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Резюме
Аномалия развития стебля тела является тяжелым врожденным пороком развития и характеризуется значи-
тельным дефектом передней брюшной стенки с наличием выраженных изменений позвоночника и гипоплазией 
или аплазией пуповины. В статье представлены случаи аномалии развития стебля тела у плодов, диагностика 
которых была осуществлена при раннем пренатальном ультразвуковом исследовании и на этапе патологоана-
томического вскрытия абортированного материала.
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Abstract
Anomaly in the development of the body stem is a serious congenital developmental defect and characterized by a 
significant defect of the anterior abdominal wall with pronounced changes in the rachis and hypoplasia or aplasia of 
the umbilical cord. 
The paper describes cases of anomalies in the development of the body stem in fetuses, the diagnosis of which was 
carried out during early prenatal ultrasound and at the stage of postmortem autopsy of the aborted material.
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Введение
Аномалия развития стебля тела является 

летальным врожденным пороком развития и ха-
рактеризуется обширным дефектом передней 
брюшной стенки, выраженным кифосколиозом и 
рудиментарной пуповиной. Частота встречаемо-
сти аномалии составляет в среднем 1 случай на 
14273 новорожденных [1–3].

Аномалия развития стебля тела обусловли-
вается неправильным развитием цефалической, 
каудальной и латеральной эмбриональных за-
кладок туловища. Недостаточность полной экс-
траэмбриональной целомической облитерации 
объясняет отсутствие образования пуповины 
и слияния амниоперитонеальной мембраны с 
плацентарной хорионической пластиной. Со-
держимое брюшной полости персистирует в экс-
траэмбриональный целом. Амнион и хорион сли-
ваются только по краю плаценты [1, 4].

С появлением современных ультразвуковых 
аппаратов пренатальная ультразвуковая диагно-
стика дает возможность диагностировать выра-
женные пороки развития, в том числе и анома-
лию развития стебля тела, в конце I триместра 
беременности, в сроках 11–14 недель [5].

Пренатальная диагностика аномалии разви-
тия стебля тела базируется на определении ряда 
патологических ультразвуковых признаков: фик-
сированного  положения плода из-за короткой ру-
диментарной пуповины, обширного дефекта пе-
редней брюшной стенки с эвентрацией органов 
брюшной полости, абдоминально-плацентарно-
го прикрепления органов, кифосколиотического 
искривления позвоночника, отсутствия свобод-
ных петель пуповины, расположения верхней 
половины туловища  в амниотической полости, а 
нижней части — в хориальной полости [4, 6–12].

Почти всегда аномалия развития стебля тела 
сочетается с пороками развития других систем 
органов: дефектами нервной трубки, атрезией ки-
шечника, пороками мочеполовой системы и опор-
но-двигательного аппарата, аномалиями грудной 
клетки, перикарда, сердца, печени и легких. Обыч-
но отсутствует одна из пуповинных артерий [1].

Но в то же время ряд вопросов ранней пре-
натальной дифференциальной диагностики 
остается открытым. В раннем сроке беременно-
сти  могут возникать определенные трудности 
дифференциальной диагностики аномалии сте-
бля тела прежде всего с такими пороками раз-
вития, как гастрошизис, омфалоцеле, OEIS-ком-
плекс (omphalocele — грыжа пупочного канатика, 
exstrophy of bladder — экстрофия мочевого пу-
зыря, imperforate anus — атрезия ануса, sacral 
abnormalities — пороки развития крестца), син-
дром расщелины туловища и пороки конечно-
стей, амниотические тяжи [4, 6, 13–15].

Последующее патоморфологическое ис-
следование абортивного материала позволяет 
подтвердить пренатально диагностированную 
аномалию, а в ряде случаев и выявить ряд до-
полнительных врожденных пороков развития.

Редкость, специфичность и особенности 
подхода к верификации аномалии развития сте-
бля тела вызывают постоянный интерес как у 
специалистов пренатальной диагностики, так и 
у патологоанатомов, в связи с этим считаем це-
лесообразным привести описание собственных 
наблюдений. 

Материалы и методы
Во всех случаях пренатальная диагности-

ка осуществлялась при скрининговом ультраз-
вуковом исследовании беременных женщин. 
УЗ-диагностика проводилась в учреждении 
«Гомельский областной диагностический меди-
ко-генетический центр с консультацией «Брак и 
семья» на аппаратах экспертного класса Voluson 
730 exp. и высокого класса Ugeo WS 80A c ис-
пользованием трансабдоминального и трансва-
гинального датчиков.

