го состояния показано диспансерное наблюдение, 
включающее в  себя: oсмотр нейроуролога/уроло-
га (при недержании мочи)  — 1 раз в  3–6 месяцев 
для коррекции терапии; уролога/хирурга (1 раз 
в 6 месяцев первые 5 лет, затем 1 раз в год и по по-
казаниям); физиотерапевта (не  реже 1 раза в  год 
и  по  показаниям); нефролога  — по  показаниям 
(при нарушении функции почек), а  также выпол-
нение лабораторных исследований: общего анализа 
мочи (1 раз в 3 месяца и/или по показаниям); уль-
тразвукового исследования органов мочевой систе-
мы (1 раз в 6 месяцев и/или по показаниям); посева 
мочи с определением чувствительности к антибио-
тикам (по показаниям при изменениях в анализах 
мочи) [1].
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