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Аннотация:   
Введение. Врожденные аномалии почек и мочевыводящих путей становятся причиной хронической болезни почек в 7% случаев. Зона пиелоуре-
терального сегмента поражается наиболее часто. Почка и мочеточник происходят из двух разных зачатков, нарушение их соединения под 
воздействием тератогенных или генетически обусловленных причин определяет обструкцию лоханочно-мочеточникового соединения. 
Материалы и методы. Проведены поиск, анализ и систематизация публикаций в базах данных PubMed и eLibrary.ru с использованием ключевых 
слов «гидронефроз» («hydronephrosis»), «этиология» («etiology») и «патогенез» («pathogenesis»). В результате отобрано 27 публикаций, на основе 
которых подготовлен данный обзор литературы. 
Результаты и обсуждение. Среди множества причин патологии лоханочно-мочеточникового сегмента (ЛМС) выделяют нарушение рекана-
лизации этой зоны, порочное взаимодействие зачатка мочеточника и мезанефроса, из которого дифференцируется лоханка. Новые данные 
для понимания патогенеза вносят генетические исследования. Патология рецепторов ангиотензина, костного морфогенетического белка, 
генов TSHZ3, SHH, TBX18, кальценеврина может приводить к стенозам ЛМС. В перспективе генетические открытия могут стать ключом 
для профилактики заболевания. Из всех существующих механизмов формирования обструкции ЛМС доказанным является конфликт с аббе-
рантным сосудом. Диагностика, наблюдение, сроки оперативного лечения оставлены на усмотрение специалиста. Своевременная пластика 
зоны ЛМС профилактирует формирование нефросклероза и хронической болезни почек. Наряду с поражением сосудистых структур, нефронов 
при патологии ЛМС, изменения наступают в стенках полостной системы. Ретенция мочи приводит к изъязвлению, атрофии переходного 
эпителия, гипертрофии мышечных волокон, гиалинозу и разрастанию соединительной ткани, что угнетает сократительную способность 
верхних мочевых путей и может ухудшить результат операции. 
Заключение. В настоящее время механизмы формирования обструкции ЛМС раскрыты не до конца. Информация об эмбриогенезе, течении 
патологических процессов позволяет клиницисту оптимально подойти к лечению патологии. 
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Summary:  
Introduction. Congenital anomalies of the kidneys and urinary tract cause chronic kidney disease in 7% of cases. The zone of the pyeloureteral segment 
(PUS) is affected most often. The kidney and ureter originate from two different rudiments, the violation of their connection under the influence of  
teratogenic or genetically determined causes determines the obstruction of the pelvic-ureteral junction. 
Materials and methods. The search, analysis and systematization of publications in PubMed databases and eL ibrary.ru using the keywords «hydronephro-
sis», «etiology», «pathogenesis». As a result, 27 publications were selected, on the basis of which this narrative literature review was prepared. 
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ВВЕДЕНИЕ 
 

Врожденные аномалии почек и мочевыводящих 
путей (congenital abnormalities of the kidney and urinary 
tract: CAKUT, CAKUT-syndrome) остаются сложной 
мультидисциплинарной медицинской проблемой и 
считаются наиболее частой причиной терминальной 
хронической почечной недостаточности (ХПН) в дет-
ском возрасте. Несмотря на раннюю пренатальную ди-
агностику и внедрение в клиническую практику 
скрининговых программ, до 30-40% врожденных поро-
ков мочевых путей у детей проявляются уже во взрос-
лом возрасте, и примерно в 7% случаев они приводят 
к развитию хронической болезни почек (ХБП) [1]. 

A.N. Talati с соавт. отмечают, что CAKUT состав-
ляет около 20% всех врожденных аномалий развития, 
выявляемых при ультразвуковом исследовании во вто-
ром триместре беременности, что нередко сочетается 
с пороками других органов и систем плода. Весомым в 
этой ситуации остается наследственный фактор. По 
данным анамнеза от 10 до 50% родителей обследуемых 
больных детей так же имеют аномалии развития почек 
или мочевых путей [2]. 

