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Заболевания и синдромы, сочетающиеся с односторонней агенезией почки у детей
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Частота врождённых пороков развития ежегодно увеличивается, при этом в структуре пороков развития мочевой систе-
мы нарушения развития одной почки составляют 4–8%. При условии нормального развития контралатерального органа 
агенезия почки (АгП) клинически не проявляется и обычно выявляется во время профилактического осмотра ребёнка или 
обследования по поводу сочетанных аномалий развития половой и мочевыделительной систем. АгП формируется при 
нарушениях межтканевого взаимодействия между зачатком мочеточника и метанефрогенной тканью с 4-й по 8-ю неделю 
гестации. К этому моменту мезонефральные (вольфовы) протоки уже полностью сформированы, в отличие от парамезо-
нефральных (мюллеровых) протоков, которые развиваются только к 5-й неделе внутриутробного периода, т.е. в период 
высокого риска возникновения пороков развития мочевыделительной системы. Соответственно аномалии женской по-
ловой системы встречаются чаще, чем мужской, с сопутствующей агенезией ипсилатеральной почки. Диагностирование 
односторонней АгП возможно при выполнении антенатального скрининга или профилактических осмотров в декретиро-
ванные сроки. У девочек распространёнными аномалиями половых органов являются истинная однорогая матка (65%), 
двурогая матка с одним рудиментарным рогом (7,3%), атрофия одной маточной трубы и яичника и др. У мальчиков при 
односторонней АгП семенные пузырьки, предстательная железа и придаток яичка могут быть рудиментарными или от-
сутствовать. 
АгП является составляющей таких генетических синдромов, как синдром OHVIRA, Каллмана, Циннера, Майера–Роки-
танского–Кюстера–Хаузера. АгП сочетается с другими врождёнными аномалиями почек и внепочечными аномалиями, 
включая пороки развития желудочно-кишечного тракта, сердца и скелетно-мышечной системы. Следовательно, дети 
с АгП должны быть комплексно обследованы для исключения сопутствующих пороков и аномалий развития.
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Diseases and syndromes associated with unilateral renal agenesis in children
National Medical Research Center for Children’s Health, Moscow, 119991, Russian Federation

The incidence of congenital malformations is increasing annually, with a single kidney developmental disorder accounting for 
4–8% of urinary system malformations. If the contralateral organ is normal, agenesis of the kidney is not clinically apparent and 
is usually detected during a preventive examination of the child or during an examination for combined anomalies of the genito-
urinary and urinary system.This pathology occurs due to a disruption of the interstitial interaction between the ureteral bud and 
the metanephrogenic tissue from  4th to 8th gestation weeks. By this time, the mesonephral (Wolff) ducts are already fully formed, 
in contrast to the paramesonephral (Müllerian) ducts, which develop only by the 5th week of the intrauterine period, that is, in the 
period of high risk of malformations of the urinary system. Accordingly, anomalies of the female genital system are more common 
than those of the male one, with concomitant agenesis of the ipsilateral kidney. Diagnosis of unilateral agenesis of the kidney is 
possible when performing routine antenatal screening or conducting preventive examinations at decreed dates. In girls, the most 
common genital anomalies are true unicornuate uterus (65%), bicornuate uterus with one rudimentary horn (7.3%), atrophy of one 
fallopian tube and ovary, absence or hypoplasia of the vagina, and vaginal doubling. In boys with unilateral agenesis of the kidney, 
the seminal vesicles, prostate gland, and testicular appendage may be rudimentary or absent. Agenesis of the kidney is a component 
of such genetic syndromes as OHVIRA, Kallman, Zinner, and Mayer–Rokitansky–Küster–Hauser syndromes. It is also combined 
with other congenital anomalies of the kidney and urinary tract and extrarenal anomalies, including mainly malformations of the 
gastrointestinal tract, heart and musculoskeletal system. Consequently, children with this pathology should be fully screened to rule 
out associated malformations and anomalies.
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Введение

О дносторонняя агенезия почки (АгП) — это ано-
малия формирования почки, при которой отмеча-
ется полное отсутствие почечных структур и мо-

четочника с одной стороны [1]. АгП почки при условии 
нормального развития контралатерального органа кли-
нически не проявляется и обычно выявляется во время 
профилактического осмотра ребёнка или при обследова-
нии по поводу сочетанных аномалий развития половой 
и мочевыделительной систем.

