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РЕЗЮМЕ
Клапан задней уретры — наиболее частая причина инфравезикальной обструкции у новорожденных мальчиков с распростра-
ненностью около 1:3800. Этиология мультифакториальна, связана с нарушением эмбриогенеза на 4-й неделе беременности 
при аномальном слиянии мезонефральных протоков с клоакой. Патогенез включает механическую обструкцию уретры, при-
водящую к повышению внутрипузырного давления, вторичным изменениям мочевого пузыря (гипертрофия детрузора, тра-
бекулярность), пузырно-мочеточниковому рефлюксу (до 50% случаев) и прогрессирующему поражению почек. Пренатальное 
ультразвуковое исследование позволяет диагностировать до 47% случаев по признакам: двусторонний уретерогидронефроз, 
мегацистис, симптом «замочной скважины», олиго-/ангидрамнион. Основой лечения является ранняя эндоскопическая абля-
ция клапана в первые месяцы жизни и начало медикаментозной терапии М-холиноблокаторами (оксибутинин), что улучшает 
уродинамику и прогноз. При невозможности первичной абляции применяется временное отведение мочи (катетеризация, ци-
стостомия). Долгосрочные осложнения включают формирование «клапанного мочевого пузыря» с нейрогенной дисфункцией, 
персистирующий пузырно-мочеточниковый рефлюкс, хроническую болезнь почек (развивается у 30–50% пациентов), что тре-
бует постоянного динамического наблюдения, уродинамического контроля, а в части случаев — аугментационной цистопла-
стики или заместительной почечной терапии. Пренатальная диагностика и раннее малоинвазивное вмешательство остаются 
ключевыми для улучшения исходов.
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ABSTRACT
The posterior urethral valve is the most common cause of infravesical obstruction in newborn boys with a prevalence of about 1 
in 3800. The etiology is multifactorial, associated with impaired embryogenesis in the 4th week of pregnancy with abnormal fusion 
of the mesonephral ducts with the cloaca. The pathogenesis includes mechanical obstruction of the urethra, leading to increased 
intravesical pressure, secondary changes in the bladder (detrusor hypertrophy, trabecularity), vesicoureteral reflux (up to 50% of cases) 
and progressive kidney damage. Prenatal ultrasound can diagnose up to 47% of cases based on the following symptoms: bilateral 
ureterohydronephrosis, megacystis, keyhole symptom, oligo-/anhydramnion. The basis of treatment is early endoscopic valve ablation in 
the first months of life and the initiation of drug therapy with M-holinoblockers (oxybutynin), which improves urodynamics and prognosis. 
If primary ablation is not possible, temporary urine withdrawal (catheterization, cystostomy) is used. Long-term complications include 
the formation of a “valvular bladder” with neurogenic dysfunction, persistent vesicoureteral reflux, chronic kidney disease (develops in 
30–50% of patients), which requires constant dynamic monitoring, urodynamic control, and in some cases, augmentation cytoplasty or 
renal replacement therapy. Prenatal diagnosis and early minimally invasive intervention remain key to improving outcomes.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
История изучения проблемы инфравезикальной об-

струкции, вызванной клапаном уретры, насчитывает более 
300 лет. Врожденный клапан задней уретры был впервые 
описан Джованни Баттиста Морганьи в 1717 году [39]. Наи-
более часто первое упоминание о клапанах задней уретры 
как о клапанообразных складках слизистой оболочки в ре-
зультатах аутопсии датируется 1802 годом, однако иссле-
дователь не сделал вывод о какой-либо клинической значи-
мости этих находок [35]. В дальнейшем имелись единичные 
сообщения об обнаружении этой структуры в результате 
вскрытий [2]. В 1870 году опубликованы результаты иссле-
дования полулунных клапанов мочеиспускательного канала 
у детей, а в 1875 году дано всестороннее описание клапа-
нов как патологического явления и предложена гипотеза его 
происхождения [48]. Первые случаи прижизненной диагно-
стики клапана задней уретры и их успешного лечения опи-
саны в 1913 году. Несколько позднее была представлена 
и по сей день актуальная классификация клапанов задней 
уретры у детей [54].

