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Мета: ознайомити лікарів різних спеціальностей з клінікою, ранньою діагностикою і тактикою лікування дітей з казуїстично рідкісним вродженим
захворюванням — синдромом Пруне–Беллі. 
Матеріали і методи: карти стаціонарного хворого комунального неприбуткового підприємства (КНП) «Івано%Франківська обласна дитяча клінічна
лікарня (ОДКЛ) Івано%Франківської обласної ради».
Результати дослідження. В статті викладено клініку рідкісного вродженого захворювання — синдрому Пруне–Беллі у двох дітей. Захворювання
зустрічається переважно у хлопчиків, множинні вроджені вади розвитку: дефект або аплазія м'язів живота, вади розвитку нирок і сечовидільних шляхів
(гідронефроз, мегауретер, гідроуретер, мегацистис, везикоуретральний рефлекс), двобічний крипторхізм. Синдром Пруне–Беллі, окрім цього, може
поєднуватись з патологією уретри, вадами розвитку скелету, серцево%судинної, дихальної систем, шлунково%кишкового тракту. 
Висновок. Для лікарів різних спеціальностей викладено сучасні погляди на розвиток, клініку і діагностику рідкісного вродженого захворювання з
множинними вадами розвитку — синдром Пруне–Беллі. Пренатальна діагностика, надалі після народження уточнення можливих вроджених вад
розвитку дає можливість вибрати правильний алгоритм моніторингу функцій життєво важливих органів, посиндромної терапії та своєчасної постановки
питання про трансплантацію внутрішніх органів. 
Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвалений Локальним етичним комітетом КНП «Івано%
Франківська ОДКЛ Івано%Франківської обласної ради». На проведення досліджень було отримано інформовану згоду батьків дітей. 
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів. 
Ключові слова: діти, синдром Пруне–Беллі, діагностика, терапія.
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Objective: to acquaint doctors of various specialties with clinical course, early diagnostics, and treatment strategy for a rare congenital anomaly — Prune Belly
syndrome in children. 
Materials and methods. Inpatient medical records of municipal non%profit enterprise «Ivano%Frankivsk Regional Children's Clinical Hospital» of Ivano%Frankivsk
Regional Council.
Results. The paper presents the clinical course of a rare congenital anomaly — Prune Belly syndrome in two children. The disease occurs chiefly among boys
manifesting itself as multiple congenital malformations including deficiency or aplasia of abdominal muscles, congenital anomalies of the kidneys and urinary
tract (hydronephrosis, megaureter, hydroureter, megacystis, vesicoureteral reflux), bilateral cryptorchidism. In addition, Prune Belly syndrome can coexist with
urethral pathology, as well as skeletal, cardiovascular, respiratory, gastrointestinal malformations. 
Conclusion. Modern views on the development, clinical course, and diagnosis of a rare congenital disease with multiple organ malformations — Prune Belly syn%
drome have been presented for doctors of various specialties. Prenatal diagnosis, detection of potential congenital malformations after birth allows selecting the
correct algorithm for monitoring vital organ functions, syndromic treatment and making timely decision on internal organ transplantation.
The study was carried out in accordance with the ethical principles of the Declaration of Helsinki. The study protocol was approved by the Local Ethics Committee
of municipal non%profit enterprise «Ivano%Frankivsk Regional Children's Clinical Hospital» of Ivano%Frankivsk Regional Council. The informed consent to partici%
pate in the research study was obtained from all the children's parents. 
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Цель: ознакомить врачей разных специальностей с клиникой ранней, диагностикой и тактикой лечения детей с казуистически редким врожденным
заболеванием — синдромом Пруне–Белли. 
Материалы и методы: карты стационарного больного комунального неприбыльного предприятия «Ивано%Франковская областная детская
клиническая больница Ивано%Франковского областного совета». 
Результаты исследования. В статье изложено клинику очень редкого врожденного заболевания с множественными пороками развития — синдрома
Пруне–Белли у двоих детей. Заболевание встречается преимущественно среди мальчиков, множественные врожденные пороки развития: дефекты
или аплазия мышц живота, пороки развития почек и мочеточников (гидронефроз, мегауретер, гидроуретер, мегацистиз, везикоуретральный
рефлюкс), двухсторонний крепторхизм. Синдром Пруне–Белли также может сочитаться с патологией уретры, пороками развития скелета, сердечно%
сосудистой, дыхательной систем, желудочно%кишечного тракта. 
Выводы. Для врачей разных специальностей изложены современные взгляды на развитие, клинику и диагностику очень редкого врожденного
заболевания с полиорганными пороками развития — синдром Пруне–Белли. Пренатальная диагностика, после рождения уточнение пороков
развития дает основание выбора правильного алгоритма мониторинга функций жизненно важных органов, синдромальной терапии и
своевременного решения вопроса о трансплантации внутренных органов. 
Исследование было выполнено в соответствии с принципами Хельсинской Декларации. Протокол исследования был одобрен Локальный этическим
комитетом всех учреждений. На проведение исследований было получено информированное согласие родителей детей. 
Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов. 
Ключевые слова: дети, синдром Пруне–Белли, диагностика, терапия. 
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Вступ