CAKUT-syndrome включает в себя не только ати-
пичное расположение, изменение количества почек, 
мочеточников, но и нарушение структуры этих орга-
нов: мультикистоз и поликистоз почек, пузырно-моче-
точниковый рефлюкс и др. [2]. Обструкция пиелоуре- 
терального сегмента (лоханочно-мочеточникового со-
единения) – наиболее распространенный вариант дан-
ного синдрома, встречающийся с частотой 1:1000-2000 
населения [3, 4]. 

Обструкция пиелоуретерального сегмента может 
происходить из-за врожденного его сужения, сегмен-
тарной нейромышечной дисплазии, высокого отхож-
дения мочеточника, наличия уретеровазального 
конфликта, уротелиального клапана мочеточника в 
зоне лоханочно-мочеточникового соустья, изгибов 
мочеточника, фиксированных эмбриональными спай-
ками [5-8]. 

Этиология и патогенез развития обструкции ло-
ханочно-мочеточникового сегмента в настоящее время 
остаются недостаточно изученными, что послужило 
причиной подготовки данного обзора литературы. 

 
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ  
 

Проведены поиск, анализ и систематизация ре- 
левантных публикаций в базах данных PubMed и  
eLibrary.ru с использованием ключевых слов «гидро- 
нефроз» («hydronephrosis»), «этиология» («etiology») и 
«патогенез» («pathogenesis»). Поиск производился не-
зависимо от даты и языка публикации. После исклю-
чения дублирующих статей, а также публикаций без 
доступа к их полному тексту было отобрано 27 источ-
ников, на основе которых подготовлен данный нарра-
тивный обзор литературы. 

 
РЕЗУЛЬТАТЫ  

 
Патогенетические аспекты обструкции пиело-

уретерального сегмента  
 
Развитие почки представляет собой сложный мно-

гостадийный процесс. Приблизительно на 5 неделе бере-
менности происходит формирование зачатка мочеточ- 
ника из участка Вольфова протока. Последний развива-
ется и растет в каудальном направлении, соединяясь с 
мочевым пузырем. В апикальном направлении будущий 
мочеточник соприкасается с метанефросом, формируя 
элементы полостной системы уже тазовой почки – пие-
лоуретеральный сегмент, лоханку и чашечки, которые в 
последующем соединяются с собирательными трубоч-
ками. Именно 5-7 неделя внутриутробного развития 
плода является максимально опасной в плане формиро-
вания стриктур  лоханочно-мочеточникового сегмента 
(ЛМС) в том числе под воздействием тератогенных фак-
торов, которыми может быть прием таких лекарственных 
препаратов, как ингибиторы ангиотензинпревращаю-
щего фермента (АПФ), варфарин, аминогликозиды,   

Results and discussion. Among the many causes of pathology of the PUS, there is a violation of the recanalization of this zone, a vicious interaction of 
the ureteral rudiment and mesanephros, from which the pelvis is differentiated. Genetic studies provide new data for understanding pathogenesis. 
Pathology of angiotensin receptors, bone morphogenetic protein, TSHZ3, SHH, TBX18, calceneurin genes can lead to PUS stenosis. In the future, genetic 
discoveries may be the key to preventing the disease. Of all the existing mechanisms for the formation of an obstruction of the PUS, the conflict with the 
aberrant vessel is proven. Diagnosis, observation, and the timing of surgical treatment are left to the discretion of the specialist. Timely plastic surgery 
of the PUS zone prevents the formation of nephrosclerosis and chronic kidney disease. Along with the lesion of vascular structures, nephrons in the 
pathology of PUS, changes occur in the walls of the abdominal system. Retention of urine leads to ulceration, atrophy of the transitional epithelium, hy-
pertrophy of muscle fibers, hyalinosis and overgrowth of connective tissue, which inhibits the contractility of the upper urinary tract and may worsen 
the result of surgery. 
Conclusion. Currently, the mechanisms of PUS obstruction formation are not fully disclosed. Information about embryogenesis, the course of pathological 
processes allows the clinician to optimally approach the treatment of pathology. 
  