ЭТИОЛОГИЯ, ЭМБРИОЛОГИЯ, 
КЛАССИФИКАЦИЯ И ЭПИДЕМИОЛОГИЯ

Точная этиология возникновения задних уретральных 
клапанов неизвестна, но, по-видимому, это мультифактори-
альная эмбриопатия. Семейное наследование встречается 
нечасто, но имеются описания таких случаев [12]. В эмбрио-
генезе самый каудальный конец вольфова протока впадает 
в примитивную клоаку на месте будущего семенного хол-
мика в задней уретре. У здоровых мужчин остаточными 
структурами этого процесса являются задние уретральные 
складки, называемые plicae colliculi [41]. Гистологические 
исследования показывают, что клапан задней уретры (КЗУ) 
формируется примерно на 4-й неделе беременности, когда 
вольфов проток сливается с развивающейся клоакой. Если 
впадение мезонефральных протоков в клоаку аномальное 
или происходит слишком дистально, нормальная миграция 
протоков нарушается, и они сливаются спереди от семен-
ного бугорка, что приводит к образованию аномальных 
гребней или складок, которые, как полагают, являются ис-
точником 95% КЗУ [24]. Этот тип называется КЗУ I типа. 
Хотя Hugh Young описал II тип КЗУ, большинство детских 
урологов считают, что это не обструктивные клапаны, а про-
сто гипертрофия складок слизистой оболочки шейки моче-
вого пузыря. Клапаны III типа составляют оставшиеся 5% 
и представляют собой кольцевидную мембрану, находящу-
юся дистально по отношению к семенному бугорку, с пер-
форацией в центре. Причиной клапанов III типа является 
неполное растворение урогенитальной мембраны [24].

Классификация клапанов задней уретры по H. Young 
[54] включает три типа.

1. Клапаны I типа. Выявляются у 90–95% пациентов 
в виде парусовидных складок, которые исходят из гребня 
уретры (crista urethralis urethrae masculinae — продольная 
складка на задней стенке уретры, идущая от язычка моче-

вого пузыря через простатическую уретру), проходят в дис-
тальном направлении, огибая с обеих сторон семенной бу-
горок, и сливаются перед мембранозным отделом уретры.

2. Клапаны II типа. Представляют собой естественные 
складки слизистой оболочки, проходящие от семенного бу-
горка к мочепузырной шейке. Обнаруживаются редко. По-
скольку практически никогда не влияют на пассаж мочи по 
уретре, считаются вариантом анатомической нормы.

3. Клапаны III типа. Диагностируются в 5–10% случа-
ев. Представлены сплошной диафрагмой или кольцевид-
ной мембраной с центральным отверстием, расположенны-
ми на уровне семенного бугорка или несколько дистальнее 
по ходу уретры. Могут существенно ограничивать моче-
испускание [54].

В настоящее время целесообразность использования 
классификации Н. Young является предметом дискуссии, 
поскольку в некоторых случаях выявляемые при цистоско-
пии клапаны не могут быть отнесены ни к одному типу кла-
панов по Young [3].

При КЗУ имеются поражения мочевой системы различ-
ной тяжести, которые зависят от степени обструкции. Пато-
логический процесс не ограничивается лишь транзиторной 
инфравезикальной обструкцией, но врожденная обструкция 
мочевыводящих путей в критический момент органогенеза 
может иметь значительное влияние на функцию почек, мо-
четочников и мочевого пузыря [11].

Макроскопическое появление клапана задней уретры 
является первичной патологией, вызывающей механиче-
скую обструкцию мочеиспускательного канала, приводящую 
к последующим вторичным изменениям. Выраженность 
этих изменений зависит от степени и времени появления 
первичной обструкции [32].