Синдром Пруне—Беллі — казуїстично рід�
кісне захворювання, спостерігається

переважно в осіб чоловічої статі, якому прита�
манними є множинні вроджені вади розвитку,
насамперед дефект або аплазія м'язів живота,
вади розвитку нирок і сечовидільних шляхів
(мегауретер, гідроуретер, гідронефроз, мегацис�
тис, везикоуретральний рефлюкс), двобічний
крипторхізм. Окрім перерахованих вад черев�
них м'язів та крипторхізму, синдром Пруне—
Беллі може поєднувати патологію уретри, скеле�
ту, серцево�судинної, а також дихальної систе�
ми, шлунково�кишкового тракту [18,20].

Уперше синдром Пруне—Беллі описав
Frolich у 1839 році. У 1901 р. Osler дав назву
захворюванню, для якого характерним є
зморшкуватий, великий, розпластаний живіт у
результаті аплазії або недорозвитку м'язів
передньої черевної стінки. Звідси походить
назва захворювання — Пруне—Беллі (живіт�
чорнослив), а також синдром Eagle—Barret
(Орла—Баррета), синдром Obrinsky (Обрінсь�
кого) та синдром тріади [15].

Частота синдрому Пруне—Беллі складає
1:30–40 тис. живонароджених немовлят, при�
чому переважно у хлопчиків і тільки 3–5% усіх
випадків захворювання складають немовлята
жіночої статі. Синдром Бруне—Беллі спостері�
гається у 4% випадків серед двійнят [18]. Син�
дром Пруне—Беллі може бути представлений
різною важкістю вад розвитку: від важких леге�
невих та урогенітальних, які є несумісними з
життям і призводять до мертвонародження
плода, до незначних аномалій нирок, органів
сечовиділення, репродуктивної системи, які не
потребують спеціальних методів лікування,
окрім орхіпексії. Відповідно, прогноз у пацієн�
тів із синдромом Пруне—Беллі є різним, а
смертність складає майже 20% випадків [5,20].

Етіологія синдрому Пруне—Беллі не визна�
чена: може бути спорадичний епізод, родинні
випадки захворювання, а також поєднання
його з хромосомними дефектами, зокрема
з трисомією 21 пари і великими дефектами на
довгому плечі 6 хромосоми. Окрім цього,
є окремі повідомлення, що синдром Пруне—
Беллі спостерігається як у близнят, так і у рід�
них братів і сестер не близнюків та в наступ�
них поколіннях у цій родині.

Існує декілька гіпотез і про патофізіологіч�
ні механізми синдрому Пруне—Беллі: вну�
трішньоутробна недостатність сечового міху�

ра, його розтягнення і розширення сечоводів
внутрішньоутробно і надалі вторинна атрофія
м'язів черевної стінки з наступними клінічни�
ми проявами; функціональна обструкція в
результаті гіпоплазії простати і подальшої
зміни передміхурової залози під час сечоспу�
скання. Найновіші гіпотези ґрунтуються на
непрохідності на стику передміхурової та
перетинчастої частини уретри. Це пояснює
високу частоту мегауретри при синдромі Пру�
не—Беллі. Існує гіпотеза, що розширена сечо�
видільна система або облітерація пахових
каналів ускладнюють нормальне опускання
яєчок або вони можуть бути прикріплені до
сечоводу. Однак крипторхізм не спостеріга�
ється у дітей із розширеним сечовим міхуром
іншої етіології [2,15,25].

Інші дослідники вважають порушення
сечовиділення вторинним щодо неповного
розвитку м'язів живота. Внаслідок цього може
відбуватися неповне спорожнення сечового
міхура, що призводить до затримки сечі та
інфікування [1]. Закрепи та симптоми пору�
шеного травлення — додаткові можливі
ускладнення. Оскільки м'язи живота прийма�
ють участь в диханні, то деформацію грудної
клітки можна пояснити їх відсутністю. Причи�
ною може бути дефект нервової системи, який
призводить до ранніх порушень функцій м'я�
зів живота. Вроджений відкритий спинномоз�
ковий канал (spina bifida) у деяких дітей, наяв�
ність клишоногості також досить часто асоці�
юються із синдромом Пруне—Беллі [12,21].