Эпидемиология
Частота врождённых пороков развития ежегодно уве-

личивается, при этом аномалии формирования мочевой 
системы составляют 35–40% случаев пороков развития. 
В структуре пороков развития мочевой системы АгП со-
ставляет 4–8% случаев. Считается, что односторонняя 
АгП встречается примерно 1 раз на 1000–1500 новоро-
ждённых [2–4]. АгП может иметь семейный характер и, 
как правило, чаще наблюдается слева. АгП встречает-
ся у девочек чаще, чем у мальчиков. Так, в описанных 
311  случаях аномалий половых путей односторонняя 
АгП отмечена у 70% девочек и только у 21% мальчи-
ков [5, 6]. Пороки развития других систем и органов 
встречаются у 30–50% больных с аномалиями почек и 
мочевыводящих путей, а аномалии половых органов — 
у 37–60% девочек и 12% мальчиков [7, 8].

Данные ультразвуковой диагностики  
при односторонней агенезии почки

Плановый антенатальный скрининг проводится 
в следующие сроки:

•	 10–12 нед: при ультразвуковом исследовании 
(УЗИ) можно увидеть чашечно-лоханочную систе-
му почки плода. Она представляет собой полость, 
где скапливается первичная моча;

•	 20–24 нед: при УЗИ становятся видимыми внутрен-
ние структуры почек. Начиная с 20-й недели можно 
определить аномалии размеров и положения почек; 

•	 30–32 нед: в этот период при УЗИ специалисты 
обычно подтверждают факт нормального развития 
почек и других органов плода, если они не были 
обнаружены при втором обследовании.

Сроки самой ранней пренатальной ультразвуковой ди-
агностики АгП — 10–12 нед беременности [9]. При УЗИ 
почек и мочевого пузыря АгП обнаруживается как кон-
тралатеральная единственная почка, которая почти всегда 
компенсаторно увеличена. Во время осмотра мочевого 
пузыря устье и соответствующая половина мочепузыр-
ного треугольника не визуализируются, что может быть 
доказано по отсутствию выбросов мочи [9, 10]. При этом 
описана патогномоничная триада эхографических при-
знаков агенезии обеих почек: отсутствие изображения 
структур почек плода в обычном месте и в местах воз-

можной эктопической локализации, отсутствие эхотени 
мочевого пузыря, маловодие в ранние сроки (до 17 нед. 
беременности) [4]. При несвоевременном диагностирова-
нии односторонней агенезии почки в антенатальном пе-
риоде, диагноз можно установить в постнатальном пери-
оде во время выполнения УЗИ почек и мочевого пузыря 
в декретированные сроки: 1 мес, 6 лет, 15 лет. 

Нормальный эмбриогенез органов мочеполовой 
системы

Мочеполовая система плода формируется из среднего 
зародышевого листка (мезодермы) и в процессе эмбрио-
нального развития сначала совместно открывается в об-
щую полость — клоаку. На 3-й неделе эмбрионального 
развития мезодерма дифференцируется на три части: 
дорсальную, вентральную и промежуточную. Дорсаль-
ная сегментированная часть представлена сомитами. 
Вентральная несегментированная часть разделяется на 
соматоплевру и спланхноплевру, образуя выстилку це-
ломической полости. Промежуточная часть соединяет 
дорсальную и вентральную части мезодермы. Имен-
но из промежуточной части мезодермы и формируются 
выделительные органы человека [11]. Далее в процессе 
онтогенеза органы мочевыделения проходят три последо-
вательные стадии развития с постепенным усложнением 
структуры: пронефрос, мезонефрос и метанефрос [12]. 
Пронефрос (предпочка) представляет собой несколько 
(8–10 штук) сегментарно расположенных эпителиальных 
трубочек, так называемых протонефридий: один конец — 
слепо замкнут, а на другом конце канальцы объединяются 
и формируют мезонефральный (вольфов) проток. У чело-
века предпочка не функционирует в качестве мочеобра-
зующего органа и вскоре после закладки подвергается 
обратному развитию, замещаются мезонефросами.