Key words: hydronephrosis; pyelo-uretheral junction obstruction; etiology; pathogenesis.    
For citation: Laletin D.I., Shik V.S., Firsov M.A., Garkusha T.A., Bezrukov E.A. Obstruction of the pyeloureteral segment: etiology, pathogenesis, 
morphological features. Experimental and Clinical Urology 2023;16(3):130-135; https://doi.org/10.29188/2222-8543-2023-16-3-130-135



реконструктивная  урология
экспериментальная  и  клиническая  у роло гия  ¹3  2 0 2 3  w w w . e c u r o . r u  

132

циклоспорин А, блокаторы рецепторов ангиотензина 2,  
фуросемид, антиконвульсанты, циклофосфамид, ад-
риамицин и др. [9]. 

Первой теорией формирования обструкции ЛМС 
была теория облитерации-реканализации D. Ruano Gil 
с соавт., которую они выдвинули на основании иссле-
дования 45 нормальных человеческих эмбрионов раз-
мерами от 5 до 55 мм [10]. Авторы отметили наличие 
облитерации мочеточника плода с 14 недели. Причем 
процесс начинался в средней зоне органа и распро-
странялся на весь просвет. Выявленные морфологиче-
ские изменения объяснялись атрофией мезонефроса, 
потерей его функции. Но, по достижении эмбрионами 
размеров в 23 мм, обнаруживалась полная реканали-
зация мочеточника. Позже A. Alcaraz  с соавт. подтвер-
дили наличие обструкции мочеточника при изучении 
эмбрионов лабораторных животных и человека. Од-
нако было отмечено, что участок обструкции не дости-
гает уровня ЛМС, в этой зоне формируется перепонка, 
в последующем редуцирующаяся с восстановлением 
просвета ЛМС [11].  

I. Ichikawa и соавт. в своей работе отметили, что 
нарушение взаимодействия между зачатком мочеточ-
ника и мезанефросом может приводить как к анома-
лиям впадения мочеточника, так и к нарушениям его 
проходимости и к аномалиям почечной паренхимы. 
Но именно патологическое отпочковывание Вольфова 
протока обусловливает нарушение этих взаимодей-
ствий [12]. Не последнюю роль в порочной закладке 
Вольфова протока имеют патологии генов рецепторов 
ангиотензина 1 и 2 типа (Agtr1, Agtr1), костный мор-
фогенетический белок (BMP4). Так, нокаутная популя-
ция лабораторных животных с блокированным геном 
Agtr2 характеризовалась высокой частотой CAKUT-
синдрома. Гомозиготная нулевая мутация гена BMP 4 
приводила к гибели эмбрионов, гетерозиготная харак-
теризовались высоким числом аномалий мочевых 
путей и почек. Случаи мутации BMP4, скорее всего, 
опосредуют ингибирующее влияние на нейротрофиче-
ский фактор глиальных клеток (GDNF), обусловли-
вающий дифференцировку мочеточникового зачатка 
Вольфова протока. Аналогичные механизмы были под-
тверждены в работе H. Nishimura с соавт. [13]. 

Основываясь на исследованиях перистальтики, 
C.M. Lye с соавт. предположили, что мышечное сокра-
щение стенки верхних мочевыводящих путей стано-
вится важной опцией, определяющей пассаж мочи 
плода на поздних сроках беременности. Плод устанав-
ливается в перевернутое положение, моча движется 
против силы тяжести. Нулевая мутация гена TSHZ3, 
отвечающего за развитие мышечного слоя апикаль-
ного отдела мочеточника, приводит к гипотрофии 
миоцитов, уменьшению их количества. Соответ-
ственно, за счет мышечной гипотрофии, нарушается 
пассаж мочи, возникает функциональный гидронеф-

роз, который в последующем декомпенсируется и 
имеет уже перманентный характер [14]. Дальнейшие 
исследования подтвердили теорию авторов. В другом 
фундаментальном исследовании было показано, что 
белки, продуцируемые SHH, TBX18, и TSZH3 могут иг-
рать определенную роль в развитии обструкции ЛМС, 
а именно в формировании гладкой мускулатуры дан-
ной области. Однако исследования, связанные с эф-
фектами продукции этих белков на обструкцию ЛМС 
у людей, очень ограничены и не имеют высокой дока-
зательной базы [15]. 