С 20-й недели гестации почки плода обеспечивают 
90% амниотической жидкости. Достаточное количество ам-
ниотической жидкости имеет жизненно важное значение 
для развития легких и скелета [49]. Выраженное маловодие 
или ангидрамнион, вызванный снижением диуреза, приво-
дит к уменьшению полости матки, как следствие возникает 
сдавление плода, что препятствует нормальному росту и 
расширению грудной клетки плода, в свою очередь обуслов-
ливая гипоплазию легких и деформацию мягких тканей [19, 
32]. Типичный фенотип плода на фоне олиго/ангидрамниона 
включает низко посаженные уши, широко посаженные гла-
за, микрогнатию, контрактуры конечностей и косолапость 
(последовательность Поттера) [16]. Для полного и правиль-
ного разветвления бронхиального дерева и формирования 
альвеол необходим соответствующий объем амниотической 
жидкости (вырабатываемой почками). Растяжение мочевого 
пузыря и мочевой асцит увеличивают объем живота плода и 
нарушают развитие мышц брюшной стенки, что приводит к 
появлению сморщенного живота. Спонтанная декомпрессия 
верхних мочевыводящих путей может привести к мочевому 
асциту, паранефральной или перинеальной уриноме [5, 32]. 
Высокая степень маловодия, азотемия и тяжелая гипопла-
зия легких могут привести к гибели плода.
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Обструкция задней уретры приводит к повышению 
внутрипузырного давления, прогрессирующему утолщению 
мышц (гипертрофия и гиперплазия), траберкулярности, об-
разованию дивертикулов и, в тяжелых случаях, образова-
нию паравезикальной или парауретральной уриномы. Не-
которые авторы считают, что большой дивертикул мочевого 
пузыря обеспечивает некоторую степень защиты верхних 
мочевых путей из-за механизма сброса давления, который 
связан с хорошим прогнозом [8, 41]. Однако имеются публи-
кации, в которых сообщается, что образование дивертикула 
мочевого пузыря или уриномы в дальнейшем не имело раз-
личий в проценте развития терминальной почечной недо-
статочности в сравнении с группой, в которой этих ослож-
нений не наступало [27]. В мочевом пузыре с выраженной 
трабекулярностью наблюдается увеличение коллагеновых 
и соединительнотканных элементов. Это приводит к сле-
дующим изменениям: высокое внутрипузырное давление, 
увеличение объема остаточной мочи, повышение давле-
ния при микции и дисфункция мочевого пузыря даже после 
абляции клапанов [32].

Расширение мочеточника может возникнуть при КЗУ 
из-за пузырно-мочеточникового рефлюкса (ПМР). Он при-
сутствует у 50% пациентов с КЗУ. ПМР может возникать как 
первично ввиду патологии уретеро-везикального сегмента, 
так и вторично ввиду высокого внутрипузырного давления 
[41]. Значительная часть пузырно-мочеточникового реф-
люкса разрешается после устранения обструкции [17].

Патология почек включает гидронефроз и прогрессиру-
ющее поражение почек. Гидронефроз обусловлен: 1) пузыр-
но-мочеточниковым рефлюксом; 2) обструкцией — высокое 
внутрипузырное давление, которое передается на мочеточ-
ник и почку посредством гидростатического давления; 3) ано-
мальное развитие мочеточникового зачатка, приводящее к 
дисплазии почки и расширению полостной системы.

Повреждение почек обусловлено следующими двумя 
факторами. 

1)  Дисплазия почек, вероятно, вызвана повреждением 
в раннем фетальном периоде или аномалиями эм-
бриогенеза. Она проявляется микрокистами, которые 
встречаются в основном в периферической корковой 
зоне. Гистологические данные включают дезоргани-
зацию почечной паренхимы, наличие эмбриональных 
канальцев, кист, а также наличие мезенхимальной 
соединительной ткани. Эти изменения необратимы и 
являются причиной почечной недостаточности. 

2)  Обструктивная уропатия — повреждение почек из-за 
инфравезикальной обструкции приводит к дисфунк-
ции как клубочков, так и канальцев с уменьшением 
скорости клубочковой фильтрации, снижению функ-
ции почек, фиброзу и рубцеванию почечной парен-
химы, повреждению канальцев, что вызывает нару-
шение концентрации и закисление мочи. Вследствие 
этого повышается диурез, увеличиваются потери 
натрия и возникают электролитные нарушения. Эти 
изменения потенциально обратимы [22].