Клініка. Синдром Пруне—Беллі характе�
ризується аплазією деяких або більшості м'я�
зів живота, що спричиняє зморшкуватий його
вигляд або вигляд чорносливу. Часто наявне
прикріплення м'язів до кісток, які зменшені в
розмірах і стоншені над сечовим міхуром.
Живіт здається великим і в'ялим, черевна
стінка тонка і кишкові петлі видно через неї.
Збільшення живота зумовлює також і гідро�
нефротична трансформація нирок. Шкірні
складки можуть утворюватися радіально від
пупка або виникати як поперечні складки на
шкірі живота. У деяких випадках може спосте�
рігатися складка середньої лінії від області
пупка до лобка. Пупок може виглядати як вер�
тикальна щілина або як лінійний центральний
рубець, але може мати нормальний вигляд.
Іноді пупок з'єднується з сечовим міхуром
через канал (урахус) або кістку. Грудна клітка
часто деформована. Підйом ребер або гори�
зонтальне заглиблення під грудьми (канавка
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Гаррісона) може бути у багатьох дітей із син�
дромом Пруне—Беллі. Також може спостері�
гатися звуження грудної клітки у поперечно�
му напрямку (килевидна деформація грудної
клітки) [2,25].

Заслуговує уваги характеристика окремих
вад розвитку внутрішніх органів. 

Дихальна система. Легені гіпоплазовані,
горизонтальний хід нижніх ребер. Об'єм леге�
нів зменшений через зменшення об'єму груд�
ної клітки у результаті збільшення черевної
порожнини. У немовлят із синдромом Пруне—
Беллі може розвинутися важкий респіратор�
ний дистрес, як наслідок  обмеження рухомо�
сті грудної клітки.

Серцево�судинна система. У пацієнтів із
синдромом Пруне—Беллі спостерігається
підвищена частота тетради Фалло та дефектів
міжшлуночкової перегородки. Про вади серця
повідомляють у 10% випадків серед пацієнтів.
Alhawsawi та співавтори повідомляли про рід�
кісну аневризму печінкової артерії у пацієнта
з синдромом Пруне—Беллі [1,26].

Шлунково�кишковий тракт: вади розвитку,
до яких належить мальротація, атрезія, стеноз
та заворот кишок, зустрічаються у 30% випад�
ків серед пацієнтів. Усе це може бути пов'яза�
но з персистенцією широкої брижі ембріона, з
відсутністю фіксації до задньої черевної стін�
ки. Цей же дефект дозволяє селезінці вільно
рухатись і може призвести до її перекруту.
Атрезія ануса, аноректальна агенезія, омфало�
целе та гастрошизис є рідкістю. Слабі м'язи
живота призводять до закрепів через не�
можливість виконати маневр Вальсальви, що
допомагає виштовхувати випорожнення з
прямої кишки під час дефекації [21].

Нирки і органи сечовиділення. Нирки збіль�
шені в результаті одно� або двобічної гідро�
нефротичної трансформації, чашечки диспла�
стичні. У окремих випадках гідронефроз виникає
з одного боку, а друга нирка диспластична. Нир�
кова паренхіма при УЗД часто гіперехогенна.
Часто невеликі кісти спостерігаються в підкап�
сульній частині нирок. З'єднання між ниркою та
сечоводом може бути аномальним, у результаті
чого розвивається непрохідність [2,18,24].

Сечоводи видовжені, розширені та звивисті
(мегауретери) у більшості випадків серед
пацієнтів; ранній виражений двобічний вези�
коуретральний рефлюкс, дистальний відділ
сечоводу дилатований. Часто є обструкція
сечоводів. Місце непрохідності може змінюва�
тись від високого (тазостегнове з'єднання) до

низького (передміхурово�перетинчаста части�
на уретри). Гістологічно сечовід має дефіцит
гладких м'язів із фіброзною дегенерацією та
поганим кровопостачанням; може бути змен�
шення нервових сплетінь і переродження не�
мієлінізованих волокон Шванна. Іноді це роз�
ширення є тільки з одного боку або знаходить�
ся тільки в нижній третині сечоводу [2,23,24]. 

Сечовий міхур збільшений майже у всіх
пацієнтів. Обструкція шийки сечового міхура є
основною проблемою, що призводить до його
розширення та затримки сечі. З'єднання між
сечовим міхуром та сечоводом може бути ано�
мальним (звуженим або закритим). Сечовий
міхур вертикальний та зрідка трабекулярний, із
залишком урахуса на куполі, м'язова гіпертро�
фія мінлива. Основа сечового міхура трикутна,
з гіпотонічним внутрішнім сфінктером. Сечо�
вий міхур може бути зафіксований до пупка
через урахус, надаючи йому рентгенографічно
конфігурацію пісочного годинника [21].

