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Аннотация
Перекрестная дистопия — редкий тип врожденной аномалии, характеризуется смещением почки на противопо-

ложную сторону, вследствие чего обе почки оказываются расположенными с одной стороны и примерно в 85 % таких 
случаев может наблюдаться слияние их паренхимы. В литературе мы не встретили описания случаев из практики, ког-
да ортотопическая кистозно-дисплазированная почка с отсутствием функции, ассоциированная с патологией уретеро-
везикального сегмента (уретероцеле), была сращена с нижним полюсом перекрестно дистопированной нормально 
сформированной почкой. 

у пациентки 8 сут жизни на основании ультразвуковых данных установлен предварительный диагноз: «агенезия 
правой почки, удвоение левой почки, кистозная дисплазия, уретерогидронефроз нижней половины удвоенной левой 
почки, уретероцеле слева». Проведена цистоуретроскопия, правое устье расположено в типичном месте, правильно 
сформировано, слева — уретероцеле, занимающее половину объема мочевого пузыря. Проведен первый этап ле-
чения: с помощью гольмиевого лазера сформировано артифициальное устье в уретероцеле с целью восстановления 
оттока мочи и функции нижней половины предположительно удвоенной левой почки. В возрасте 9 мес. проведена 
компьютерная томография органов мочевой системы, диагностирована перекрестная дистопия правой почки со сра-
щением нижним полюсом с кистозно-дисплазированной ортотопической левой почкой. Проведена лапароскопическая 
нефруретерэктомия нефункционирующей ортотопической почки с кистозно-измененной паренхимой. 

После выписки из стационара данные контрольного обследования свидетельствуют о полной клинической ремис-
сии и социальной адаптации пациентки. Перекрестная дистопия почки со сращением с кистозно-дисплазированной 
почкой и сформированным уретероцеле — редкая врожденная аномалия, требующая своевременного обследования 
в условиях специализированной клиники и составления индивидуального плана лечения, основанного на преоблада-
ющей урологической аномалии и функциональном статусе почки. Хирургическое пособие должно быть ориентировано 
на симптоматическую урологическую проблему с акцентом на сохранение функции почек.
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Abstract
Cross-dystopia is a rare type of congenital anomaly and is characterized by a displacement of the kidney to the opposite 

side; as a result, they are both located on the same side, and in approximately 85% of such cases, a fusion of the parenchyma of 
two kidneys can be observed. We have not found reports of cases in which a nonfunctioning orthotopic cystic dysplastic kidney 
associated with ureterovesical segment pathology (ureterocele) was fused with the lower pole of a cross-dystopian normally 
formed kidney in the literature. the patient, 8 days old, had a preliminary diagnosis of agenesis of the right kidney, doubling of 
the left kidney, cystic dysplasia, doubled left kidney with an ureterohydronephrosis in the lower half and ureterocele. to restore 
the urine outflow and function of the lower half of the presumably doubled left kidney, a cystourethroscopy was performed. 
In a typical place on the right, there was a correctly formed ureteral orifice, i.e., an ureterocele on the left, which occupies half 
of the bladder volume. With a holmium laser, an artificial orifice was formed in the ureterocele to restore the urine passage. 
at 9 months old, tomography urinary tract was performed, which revealed cross-dystopia of the right kidney with a fusion of 
the lower pole and a cystic dysplastic orthotopic left kidney. Laparoscopic nephroureterectomy of a non-functioning orthotopic 
kidney was performed.

the control examination indicated complete clinical remission and social adaptation of the patient after discharge. Cross-
dystopia of the kidney with fusion, cystic dysplastic kidney, and a ureterocele are rare congenital anomalies that require timely 
examination in a specialized clinic and drawing up an individual treatment plan. the surgical method should focus on a symp-
tomatic urological problem, emphasizing preserving kidney function.
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简评