Мезонефрос (вольфово тело) представляет собой си-
стему из 20–25 сегментарных сильно извитых канальцев 
(метанефридий), которые расположены каудальнее про-
нефроса. Один конец канальца напоминает двустенную 
чашу, охватывающую сосудистый клубочек. Второй ко-
нец метанефридия впадает в выводной проток предпоч-
ки, который теперь уже называется мезонефральным 
протоком, или вольфовым протоком, открывающимся в 
клоаку. Метанефрос закладывается у зародыша на 4-й не-
деле эмбрионального развития. Он имеет двойное проис-
хождение: из метанефрогенной ткани и метанефрально-
го протока. Метанефрогенная ткань представляет собой 
не разделённые на сегментные ножки участки мезодер-
мы в каудальной части зародыша [12, 13]. На 5-й неделе 
эмбрионального развития в непосредственной близости 
от соединения мезонефрального протока с клоакой фор-
мируются зачатки мочеточников. На этой стадии ещё 
сохраняется связь мочеточников с клоакой. При продви-
жении в краниальном направлении зачаток мочеточника 
делится на две части. Первая часть даёт начало росту ло-
ханки, чашечек, а затем и собирательных канальцев, про-
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растая метанефрогенную ткань и стимулируя развитие 
почки. Одновременно идёт превращение нефрогенной 
ткани в почечную ткань. Вторая часть продвигается в ме-
танефрос, который мигрирует до уровня 12-го грудного 
и 4-го поясничного сегментов, где зачатки соединяются 
с надпочечниками. В процессе миграции у почек уста-
навливается временная сосудистая связь с крестцовыми 
и подвздошными артериями, а также с аортой. Происхо-
дит ротация всей почки, так что ворота оказываются ле-
жащими медиально. Каудальный конец мочеточникового 
зачатка постепенно достигает урогенитального синуса, 
отделяется от клоаки и трансформируется в пузырно-мо-
четочниковый сегмент. 

Эмбриогенез половых органов разделяют на 2 стадии: 
индифферентной закладки и дифференцировки по муж-
скому и женскому типу. На 4–5-й неделе внутриутробного 
периода определяются индифферентные половые железы 
(гонады), расположенные на вентральной поверхности 
мезонефроса в виде утолщённого валика целомического 
эпителия. На 5-й неделе эмбрионального развития вбли-
зи вольфова протока, вдоль латерального края первичной 
почки и мезонефрального протока формируется парамезо-
нефральный проток, или Мюллеров проток. На 7–8-й не-
деле эмбриогенеза начинается дифференцировка индиф-
ферентной гонад по мужскому или женскому типу, которая 
продолжается до конца 3-го месяца. В то же время кпереди 
от клоаки возникает половой бугорок. Из него впослед-
ствии развиваются наружные половые органы. При этом 
вначале их зачатки носят индифферентный характер. Диф-
ференцировка мужских половых органов происходит под 
влиянием тестостерона, который продуцируют интерсти-
циальные клетки (клетки Лейдига), расположенные в ме-
зенхиме между половыми тяжами яичка. Они начинают 
функционировать на 3-м месяце эмбриогенеза. Призна-
ком дифференцировки гонад по мужскому типу является 
начало формирования белочной оболочки, а также редук-
ция парамезонефральных протоков. После 10-й недели у 
девочек мезонефральные (вольфовы) протоки регресси-
руют, а у мальчиков они сохраняются и участвуют в фор-
мировании половых органов. Эти протоки превращаются 
в проток придатка, семявыносящий проток. Дистальный 
конец вольфова протока расширяется и образует ампулу 
семявыносящего протока, а из бокового выпячивания дис-
тального отдела мезонефрального протока развиваются се-
менные пузырьки, из их конечного суженного отдела фор-
мируется семяизвергающий проток, который открывается 
в простатическую часть мочеиспускательного канала. Из 
краниального отдела парамезонефрального (мюллерова) 
протока образуется придаток яичка, из слившихся каудаль-
ных отделов — предстательная маточка, остальные отделы 
этого протока редуцируются. У девочек половой бугорок 
превращается в клитор. Парамезонефральные (мюллеро-
вы) протоки продолжают своё развитие. Из краниального 
отдела образуются маточные трубы, а из их дистальных 
сросшихся частей  — матка и верхняя часть влагалища. 
Мезонефральные протоки к концу 3-го месяца регресси-
руют [13].

Пороки развития половой системы, сочетающиеся  
с агенезией почки

АгП возникает при нарушениях межтканевого взаимо-
действия между зачатком мочеточника и метанефрогенной 

тканью с 4-й по 8-ю неделю развития. К этому моменту ме-
зонефральные (вольфовы) протоки уже полностью сфор-
мированы, в отличие от парамезонефральных (мюллеро-
вых) протоков, которые развиваются только к 5-й неделе 
внутриутробного периода,  т. е. в период высокого риска 
возникновения пороков развития мочевыделительной си-
стемы. Соответственно, аномалии женской половой систе-
мы встречаются чаще с сопутствующей агенезией ипсила-
теральной почки. Односторонняя АгП часто сочетается с 
другими врождёнными аномалиями мочевыводящих пу-
тей и внепочечными аномалиями, включая генитальные. 