Частота возникновения КЗУ составляет примерно 
1:3800 живорожденных мальчиков. КЗУ является наиболее 
частой причиной инфравезикальной обструкции у новорож-
денных мальчиков [13].

ДИАГНОСТИКА
Ранняя диагностика КЗУ стала возможной с появле-

нием пренатального ультразвукового исследования (УЗИ) 
плода. В настоящее время до 46,9% КЗУ обнаруживается 
во время пренатального скрининга [37]. Подозрение на 
КЗУ до 24-й недели беременности связано с повышенным 
рис ком перинатальной смертности и поражения почек [30]. 
Основными признаками УЗИ, указывающими на КЗУ, явля-
ются двусторонний гидронефроз, мегацистис с утолщением 
стенки (>3 мм) и расширение задней уретры (симптом за-
мочной скважины) [9, 15]. Немаловажным прогностическим 
симптомом может быть олиго/ангидрамнион [14].

Постнатальная диагностика заключается в проведе-
нии УЗИ, микционной цистографии и видеоцистоскопии, 
которая остается «золотым стандартом» подтверждения 
диагноза.

ЛЕЧЕНИЕ
Пренатальное лечение. Исходя из положений пато-

физиологии, большие надежды возлагались на фетальную 
хирургию и методику везикоамниотического шунтирования. 
Однако рандомизированное международное многоцентро-
вое исследование показало неубедительные результаты 
относительно реального долгосрочного улучшения функции 
почек у пациентов, получавших это лечение. Более того, 
частота осложнений после этой процедуры составляла 21–
59% [40]. Недавно были предложены еще две внутриутроб-
ные методики: абляция клапана с помощью цистоскопии и 
везикостомия с помощью открытой фетальной хирургии. 
Одна ко обе методики коррелируют с высокой материнской 
и перинатальной заболеваемостью [31, 51]. Со стороны ма-
тери отмечаются такие осложнения, как преждевременный 
разрыв плодных оболочек, а со стороны плода — миграция 
везикоамниотического шунта, эвентрация петли кишки и 
сальника в амниотическую полость, уринома, перфорация 
кишки. В 50% случаев происходило прерывание беремен-
ности ввиду гибели плода после выполнения фетального 
вмешательства [51].

На данный момент нет четких параметров для прогно-
зирования будущей функции почек. Фетальная хирургия 
может быть предложена в отдельных случаях в качестве 
альтернативного метода лечения после подробного кон-
сультирования родителей [24].

Постнатальное лечение. Ранний этап хирургического 
лечения клапана задней уретры заключался в обширных 
травматичных открытых вмешательствах на уретре. Вместе 
с клапаном иногда удалялась гипертрофированная шейка 
мочевого пузыря, что приводило к тотальному недержанию 
мочи [42]. Промежностная уретропластика по Хольцову вы-
полнялась вплоть до 1990-х годов [2].
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Современный этап хирургического лечения КЗУ начал-
ся с внедрения видеоэндоскопических технологий в дет-
скую урологию. Сегодня новорожденные с подозрением на 
КЗУ в пренатальном периоде находятся под наблюдением 
в специализированных многопрофильных центрах. В мень-
шем проценте случаев КЗУ диагностируется в более позд-
нем возрасте из-за наличия гетерогенных мочевых симпто-
мов, таких как инфекции мочевыводящих путей, недержа-
ние мочи, вялая струя мочи и энурез. Существует мнение, 
что у этих пациентов может быть лучший почечный исход 
[13]. Однако исследователи не обнаружили существенных 
различий в долгосрочных результатах между пациентами с 
ранней и поздней диагностикой КЗУ. Единственное реаль-
ное различие между двумя группами касалось инфекций 
мочевыводящих путей, которые чаще встречались в группе 
с постнатальной диагностикой [50]. Напротив, опубликова-
ны данные, что пациенты с поздней диагностикой КЗУ име-
ют худший прогноз из-за длительного воздействия на почки 
более высокого давления [46].