右肾交叉性异位肾是一种罕见的先天性异常，其特点是一侧肾脏横过中线，跑到另外一侧，所以

两个肾脏都在同一侧，大约85%的交叉异位肾与其对侧的正常肾脏相融合。在以前发表的文章中，

我们没有看到任何囊性发育不良伴有输尿管疝的无功能正位肾脏与交叉性异位肾的正常形成肾脏

的下极融合的病例。 

根据超声检查结果为一个出生后第8天的孩子作出初步诊断：右肾缺如、左侧重复肾、囊性发

育不良、左侧重复肾下半部的输尿管肾积水、左侧输尿管疝。进行了膀胱尿道镜检查，右侧输尿

管口位于典型位置，形状正确，左侧有输尿管疝，其体积占膀胱的一半。进行了第一阶段的治疗：

使用钬激光在输尿管疝中形成一个人造输尿管口，以恢复尿液流出和假定左侧重复肾的下半部的的

功能。9个月大的时候，进行了泌尿器官的计算机断层扫描，诊断出右肾交叉性异位肾，其下极与囊性

发育不良的正位左肾融合。对有肾实质囊性的无功能正位肾脏进行了腹腔镜肾输尿管切除术。 

出院后，随访检查表明患者的临床症状完全缓解和社会适应能力。交叉肾囊肿融合囊性发育不良

肾和形成的输尿管囊肿伴有输尿管疝的与囊性发育不良的肾脏相融合的交叉性异位肾是一种罕见

的先天性异常，需要及时到专业诊所进行检查，并根据主要的泌尿系统异常和肾脏的功能状况制定

个体化治疗方案。手术治疗应集中在有症状的泌尿系统问题，重点是保护肾脏功能。

关键词：泌尿科；交叉性异位肾输；囊性发育不良；输尿管疝；肾输尿管切除术；儿童。
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ВВЕДЕНИЕ
Перекрестная дистопия почки — редкий тип врож-

денной аномалии, характеризуется смещением почки 
на противоположную сторону. Протекает бессимптомно, 
диагностируется случайно при ультразвуковом исследо-
вании (уЗи), может быть предрасполагающим фактором 
развития инфекции мочевых путей, малигнизации. наи-
менее распространенная форма — дистопированная 
почка, расположена сверху и нижним полюсом сращена 
с верхним полюсом ортотопической почки. 

Кистозной трансформации обычно подвержена парен-
хима перекрестно эктопированной почки при нормально 
сформированной ортотопической. 

Представляем клинический случай нормально сфор-
мированной перекрестно дистопированной почки со 
сращением ее нижним полюсом с кистозно дисплазиро-
ванной ортотопической почкой, ассоциированной с уре-
тероцеле.

ОПИСАНИЕ НАБЛЮДЕНИЯ
В Детскую городскую клиническую больницу № 9 

им. Г.н. сперанского Москвы госпитализирована девоч-
ка 8 сут жизни. из анамнеза известно, что беременность 
наступила в результате экстракорпорального оплодот-
ворения (мужской фактор), роды преждевременные 
на 35–36-й неделе, оперативные путем кесарева сечения. 
Пренатально во втором триместре была диагностирова-
на агенезия правой почки, кистозная дисплазия левой. 
В связи с риском развития острого почечного поврежде-
ния переведена из родильного дома для обследования 
и определения тактики лечения.

По данным уЗи мочевыделительной системы вы-
явлены эхопризнаки агенезии правой почки, викарной 
гипертрофии единственной левой почки с ровными, чет-
кими контурами, с очаговой кистозной трансформацией 
ее нижнего полюса (анэхогенные округлые образования 
диаметром 2–20 мм) при хорошей кортико-медуллярной 
дифференцировке паренхимы верхнего, с расширением 
левого мочеточника на всем протяжении до 11–12 мм, 
уретероцеле слева с тонкими стенками, размерами 
18 × 22 мм. Правая почка в типичном месте не определя-
лась, мочеточник не визуализировался. 

на основании ультразвуковых данных установлен 
предварительный диагноз: «агенезия правой почки, уд-
воение левой почки, кистозная дисплазия и уретероги-
дронефроз нижней половины удвоенной (?) левой почки, 
уретероцеле слева».