Пороки развития половых органов встречаются при 
односторонней АгП чаще, чем при любом другом типе 
пороков развития почек, поэтому дети с данными фор-
мами патологии требуют комплексного обследования 
мочеполовой системы, включая гениталии и органы 
малого таза. Во многих случаях при АгП отсутствует и 
семявыносящий проток, что подтверждает этиологиче-
скую роль врождённого отсутствия вольфова протока, 
препятствующего образованию зачатка мочеточника. 
Зачаток почки может сформироваться несмотря на от-
сутствие мочеточника, но канальцевая дифференциация 
происходит только по завершении слияния мочеточника 
с метанефрогенной тканью [13, 14]. Полное отсутствие 
одного парамезонефрального протока приведёт к истин-
ной однорогой матке с отсутствием фаллопиевой трубы, 
широкой связки и круглой связки на ипсилатеральной 
стороне. Неразвитость генитального гребня на этой же 
стороне объясняет отсутствие яичника. Меньшая сте-
пень недоразвития соответствующих эмбриональных 
структур может объяснить наличие двурогой матки с 
одним рудиментарным рогом, атрофией одной фаллопи-
евой трубы и гипоплазией влагалища. Сохранение пере-
городки между двумя сросшимися парамезонефральны-
ми протоками объясняет удвоение матки и влагалища. 

У девочек самыми распространёнными аномалиями 
половых органов являются истинная однорогая матка 
(65%), двурогая матка с одним рудиментарным рогом 
(7,3%), атрофия одной маточной трубы и яичника, отсут-
ствие или гипоплазия влагалища, удвоение влагалища 
[3–6, 13–16]. Об истинной однорогой матке, связанной с 
односторонней АгП, впервые сообщил Puech в 1885 г., в 
1938 г. Shumacker описал ещё 28 случаев с данной пато-
логией [3, 5, 14]. Из описанных наблюдений однорогой 
матки с одной стороны и АгП с другой в 56% случаев 
отмечалось отсутствие фаллопиевой трубы и яични-
ка на стороне АгП [17]. Из них в 17% случаев зареги-
стрировано отсутствие противоположной фаллопиевой 
трубы, яичника, широкой и круглой связок матки. При 
этом однорогая матка была справа, а агенезия половых 
органов и почки — слева [5, 18]. Девочки с однорогой 
или двурогой маткой в сочетании с АгП имели больше 
различных форм гинекологической патологии, таких как 
эндометриоз, чем девочки без АгП [3]. 

У мальчиков при односторонней АгП семенные пу-
зырьки, предстательная железа и придаток яичка могут 
быть рудиментарными или отсутствовать [19].

Другие формы патологии, сочетающиеся  
с односторонней агенезией почки

Нарушения активности развития зачатков моче-
точников сопровождаются формированием эктопии 
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и латерализации устья мочеточника, что приводит к 
развитию пузырно-мочеточникового рефлюкса или 
обструктивных уропатий [2, 20]. Пузырно-мочеточ-
никовый рефлюкс в единственную почку обнаружива-
ется у 24% лиц с АгП [1, 14, 21]. Сопутствующая ип-
силатеральная агенезия надпочечников наблюдается в 
8–10% случаев. Описана односторонняя АгП, связан-
ная с ипсилатеральным отсутствием семявыносящих 
протоков и гипоплазией семенного пузырька, а также 
наличием ипсилатерального расширенного тазового 
отдела мочеточника [2]. Приблизительно в 50–80% 
случаев дети с АгП имеют сопутствующие наруше-
ния с контралатеральной стороны: инфекционный 
процесс, обструкция или камни в мочевыводящих 
путях [5, 8, 22, 23]. Данные о признаках поражения 
почки, т.е. наличии артериальной гипертензии, ми-
кроальбуминурии и/или скорости клубочковой филь-
трации (СКФ) < 60 мл/мин/1,73 м2, определяются при 
обследовании детей с односторонней АгП. При этом 
артериальная гипертензия была выявлена у 16% боль-
ных, микроальбуминурия — у 21%, СКФ < 60 мл/
мин/1,73 м2 — у 10%, что указывает на хроническое 
заболевание почек стадии ≥ 3 [14, 23–29].

Генетические синдромы, сочетающиеся с АгП, в 
31% случаев ассоциируются с другими врождёнными 
и внепочечными аномалиями почек и мочевыводящих 
путей, включающими преимущественно пороки разви-
тия желудочно-кишечного тракта, например, полную 
дорсальную агенезию поджелудочной железы, сердца и 
скелетно-мышечной системы [5, 15, 30, 31]. При этом 
аномалии органов желудочно-кишечного тракта при 
агенезии одной почки были выявлены у 16% пациентов, 
сердца — у 14%, скелетно-мышечной системы — у 13%. 
Другие аномалии (неопущение яичка, гипоспадия и ано-
малии центральной нервной системы) зарегистрирова-
ны у 15% пациентов с АгП [14]. 