У новорожденного с подозрением на КЗУ первостепен-
ной задачей при рождении является дренирование мочево-
го пузыря путем установки трансуретрального катетера. За-
тем необходимо провести микционную цистоуретрографию 
для подтверждения диагноза, если состояние пациента 
позволяет провести это исследование. После стабилиза-
ции состояния пациента (электролитные, дыхательные, по-
чечные нарушения) видеоцистоскопия может подтвердить 
данные микционной цистографии и перейти из диагности-
ческой процедуры в лечебную. Следует выполнить эндо-
скопическую абляцию или резекцию клапана [21]. Абляция 
клапана в первые несколько месяцев жизни имеет лучшие 
долгосрочные результаты с точки зрения уродинамики, 
ПМР и улучшения или разрешения уретерогидронефроза 
[21, 34, 53]. Некоторым новорожденным невозможно вы-
полнить раннюю абляцию клапана из-за малого калибра их 
уретры. В таких случаях следует применять постепенную 
дилатацию уретры посредством этапной замены уретраль-
ных катетеров с увеличением их калибра [53]. Методы раз-
рушения КЗУ включают электрокоагуляцию, «холодный» 
нож или лазерную инцизию/фульгурацию. После выполне-
ния абляции клапана в мочевой пузырь устанавливается 
уретральный катетер подходящего диаметра, и начинается 
медикаментозная терапия М-холиноблокаторами (оксибу-
тинин) в дозе 0,2 мг на килограмм трижды в день [4, 7].

Отведение мочи. В некоторых случаях первичная 
абляция клапана невозможна. В такой ситуации отведение 
мочи должно быть выполнено с помощью уретрального ка-
тетера, надлобковой цистостомии или временной везико-
стомии. Вопрос выбора метода деривации мочи остается 
дискутабельным [34, 45]. Последние исследования говорят 
о том, что везикостомия не улучшает прогноз и не снижает 
частоту развития почечной недостаточности в группе паци-
ентов с тяжелой степенью нарушения функции верхних мо-
чевых путей, пузырно-мочеточниковым рефлюксом высоких 
степеней, рецидивирующей инфекцией мочевых путей [45].

Периодическая катетеризация. При сохраняющейся 
дисфункции мочеиспускания, хронической задержке мочи, 
рецидивирующей инфекции мочевой системы, сохраняю-
щемся пузырнозависимом ПМР пациентам рекомендуется 
проведение чистой периодической катетеризации мочевого 
пузыря. Исследования показывают, что чистая периодиче-
ская катетеризация позволяет уменьшить частоту ослож-
нений, связанных с нейрогенной дисфункцией клапанного 
мочевого пузыря и стабилизировать почечную функцию или 
отсрочить необходимость проведения заместительной по-
чечной терапии [38].

Аугментационная цистопластика. Независимо от 
проводимого лечения примерно у 1/3 пациентов с клапаном 
задней уретры наступает хроническая почечная недоста-
точность [18]. Проблема усугубляется полиурией и развити-
ем клапанного мочевого пузыря высокого давления и низкой 
емкости [36]. Аугментационная цистопластика позволяет 
создать резервуар низкого давления и достаточной емко-
сти, тем самым избавить пациентов от недержания мочи, 
стабилизировать или улучшить почечную функцию, что, в 
свою очередь, позволяет отсрочить или предотвратить не-
обходимость трансплантации почки у этих детей [10].

Лечение ПМР. Несмотря на значимую частоту ПМР при 
КЗУ (от 48 до 66% [24]), спонтанное разрешение рефлюкса 
наступает в 27–79% случаев, от 2 недель до более чем од-
ного года после абляции клапана [26, 43]. Принципы EAU–
ESPU предполагают профилактическое применение анти-
биотиков у мальчиков с высокой степенью ПМР и КЗУ [23]. 
Обрезание крайней плоти может благоприятно влиять на 
снижение числа фебрильных инфекция мочевыводящих пу-
тей (ИМВП) [25]. В случаях, когда у пациентов после разру-
шения КЗУ сохраняется ПМР и отмечаются повторяющиеся 
эпизоды фебрильных ИМВП или прогрессирует почечная 
недостаточность, показано оперативное лечение — эндо-
скопическая коррекция или реимплантация мочеточника [6, 
33]. У пациентов с КЗУ, у которых развивается манифестная 
инфекция мочевыводящих путей, хороший результат может 
дать раннее создание континентной аппендиковезикостомы 
по Митрофанову [44].