с целью восстановления оттока мочи и функции 
нижней половины предположительно удвоенной левой 
почки была проведена цистоуретроскопия. При цисто-
скопии справа в типичном месте расположено правильно 
сформированное устье мочеточника, свободно проходи-
мое для проводника. слева выявлено больших размеров 

уретероцеле, занимающее 1/2 объема мочевого пузыря. 
устье левого мочеточника визуализировать не удалось. 
с помощью гольмиевого лазера в уретероцеле, ближе 
к шейке мочевого пузыря, сформировано артифициальное 
устье, через него введен цистоскоп, визуализирован вход 
в нерасширенный мочеточник. Мочевой пузырь дрениро-
ван постоянным уретральным катетером Фолея 6 Ch/Fr.

При повторном уЗи мочевой системы через 3 сут по-
сле вмешательства диаметр левого мочеточника умень-
шился до 6 мм, сокращения размеров чашечно-лоханоч-
ной системы нижней половины левой удвоенной почки (?) 
не произошло. Возникло предположение, что при эхогра-
фии мы видим не элементы расширенной собирательной 
системы, а кистозные образования, тем более что досто-
верно определить наличие паренхимы в области нижнего 
полюса почки при уЗи не удалось.

Пациентка выписана домой на постоянном уретраль-
ном катетере на медицинскую паузу для продленной де-
компрессии мочевых путей.

амбулаторно получала уросептическую терапию, 
однако в возрасте 9 мес. была госпитализирована по  
экстренным показаниям в связи с клиникой фебрильной 
инфекции мочевых путей. При цистографии данных о на-
личии пузырно-мочеточникового рефлюкса не получено. 

Была проведена компьютерная томография (КТ) ор-
ганов мочевой системы с внутривенным болюсным кон-
трастированием, мультипланарной и 3D-реконструкцией. 
КТ-картина соответствовала перекрестной дистопии 
правой почки со сращением нижним полюсом с кистоз-
но-дисплазированной левой почкой. на серии томограмм 
в аксиальной проекции до и после контрастного усиле-
ния визуализация правых почечной артерии и вены отсут-
ствовала. слева в типичном месте располагалась почка, 
увеличенная в размерах до 53 × 37 × 44 мм, определялись 
два ее фрагмента: верхний — эктопическая почка, с со-
хранной паренхимой и отсутствием расширения чашеч-
но-лоханочной системы, мочеточник прослеживается 
на всем протяжении с наличием перекреста на уровне 
бифуркации аорты и впадением в мочевой пузырь справа; 
нижний — ортотопическая почка, размерами 24 × 18 мм, 
диспластичная, с отсутствием паренхимы и наличием кист 
диаметром 3–8 мм. К 7-й минуте контрастирование лево-
го мочеточника не получено (рис. 1). 

В условиях операционной проведена повторная ци-
стоскопия (рис. 2), уретра проходима для операционного 
цистоскопа 9,5 Ch. В мочевом пузыре справа в типичном 
месте расположено устье, проходимое для проводника 
(устье перекрестно дистопированной правой почки). сле-
ва расположено спавшееся уретероцеле, в основании ко-
торого визуализировано артифициальное устье. на стенке 
спавшегося уретероцеле также расположено естествен-
ное левое устье, через которое по проводнику в мочеточ-
ник введен катетер 5 Ch/Fr. 

Под рентгенологическим контролем (с-дуга) про-
ведена ретроградная уретеропиелография — по ранее 
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Рис. 1. Компьютерная томография: a — аксиальная проекция (кистозные элементы внутри элипса); b — 3D-реконструкция
Fig. 1. Computed tomography: a — axial projection (cystic elements inside ellipse); b — 3D reconstruction

a b

установленному мочеточниковому катетеру введено 5 мл 
контрастного вещества (йопромид), получено контрасти-
рование мочеточника и собирательной системы левой 
почки без четкой дифференциации лоханки и чашечек 
(рис. 3). 

Форма порока у данного пациента схематично пред-
ставлена на рис. 4.