Ультразвуковая оценка анатомии плода про-
водилась согласно протоколу ультразвукового ис-
следования плода в I триместре беременности.

По каждому случаю выявленного врожден-
ного порока развития было проведено прена-
тальное консультирование, в связи с тяжестью 
патологии и невозможностью хирургической 
коррекции данных состояний пациенткам было 
рекомендовано прерывание беременности по 
медико-генетическим показаниям.

Абортированный материал направлялся для 
проведения патологоанатомического исследова-
ния и был представлен последом и плодом. 

Для верификации пренатально установлен-
ного врожденного порока развития проводились 
патологоанатомические вскрытия с учетом реко-
мендаций по проведению аутопсий плодов I и II 
триместра беременности [16, 17]. 

Для последующего гистологического иссле-
дования фрагменты внутренних органов плодов 
и ткани последов (плацента, оболочки и пупови-
на) фиксировались в 10-процентном растворе 
формалина с последующей заливкой в парафин 
по стандартной методике. Гистологические сре-
зы толщиной 4–5 мкм окрашивались гематокси-
лином и эозином. Изучение микропрепаратов 
проводилось с помощью световой микроскопии 
на микроскопе Karl Zeizz Axiostar plus.  

Результаты
Клинический случай 1
Беременная Б., 42 года. Настоящая бере-

менность одиннадцатая, в анамнезе восемь 
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срочных родов, два прерывания беременности 
по медицинским показаниям по поводу неразви-
вающейся беременности. Соматический анам-
нез пациентки не отягощен. Брак неродственный. 
Производственных вредностей не выявлено. В 
течение настоящей беременности — угроза пре-
рывания в 8 недель.

При первом скрининговом ультразвуковом 
исследовании в сроке беременности 12,4 недели 
были выявлены врожденные пороки развития у 
плода: врожденный порок сердца — двухкамер-
ное сердце, передняя брюшная стенка и крест-

цовый отдел позвоночника не визуализируются, 
нижнегрудной и поясничный отделы деформи-
рованы, пуповина не визуализируется, мочевой 
пузырь определяется за пределами малого таза 
плода (рисунок 1). 

Заключение: срок беременности по УЗ-дан-
ным 12,4 недели. Множественные врожденные 
пороки развития плода: отсутствие передней 
брюшной стенки, агенезия крестца, экстрофия 
мочевого пузыря, экстрофия клоаки. Высокий 
риск по болезни Дауна.

Рисунок 1. Ультразвуковое изображение плода пациентки Б.: передняя брюшная стенка 
и крестцовый отдел позвоночника не визуализируются (указано стрелками)

Figure 1. Fetal ultrasound image of patient B.: the anterior abdominal wall  
and the sacral spine are not visualized (indicated by arrows) 

Данные патологоанатомического  
исследования. Плод женского пола. У пло-
да определяется обширный дефект передней 
брюшной стенки с выходом части печени, петель 
тонкой кишки и кистозно расширенной толстой 
кишки, экстрофия мочевого пузыря. Атрезия 
ануса. Края дефекта сращены с оболочками по-
следа, в которых определяется рудиментарная 
пуповина длиной 3,0 см, кифосколиотическая 
деформация нижнегрудного-крестцового отдела 
позвоночника (рисунок 2). 

Длина тела плода и теменно-копчиковая 
длина не определялись из-за выраженной де-
формации позвоночника. Окружность головы — 
113 мм. Масса плода — 80,0 г. Длина стопы — 
17 мм. В соответствии с антропометрическими 
показателями возраст плода — около 15 недель 
беременности.

Внутренний осмотр. Сердце размерами 
0,8 × 1,3 × 0,7 см. Имеется единый общий же-

лудочек с толщиной стенки до 0,2 см. Дефект 
межпредсердной перегородки — до 0,3 см. 
Толстая кишка в дистальных отделах кистозно 
изменена, расширена до 1,5 см, с экстрофией. 
Атрезия прямой кишки. Печень деформирова-
на, частично расположена экстраабдоминально.  
Мочевой пузырь расширен, диаметром до 2,0 см, 
определяется выпячивание слизистой оболочки 
задней стенки мочевого пузыря в надлобковой 
области. Кифосколиотическая деформация в 
нижнегрудном-крестцовом отделе позвоночника. 
Гипоплазия костей таза.

Макроскопическое описание последа. Пла-
цента размерами 8,0 × 8,5 × 1,0 см, массой 57,0 г. 
Пуповина длиной 3,0 см, проходит в отечных, се-
роватого цвета оболочках, свободные петли пу-
повины не определяются.