ИСХОДЫ
Клапанный мочевой пузырь. Концепция клапанного 

мочевого пузыря была сформулирована в 1980-х годах. 
Он был описан как толстостенный, плохо растяжимый мо-
чевой пузырь с высоким давлением покоя, который приво-
дит к уретерогидронефрозу и почечной недостаточности 
[44]. В серии исследований уродинамики у этих пациентов 
было выявлено три основных уродинамических паттерна, 
которые являются развитием одной и той же нейрогенной 
дисфункции мочевого пузыря, изменяясь с возрастом па-
циентов [20, 29]. У младенцев имеется снижение функцио-
нальной емкости мочевого пузыря и гиперактивность де-
трузора. На протяжении следующих 1–3 лет увеличивается 
емкость мочевого пузыря и сохраняется гиперактивность, 
повышается объем остаточной мочи. К возрасту 4–12 лет 
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объем мочевого пузыря также увеличивается, гиперактив-
ность исчезает, а сократительность детрузора снижается и 
нарастает объем остаточной мочи [47].

Почечная недостаточность. У детей с КЗУ два основ-
ных фактора, провоцирующих развитие хронической болез-
ни почек (ХБП): нарушение нефрогенеза и нейрогенная дис-
функция мочевого пузыря, которые могут сохраняться даже 
после трансуретральной резекции клапана [1, 44]. В различ-
ных исследованиях сообщается, что хроническая почечная 
недостаточность наступает примерно у 30–50% пациентов с 
КЗУ. Недавние отчеты многоцентровых когортных исследо-
ваний в Соединенных Штатах Америки, включающие 274 [38] 
и 685 [28] пациентов, представили новые данные об эпиде-
миологии ХБП и терминальной стадии болезни почек у детей 
с КЗУ. В возрасте 1, 5 и 15 лет — 7, 12 и 20% детей соот-
ветственно нуждались в заместительной почечной терапии. 
В другом исследовании с участием 35 младенцев к возрасту 
10 лет у 50% из них развилась ХБП II–IV стадии, а 15% де-
тей нуждались в заместительной почечной терапии [18]. Еще 
одно исследование за период с 2002 по 2011 год установило, 
что 11% детей на заместительной почечной терапии в Се-
верной Америке имели диагноз КЗУ, что подчеркивает высо-
кое социально-экономическое бремя этого заболевания [52]. 
Хотя цифры в разных отчетах отличаются, доля пациентов с 
ХБП (до 50%) и терминальной почечной недостаточностью 
(до 20%) достаточно высока, что диктует необходимость по-
стоянного наблюдения детского нефролога с выполнением 
уродинамических исследований всем детям с КЗУ. Прогно-
стическими неблагоприятными факторами развития ХБП яв-
ляются: раннее проявление КЗУ, повышение сывороточного 
креатинина выше 1 мг/дл, ПМР III степени и более, рециди-
вирующие фебрильные инфекции мочевой системы, диспла-
зия почек и нейрогенная дисфункция мочевого пузыря [18].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, клапан задней уретры — серьезная 

врожденная аномалия, способная приводить к прогресси-

рующему поражению почек и мочевого пузыря. Современ-
ная тактика ее лечения основана на ранней диагностике 
с помощью пренатального УЗИ и выполнении малоинва-
зивной эндоскопической абляции клапана в первые ме-
сяцы жизни. Несмотря на совершенствование методов 
этого вмешательства, у значительной части пациентов 
сохраняется риск развития хронической болезни почек и 
дисфункции мочевого пузыря, что требует длительного 
мультидисциплинарного наблюдения. Дальнейшие иссле-
дования необходимы для стандартизации подходов к ле-
чению и улучшения его долгосрочных результатов у детей 
с данной патологией.
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