Известен синдром Herlyn–Werner–Wunderlich (син-
дром OHVIRA) — сочетанный порок развития мочепо-
ловой системы, характеризующийся различными ком-
бинациями удвоения матки и влагалища с формирова-
нием замкнутой вагины, с одной стороны, и агенезией 
ипсилатеральной почки и мочеточника [3, 5, 15, 32–34]. 
Этот синдром составляет 0,16–10,00% случаев анома-
лий развития и сопровождается односторонней АгП в 
43% случаев [32, 35], в 28% из которых имеется остаток 
мочеточника [24]. Обструкция влагалища и АгП чаще 
встречаются с правой стороны. Большинство пациен-
ток с синдромом OHVIRA при нормальном фенотипе 
наружных половых органов не имеют никаких прояв-
лений патологии до пубертатного периода. Заподозрить 
синдром в раннем детском возрасте можно при наличии 
гидрометрокольпоса у новорождённой девочки и выяв-
ленной АгП или кистозного образования в малом тазу 
[7, 14]. Урологические аномалии с контралатеральной 
стороны могут включать пузырно-мочеточниковый реф-
люкс, гидронефроз, мегауретер, удвоение чашечно-ло-
ханочной системы, уретероцеле [35]. 

Синдром Каллмана определяется как сочетание 
изолированного гипогонадотропного гипогонадизма и 
аносмии, при этом АгП возникает в 30% случаев с му-
тациями гена KAL1 [36, 37]. Распространённость этого 
синдрома составляет примерно 1 на 10 000 новорождён-

ных мальчиков и 1 на 50 000 девочек. Гипогонадизм 
обусловлен дефицитом продукции гонадотропин-ри-
лизинг-гормона в гипоталамусе и представляет собой 
третичную, гипоталамическую форму гипогонадизма. 
Недостаток гонадотропин-рилизинг-гормона приводит 
к вторичному дефициту лютеинизирующего и фоллику-
лостимулирующего гормонов, которые, в свою очередь, 
приводят к гипогонадизму. Аносмия является следстви-
ем гипоплазии или аплазии обонятельных (ольфактор-
ных) луковиц и обонятельного тракта [37]. 

Синдром Циннера — редкая врождённая аномалия 
развития, характеризующаяся триадой признаков: на-
личием кисты семенного пузырька, ипсилатеральной 
аплазией почки или АгП и обструкцией семявыносяще-
го протока. Эта аномалия протекает, как правило, бес-
симптомно и приводит к грозному осложнению — муж-
скому бесплодию [7, 38–40]. 

Синдром Майера–Рокитанского–Кюстера–Хаузе-
ра (СМРКХ) представляет собой нарушение внутриу-
тробного развития мюллеровых протоков, приводящее 
к аплазии влагалища и матки. Диагностируется у 1 из 
4500–5000 новорождённых девочек [7, 15]. Выделяют 
три варианта СМРКХ: типичная форма (тип А) — харак-
теризуется агенезией матки и влагалища при нормаль-
ном строении яичников и маточных труб (64%); атипич-
ная форма (тип B) — включает в себя полное отсутствие 
матки и влагалища, АгП, возможна дисфункция яични-
ков (24%); ассоциация MURCS — матка и/или влагали-
ще отсутствует, АгП, возможны дисфункция яичников, 
скелетные дефекты (12%) [41, 42].

Заключение

Генитальные аномалии встречаются при односторон-
ней АгП чаще, чем при любом другом типе пороков моче-
выделительной системы. Те пороки развития, которые об-
условлены отсутствием или аномалией мезонефрального 
протока, приводят к АгП и ипсилатеральным аномалиям 
половых органов. В результате тесной эмбриогенетиче-
ской связи мочевой и половой систем человека аномалии 
развития органов мочевой системы в 33% случаев связа-
ны с пороками развития половых органов, что в дальней-
шем может приводить к развитию бесплодия. 

Большинство пороков развития и синдромов протека-
ют у детей бессимптомно до полового созревания. Чрез-
вычайно важно тщательно наблюдать детей, рождённых 
с односторонней АгП, для исключения сопутствующих 
пороков и аномалий развития. С односторонней АгП 
могут сочетаться пороки не только мочеполового трак-
та, но и других органных систем. Следовательно, паци-
енты, у которых выявлена односторонняя АгП, должны 
вызывать настороженность у клиницистов.
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