учитывая тяжесть порока, осложненного инфекцией 
мочевых путей, сформулированы показания для лапаро-
скопической нефруретерэктомии нефункционирующей ор-
тотопической почки с кистозно-измененной паренхимой. 
Перед операцией проведена установка высокого стента 
5 Ch/Fr в лоханку правой перекрестно дистопированной 
почки для ее идентификации. При лапароскопии диагноз 
подтвержден. Ортотопическая левая почка представле-
на конгломератом кист, размерами 3–10 мм, интимно 
связанных с паренхимой перекрестно дистопированной 
правой почки в области нижнего полюса. Выделены 
два мочеточника, один из которых, катетеризированный 
стентом, от правой почки нормального диаметра (рис. 5). 

Рис. 2. Цистоскопическая картина после рассечения уретероцеле: a — устье правой перекрестно дистопированной почки;  
b — спавшееся уретероцеле; с — артифициально созданное устье левого мочеточника в основании уретероцеле
Fig. 2. Cystoscopic picture after dissection of the ureterocele: a — the mouth of the right cross-dystopian kidney; b — dormant 
ureterocele; с — artificially created mouth of the left ureter at the base of the ureterocele

a b c

Рис. 3. Ретроградная уретеропиелография с контрастированием 
мочеточника и собирательной системы левой ортотопической 
нефункционирующей почки
Fig. 3. Retrograde ureteropyelography with a contrast of the ureter 
and the collecting system of the left orthotopic non-functioning kidney
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Мочеточник кистозно-измененной левой почки диаме-
тром 3–4 мм, с истонченной стенкой, выделен на протя-
жении от лоханки до места впадения в мочевой пузырь, 
иссечен. Кистозно-измененная левая почка прецизионно 
отделена от перекрестно эктопированной и удалена. 

Послеоперационный период протекал гладко. Моче-
точниковый стент удален на 5-е сутки. Пациентка полу-
чала антибактериальную терапию в течение 7 сут. После 
выписки из стационара проводилось противорецидивное 
лечение уросептиками в течение 2 мес.

Морфологическая картина биопсийного материала 
соответствовала установленному диагнозу, отмечена ги-
поплазия мышечных слоев и перимускулярный склероз 
стенки левого мочеточника. 

через год после операции при уЗи: забрюшинно слева 
определяется правая дистопированная почка, увеличен-
ная в размерах до 70 × 40 × 45 мм, собирательная система 
почки и мочеточник не расширены. Кортико-медуллярная 
дифференцировка выражена хорошо, толщина паренхимы 
16–17–16 мм. При допплеровском исследовании кровоток 
не обеднен, прослеживается до капсулы. По данным ста-
тической нефросцинтиграфии с Технемек, 99mtc-ДМса 
(меченый технецием димеркаптосукцинат, ОаО "Диамед", 
Россия) — паренхима почки без достоверных очаговых 
изменений. Объем функционирующей паренхимы не сни-
жен. индекс интегрального захвата радиофармпрепарата 
(РФП) — 96. Воспалительных изменений в анализах мочи 
не выявлено. В настоящее время ребенок полностью со-
циально адаптирован и находится под наблюдением.

ОБСУЖДЕНИЕ
Термин «дистопия (эктопия) почки» — подразумевает 

аномальное (неправильное) ее положение. Дистопия мо-
жет быть гомолатеральной или перекрестной (гетеролате-
ральной) без сращения и со сращением почек. 

Перекрестная дистопия — редкий тип врожденной 
аномалии, характеризуется смещением почки на противо-
положную сторону, вследствие чего обе почки оказывают-
ся расположенными с одной стороны и примерно в 85 % та-
ких случаев может наблюдаться слияние их паренхимы [1].