Микроскопическое исследование последа. 
Плацента незрелая, соответствует сроку геста-
ции. Аплазия артерии пуповины (рисунок 3).
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Рисунок 2. Фенотип плода:

а — вид спереди: обширный дефект брюшной стенки (указано стрелкой); 
б — вид сзади: кифосколиотическая деформация позвоночника (указано стрелкой)

Figure 2. Clinical case 1. Fetal phenotype: 
a — front view: large abdominal wall defect (indicated by an arrow);  

b — back view: kyphoscoliotic deformation of the spine (indicated by an arrow)

     
Рисунок 3. Врожденная патология пуповины:

а — макроскопическая картина: рудиментарная пуповина (указано стрелкой); 
б — микроскопическая картина: аплазия артерии пуповины. Окраска: гематоксилин и эозин. Увеличение: ×50

Figure 3. Congenital pathology of the umbilical cord:   
a — macroscopic view: rudimentary umbilical cord (indicated by an arrow); 

b — microscopic view: aplasia of the umbilical artery. Staining hematoxylin and eosin. Magnification: x 50

Клинический случай 2
Беременная Д., 21 год. Настоящая беремен-

ность первая. Соматический анамнез пациентки 
не отягощен. Брак неродственный. Супруги про-
изводственных вредностей не имеют. 

Первое скрининговое ультразвуковое ис-
следование проводилось в сроке беременности 
12,1 недели, были выявлены врожденные поро-
ки развития у плода: отсутствие передней брюш-
ной стенки с выходом органов брюшной полости 
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в амниотическую жидкость, врожденный порок 
сердца — дефект межжелудочковой перегород-
ки, позвоночник искривлен в поясничном отделе, 
короткая пуповина (рисунок 4).

Заключение: срок беременности по УЗ-дан-
ным 12,1 недели, множественные врожденные 
пороки развития — аномалия стебля тела.

 
Рисунок 4. Ультразвуковое изображение плода пациентки Д.: отсутствие передней брюшной стенки с выходом органов 

брюшной полости в амниотическую жидкость (указано стрелкой)
Figure 4. Fetal ultrasound image of patient D.: absence of the anterior abdominal wall with the exit of the abdominal organs into the 

amniotic fluid (indicated by an arrow)

Данные патологоанатомического  
исследования. Плод мужского пола. У плода — 
обширный дефект передней брюшной стенки с 
выходом части печени, петель тонкой и толстой 
кишки. Атрезия ануса. Кифосколиотическая де-
формация нижнегрудного-крестцового отдела 
позвоночника. Края дефекта сращены с после-
дом, пуповина отсутствует (рисунок 5).

Длина тела плода и теменно-копчиковая 
длина не определялись из-за выраженной де-
формации позвоночника. Окружность головы — 
77 мм. Масса плода — 9,28 г. Длина стопы —  
10 мм. В соответствии с антропометрическими 
показателями возраст плода — около 12 недель 
беременности.

Внутренний осмотр. Сердце размерами 
0,4 × 0,5 × 0,3 см. Имеется дефект межжелудоч-
ковой перегородки до 0,2 см. Атрезия прямой 
кишки.  Печень деформирована, частично рас-
положена вне брюшной полости.  Кифосколиоти-
ческая деформация в нижнегрудном-крестцовом 
отделе. Гипоплазия костей таза.  

Макроскопическое описание последа. Пла-
цента размерами 7,5 × 7,0 × 1,0 см, массой 37,0 г. 
Пуповина отсутствует. Оболочки отечные, серо-
ватого цвета, прикрепляются непосредственно к 
передней брюшной стенке плода (рисунок 6). 

Микроскопическое исследование последа. 
Плацента незрелая, соответствует сроку геста-
ции. Пуповина отсутствует.

Клинический случай 3
Беременная Ш., 32 года. Настоящая беремен-

ность вторая, в анамнезе одни неосложненные 
роды здоровым ребенком. Соматический анам-
нез пациентки не отягощен. Брак неродственный. 
Производственные вредности не выявлены.

При ультразвуковом исследовании были вы-
явлены врожденные пороки развития у плода: 
определяется большой дефект передней брюшной 
стенки с выходом внутренних органов, которые не-
посредственно прикрепляются к плаценте, свобод-
ная часть пуповины отсутствует (рисунок 7).

Заключение: срок беременности по УЗ-дан-
ным 12,1 недели, множественные врожденные 
пороки развития — аномалия стебля тела.