У мышей с отсутствием рецептора к ангиотензину 
1 типа вовсе не развивалась почечная лоханка. Помимо 
этого, были отмечены гипоплазия гладких мышц и от-
сутствие перистальтики в мочеточниках мутантных 
мышей. Так же морфологическая картина характери-
зовалась повышенным уровнем апоптоза гладкомы-
шечных клеток, увеличением концентрации колла- 
геновых волокон и уменьшением числа нервных окон-
чаний в образцах ЛМС при врожденном гидронефрозе 
по сравнению с нормально развитым органом. Иссле-
дование убедительно свидетельствует о дефектах мы-
шечной и нервной структуры в месте обструкции, но 
до сих пор неизвестно, являются ли они первопричин-
ными изменениями или результатом этой самой об-
струкции [3].  

C.P. Chang  и соавт. создали животную модель 
стриктуры ЛМС с мутацией в субъединице белка каль-
ценеврина. Мутантные мыши имели аномальную по-
чечную мезенхиму и отсутствие воронкообразного 
лоханочно-мочеточникового соединения. При этом не 
было обнаружено аномального распределения нерв-
ных волокон в исследуемой зоне. Но ЛМС характери-
зовался наличием патологического типа перисталь- 
тики, что, по мнению авторов, могло стать причиной 
стриктуры пиелоуретерального сегмента [16].  

Так же существует мнение, что врожденный гид-
ронефроз является следствием временного пузырно-
мочеточникового рефлюкса при внутриутробном 
развитии. Рефлюкс нарушает положение мочеточника 
в лоханочно-мочеточниковом соединении, попутно за-
трудняется опорожнение лоханки. Если этот процесс 
длится достаточно долго, возникает перифокальное 
воспаление с последующим формированием экстра-
органных фиброзных изменений в зоне ЛМС [3].  

Проведение фундаментальных исследований рас-
крыло ряд новых маркеров, возможно, ответственных 
за развитие обструкции ЛМС: Id2, PAX2, EYA, SOX17, 
CHD1L, DSTYK, промоторные гены p16, RASSF1A, 
MGMT, Cyclin D-2, HIN-1, E-Cadherin и RASAL-1. Нару-
шение синтеза описанных белков и/или мутации в ука-
занных зонах короткого плеча 16 хромосомы ведут к 
нарушению дифференцировки мышечной ткани в 
ЛМС, патологии нервных окончаний, к гиперпласти-
ческим фиброзным изменениям [3], что может стать 
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важными инструментами в эпигенитеческой диагно-
стики CAKUT-синдрома и обструкции ЛМС в частно-
сти [17].  

Единственным доказанным фактором риска об-
струкции ЛМС является наличие компремирующего 
абберантного сосуда. J.H. Yiee с соавт. и M. Cancian с 
соавт. верифицировали увеличение плотности и тол-
щины мышечных волокон в резецированном ЛМС 
выше зоны обструкции и аналогичные истинному сте-
нозу фиброзные изменения при наличии нижнеполяр-
ного сосуда [18, 19].   

Между тем в работах зарубежных и отечествен-
ных авторов имеются данные о положительном исходе 
заболевания при транспозиции ЛМС из зоны добавоч-
ного сосуда, что позволяет причислить наличие аббе-
рантных артерии или вены или их ассоциации к 
факторам, располагающим к развитию гидронефроза 
[20, 21]. Но почечный васкулогенез является еще более 
сложной для понимания темой. 

 
Морфологические аспекты активного наблюдения 

и лечения пациентов с обструкцией пиелоуретерального 
сегмента 

 
Обструкция ЛМС часто выявляется интрана-

тально в поздние сроки беременности. К моменту рож-
дения ребенка клиницист вынужден работать с 
практически сформировавшимся гидронефрозом. Но 
почки и мочевые пути детей раннего возраста имеют 
большую пластичность. В педиатрической практике в 
отношении врожденного гидронефроза принята ак-
тивная наблюдательная тактика в связи с тем, что в 
ряде случаев обструкция зоны ЛМС разрешается по 
мере роста ребенка [22].  