Дистопии возникают на ранних этапах внутриутроб-
ного развития при нарушении нормального восхождения 
постоянной или окончательной почки из таза в пояснич-
ную область (к 8-й неделе гестации). Точный механизм 
развития аномалий слияния почек до конца не изучен, 
было выдвинуто несколько теорий. Механическая теория 
предполагает, что ненормальное положение артерии пу-
повины может привести к аномальной миграции одной 
из почек в контралатеральную сторону, следуя по пути 
наименьшего сопротивления (перекрестная почечная 
эктопия). согласно теории аномального каудального 
вращения слияние происходит из-за бокового сгибания 
и вращения хвостового конца эмбриона, нарушающего 
взаиморасположение метанефрогенной бластемы (не-
фрогенных тяжей) и зачатка мочеточника, являющегося 
ответвлением мезонефрального протока [2]. Дистальный 
изогнутый конец позвоночного столба позволяет одному 
из мочеточниковых зачатков пересечь среднюю линию 
и приводит к его внедрению в несегментированную ме-
танефрическую мезодерму противоположной стороны. 
Определенное значение в формировании данного поро-
ка могут иметь тератогенные и генетические факторы, 

Рис. 4. схема порока — гетеролатеральная (перекрестная) 
дистопия правой почки со сращением с нефункционирующей 
кистозно-измененной ортотопической левой почкой, ассоции-
рованной с уретероцеле 
Fig. 4. the scheme of the defect is a heterolateral (cross) dystopia 
of the right kidney with fusion with a nonfunctioning cystically 
altered orthotopic left kidney associated with a ureterocele

Рис. 5. лапароскопическая картина: 1 — левая кистозно-дис-
плазированная почка; 2 — левый мочеточник; 3 — нижний 
полюс правой дистопированной почки
Fig. 5. Laparoscopic picture: 1 — left cystic dysplastic kidney;  
2 — left ureter; 3 — lower pole of the right dystopian kidney
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поскольку некоторые аномалии слияния почек встреча-
ются у однояйцевых близнецов и сибсов [3].

Перекрестная дистопия почки протекает бессимп-
томно (клинические признаки присутствуют у менее 
1 % пациентов) и, как правило, диагностируется слу-
чайно на скрининговом уЗи, проводимом в декрети-
рованные сроки (18–20 нед. беременности), или после  
рождения [4]. 

В связи с редкостью патологии (1 : 1000–7500 ново-
рожденных, чаще встречается у мальчиков — 3 : 2) из-
за отсутствия при уЗи одной из почек в типичном месте 
устанавливают диагноз агенезии или аплазии. Значение 
ранней диагностики этой аномалии трудно переоце-
нить — перекрестная дистопия почки может быть пред-
располагающим фактором обструкции и развития инфек-
ции мочевых путей и, реже, малигнизации [5].

Гетеролатеральная дистопия со сращением почек 
происходит в 85 % случаев [1], причем перекрестной 
эктопии чаще подвержена левая почка, прилежащая 
к нижнему полюсу нормально расположенной правой [6]. 
По классификации McDonald and McClellan [7], выделяют 
6 подтипов сращения при перекрестной дистопии почки  
(рис. 6) [8].

Шестой (f) подтип (верхняя перекрестно-сросша-
яся почечная эктопия) — наименее распространен-
ный — эктопированная почка расположена сверху 
и ее нижний полюс сливается с верхним полюсом ор-
тотопической почки. В литературе подобная аномалия 

с нормальной структурой и функцией почки описана в двух  
случаях [9].

Мутации в генах, кодирующих ядерный фактор гепа-
тоцитов (HNFF-1β/TCF2), который играет решающую роль 
в процессе онтогенеза в виде непосредственного участия 
в развитии нефрона и дифференцировке эпителия; ци-
лиопатии, вызывающие, в частности, поликистоз почек 
и нефронофтиз; внутриутробная обструкция/недостаточ-
ность уретеро-везикального соустья приводят к метанеф-
рическим мальформациям [10], в 90 % — к кистозным 
дисплазиям паренхимы почек [11].