Данные патологоанатомического иссле-
дования. Плод женского пола.  У плода определя-
ется обширный дефект передней брюшной стен-
ки с выходом желудка, петель тонкой и толстой 
кишки, части печени. Атрезия ануса. Деформация 
нижних отделов туловища плода. Края дефекта 
сращены с последом, имеется гипоплазированная 
пуповина длиной 3,5 см, без свободных петель, 
проходящая в оболочках последа (рисунок 8). 
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Рисунок 5. Аномалия стебля тела, фенотип плода:
а — вид спереди: эвентрация органов брюшной полости (указано стрелкой); 

б — вид сзади: выраженная кифосколиотическая деформация позвоночника в нижнегрудном 
 и пояснично-крестцовом отделах (указано стрелкой)

Figure 5. Clinical case 2. Body stem anomaly, fetal phenotype: 
a — front view: eventration of the abdominal organs (indicated by an arrow); b — back view: severe kyphoscoliotic deformity  

of the spine in the lower thoracic and lumbosacral regions (indicated by an arrow)

Рисунок 6. Аплазия пуповины: прикрепление оболочек последа с проходящими в них сосудами непосредственно  
к передней брюшной стенке плода (указано стрелкой)

Figure 6. Clinical case 2. Aplasia of the umbilical cord: attaching the membranes of the placenta with the vessels passing through 
them directly to the anterior abdominal wall of the fetus (indicated by an arrow)
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Рисунок 7. Ультразвуковое изображение плода пациентки Ш.: дефект передней брюшной стенки с выходом внутренних 
органов и прикреплением их непосредственно к плаценте (указано стрелкой)

Figure 7. Fetal ultrasound image of patient Sh.: defect of the anterior abdominal wall with the release of internal organs and their 
attachment directly to the placenta (indicated by an arrow)

Теменно-копчиковая длина — 85 мм. Окруж-
ность головы — 111 мм. Масса плода — 74,0 г. 
Длина стопы — 15 мм. В соответствии с антро-

пометрическими показателями возраст плода — 
около 15 недель беременности. 

    

Рисунок 8. Фенотип плода:
а — дефект передней брюшной стенки с выходом желудка, петель тонкой и толстой кишки, части печени  

(указано стрелкой); 
б — деформация нижних отделов туловища плода (указано стрелкой)

Figure 8. Clinical case 3. Fetal phenotype:  
a — defect of the anterior abdominal wall with the exit of the stomach, loops of the small and large intestine, part of the liver 

(indicated by an arrow);  
b — deformation of the lower parts of the fetal body (indicated by an arrow)
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Внутренний осмотр. Атрезия прямой 
кишки. Печень с выраженной деформацией, 
частично расположена вне брюшной полости.  
Гипоплазия крестцового отдела позвоночника. 
Гипоплазия костей таза. 

Макроскопическое описание последа. Пла-

цента фрагментирована, массой 62,0 г. Пупови-
на длиной 3,5 см, проходит в отечных, серовато-
го цвета оболочках. 

Микроскопическое исследование последа. 
Плацента незрелая, соответствует сроку геста-
ции. Аплазия артерии пуповины (рисунок 9).

   

Рисунок 9. Аномалия развития пуповины: 
а — макроскопическая картина: гипоплазия пуповины (указано стрелкой);  

б — микроскопическая картина: аплазия артерии пуповины. Окраска: гематоксилин и эозин. Увеличение: ×50
Figure 9. Umbilical cord developmental anomaly:  a — macroscopic view: hypoplasia of the umbilical cord (indicated by an arrow); 

b — microscopic view: aplasia of the umbilical artery. Staining hematoxylin and eosin. Magnification: x 50

Заключение
Ультразвуковая пренатальная диагностика 

является основным и высокоинформативным 
методом выявления врожденных пороков разви-
тия, во многом определяя диагноз у плода, вы-
бор адекватной тактики ведения беременности и 
необходимость дальнейших углубленных иссле-
дований. Важным условием является установле-
ние всех найденных пороков и аномалий разви-
тия, выявленных при дородовом ультразвуковом 
исследовании, что возможно с помощью после-
дующего проведения патоморфологических ис-
следований. 

Приведенные клинические случаи свиде-
тельствуют о высокой эффективности прена-
тальной ультразвуковой диагностики редких ком-
плексов множественных врожденных пороков 
развития, что было подтверждено последующи-
ми патологоанатомическими исследованиями. 

Комплексное инструментально-морфологи-
ческое исследование каждого случая врожден-
ной патологии позволит проводить качественное 
медико-генетическое консультирование супругов 
по прогнозу потомства и профилактике болезни 
в данной семье в дальнейшем. 
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