Вопросы диагностики, активной тактики, выбора 
метода и сроков хирургического лечения, а также про-
гноза в отношении восстановления функции поражен-
ного органа у детей старшего возраста и у взрослых 
пациентов остаются открытыми. 

Напомним, что нарушение нормального оттока 
мочи приводит к повышению внутриканальцевого 
давления с расширением собирательных трубочек и 
канальцев нефрона [6, 23]. Помимо этого, вокруг по-
чечных телец и канальцев развиваются признаки хро-
нического пиелонефрита в виде воспалительной 
гистиолимфоцитарной инфильтрафии. Данные морфо-
логические изменения являются компенсаторными и 
обратимыми, однако длительно протекающее заболе-
вание приводит к декомпенсации и необратимости 
дальнейших процессов [24]. 

В результате нарастающего внутриканальцевого 
давления развивается ишемия, способствующая выра-
женной пролиферации фибробластов, благодаря чему 
происходит значительное утолщение базальной мем-
браны клубочков, а также накопление в просвете кап-

сул Боумена-Шумлянского коллагеновых волокон и 
мезангиального матрикса. Расширение экстракапил-
лярного пространства способствует сдавлению и обли-
терации капиллярных петель почечных телец, вплоть 
до развития гиалиноза и склероза. В межуточной 
ткани также отмечается выраженная пролиферация 
интерстициальных клеточных элементов и, в первую 
очередь, фибробластов, что приводит к появлению и 
нарастанию дистрофических и склеротических изме-
нений. Развивается атрофия канальцев, в просвете ко-
торых начинают скапливаться слущенные эпителиаль- 
ные клетки, белковые массы и другие клеточные эле-
менты [25]. 

Сосудистая система пораженной почки в резуль-
тате нарастающего интерстициального склероза пре-
терпевает значительные функциональные и морфо- 
логические нарушения, которые проявляются умень-
шением калибра сосудов и перестраиванием артери-
альной, венозной и лимфатической систем. Следует 
отметить, что при врожденном гидронефрозе у детей 
в подавляющем большинстве случаев также имеет 
место дисплазия почечной паренхимы, для которой  
характерно наличие недоразвитых и примитивных  
канальцев нефронов, очагов мезенхимальной тка- 
ни, а в некоторых случаях – фетальных гломерул  
[22, 26, 27]. 

Морфологическое исследование резецированных 
ЛМС показывает наличие изъязвлений, атрофии пере-
ходного эпителия, воспалительных изменений различ-
ной степени выраженности, а также гипертрофию 
мышечных волокон, разрастание коллагеновых пучков 
и признаки фиброза в мышечном слое. Зона мочеточ-
ника также характеризуется наличием изъязвлений и 
деэпитализацией. Между тем, у пациентов без об-
струкции ЛМС подобных изменений в гистологиче-
ском материале выявлено не было [23]. 

 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
 

Механизмы формирования обструкции ЛМС 
остаются не до конца раскрытыми. На современном 
этапе развития молекулярной медицины выделено не-
сколько генов, например, Agtr 1 и Agtr 2, BMP4, способ-
ных обусловить формирование данного патологичес- 
кого состояния. Воздействие на эти механизмы в буду-
щем позволит осуществлять профилактику врожден-
ного гидронефроза. Но в настоящее время медицина 
не в состоянии полноценно внедрить эпигенетику в 
повседневную клиническую практику. Тактика в отно-
шении наблюдения или хирургического вмешательства 
остается исключительной прерогативой клинициста. 
Важно помнить: чем длительнее протекает обструкция 
ЛМС, тем более выражены морфологические измене-
ния в мочевых путях и почке, а также выше шансы 
снижения ее функции вплоть до полной утраты.  



Представление об эмбриогенезе почки и мочевых 
путей и патогенезе формирования обструкции ЛМС 

позволяет клиницисту оптимизировать подходы к 
оперативному лечению данной патологии.  
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