Кистозную дисплазию почек иногда ошибочно при-
равнивают к мультикистозной трансформации; одна-
ко их этиопатогенез, клиническое течение и прогноз 
различны, поэтому крайне важно различать данные 
структурные аномалии для выбора правильной тактики 
лечения. В частности, мультикистоз почки характеризу-
ется отсутствием функционирующей паренхимы, пол-
ным отсутствием лоханки или наличием ее в виде ще-
левидного пространства в области «ворот», отсутствием 
или атрезией мочеточника, гипоплазией почечных ар-
терии и вены [12]. Кистозной дисплазии со снижением 
или отсутствием функции чаще подвержена перекрестно 
дистопированная почка, в то время как контралатераль-
ная, типично расположенная почка, развивается пра-
вильно. Только в двух публикациях мы встретили соче-
тание правильно сформированной эктопической почки 
и кистозной дисплазии ортотопической [13, 14], однако 

Рис. 6. Подтипы сращения при перекрестной эктопии почек по классификации McDonald and McClellan [7]: (а) нижняя перекрестно-
сросшаяся почечная эктопия; (b) сигмовидная или S-образная почка; (c) комовидная почка; (d) дисковидная почка; (e) L-образная 
почка; (f) верхняя перекрестно-сросшаяся почечная эктопия
Fig. 6. Six anatomical variations (types) of crossed fused renal ectopia, McDonald and McClellan classification: (a) inferior crossed renal 
ectopia, (b) sigmoid or S-shaped kidney, (c) lump kidney, (d) disc kidney, (e) L-shaped kidney, and (f) superior crossed fused renal ectopia
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в описанных случаях эктопированная почка располага-
лась типично в области нижнего полюса ортотопической  
почки. 

Кистозная дисплазия почечной паренхимы с отсут-
ствием функции, несмотря на наличие сформирован-
ного мочеточника, крайне редко сочетается с уретеро-
целе — кистозным выбуханием терминального отдела 
мочеточника. R. Chwalla и соавт. [15] предположили, 
что уретероцеле имеет обструктивную этиологию из-за 
замедленной и неполной реабсорбции мембраны, кото-
рая отделяет проксимальный отдел первичного моче-
точника от мезонефрического протока эмбриона. Фор-
мирование уретероцеле и расширение верхних мочевых 
путей взаимосвязано и приводит к снижению функции 
почки без ее улучшения во многих случаях после инци-
зии уретероцеле и восстановления уродинамики в ран-
нем постнатальном периоде [15]. 

В отечественной и зарубежной литературе мы не встре-
тили описания случаев из практики, когда ортотопическая 
кистозно-дисплазированная почка с отсутствием функ-
ции, ассоциированная с патологией уретеро-везикального 
сегмента (уретероцеле), была сращена с нижним полюсом 
перекрестно дистопированной нормально сформирован-
ной почки. 

Диагностировать столь сложную форму порока можно 
в условиях специализированных клиник. наиболее пол-
ную картину о форме патологии и особенностях ангиоар-
хитектоники дает КТ с контрастированием. Однако приме-
нение этого метода у детей раннего возраста сопряжено 
с лучевой нагрузкой и необходимостью проведения общей 
анестезии. Кроме того, морфофункциональная незрелость 
паренхимы почек не позволяет объективно оценить ре-
нальную функцию у пациентов первых месяцев жизни. 
несмотря на это, проведение КТ с контрастированием 
при первой госпитализации в возрасте 8 дней позволило 
бы не подвергать ребенка длительному ношению уре-
трального катетера в надежде на восстановление функ-
ции нижней половины предполагаемо удвоенной почки.

Пациентам женского пола необходимо длительное ка-
тамнестическое наблюдение для контроля пассажа мочи 
из перекрестно дистопированной почки во время бере-
менности.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Перекрестная дистопия почки со сращением с ки-

стозно-дисплазированной ортотопической почкой 
и сформированным уретероцеле — редкая врожденная 
аномалия, требующая составления индивидуального 
плана лечения, основанного на преобладающей уроло-
гической аномалии и функциональном статусе. Хирур-
гическое пособие должно быть ориентировано на сим-
птоматическую урологическую проблему с акцентом 
на сохранение функции почек.

Описание данного клинического случая может спо-
собствовать правильной, своевременной диагностике 
столь редкой патологии, выбору оптимального способа 
хирургической коррекции и предотвращению возможных 
осложнений.
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