Уретра, зазвичай, є прохідною. У чоловіків у
деяких випадках проявляється атрезія уретри.
У пацієнтів із синдромом Пруне—Беллі зустрі�
чають передні вади розвитку уретри від її атре�
зії до мегауретри. Пацієнти з атрезією уретри
або з мікроуретрою зазвичай мають наявний
урахус (сечова протока), який дозволяє виводи�
ти сечу і дає можливість вижити; рання смерть
настає у тих, хто не має урахуса. Широка, довга
задня уретра. Задня уретра може мати трикут�
ний вигляд внаслідок відсутності задньої част�
ки передміхурової залози [14,18,20,23].

Крипторхізм: яєчка знаходяться в животі
або пахових каналах. Часто яєчка виявляють�
ся гіпоплазованими, хоча вони можуть мати й
нормальний розмір [12].

Скелет. Ортопедичні вади спостерігаються
у половини пацієнтів: сколіоз, килевидна
деформація грудної клітки, вроджені вивихи
стегна, рідше — клишоногість (до 20%) [26].

Діагностика. За вадами розвитку нирок і
сечовидільних шляхів, синдром Пруне—Беллі
діагностується на 11–12 тижні гестації під час
пренатального УЗД: олігогідроамніон, дилата�
ція сечоводів, мегацистис, двобічний гідроуре�
теронефроз, а також аплазія черевних м'язів.
Для підтвердження синдрому Пруне—Беллі у
дитини спочатку проводять оглядову рентгено�
графію живота та грудної клітки, УЗД нирок та
мікційну цистоуретерографію [25].

Диференційна діагностика. Синдром псев�
до�Пруне—Беллі (Pseudo�prune belly syndrome):
нормальна будова черевної стінки та непов�
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ний або відсутній крипторхізм. У окремих
випадках у дітей із цим синдромом (63%) роз�
винулась ниркова недостатність [5,14]. 

Пруне—Беллі — подібний варіант (Prune�
belly�like variante): дефекти внутрішніх і зов�
нішніх косих, поперечних м'язів черевної стін�
ки можуть бути без урологічних аномалій.
М'язи прямої кишки не задіяні. Цей дефект
викликає слабкість бокових відділів черевної
стінки, з опуклістю її дещо нижче грудної кліт�
ки та може бути пов'язаний із вутрішньоутроб�
ним розширенням черевної порожнини [3,5]. 

Спостереження за дітьми із синдромом Пру�
не—Беллі поєднує насамперед контроль показ�
ників гемограми, функцій печінки, нирок, елек�
тролітів, pН крові та контроль діурезу [2,18,24].

Лікування дітей з синдромом Пруне—Беллі
визначається характером і тяжкістю вад
розвитку нирок і сечовидільних шляхів, клі�
нічними проявами. Окремим дітям необхідні
більш прості хірургічні втручання: створення
невеликого отвору в сечовому міхурі через
живіт (везикостомія), що полегшить випорож�
нення сечі або орхіопексія [10,17,27,28]. 

Лікування дітей із синдромом Пруне—Бел�
лі, які мають везикоуретральний рефлюкс,
передбачає періодичну антибактеріальну тера�
пію. Деякі урологи вважають, що хірургічне
втручання не є обґрунтованим для цих пацієн�
тів, поки немає мікробно�запальних захворю�
вань нирок і сечових шляхів. Після винекнен�
ня інфекційних ускладнень проводять хірур�
гічну корекцію рефлюксу [4].

Хірургічне лікування синдрому Пруне—
Беллі включає пластику черевної стінки
та сечовидільних шляхів: реконструкція сечо�
вого міхура (цистопластика), хірургічне роз�
ширення уретри та збільшення м'язів, які ско�
рочують сечовий міхур (збільшення детрузо�
ра) за допомогою парних трансплантантів м'я�
зів стегна (rectus femoris) [6,8,13]. 

Ці операції можна виконувати в рамках одно�
го комплексного підходу або в декілька етапів.
Однак багато пацієнтів потребують повторного
операційного втручання через ускладнення або
прогресування захворювання [4, 9,11,19,26]. 

При порушенні функції нирок проводять
посиндромну (інфузійну) терапію, перитоне�
альний діаліз, трансплантацію нирки [7,9,11,22]. 

Мета: ознайомити лікарів різних спе�
ціальностей із клінікою, ранньою діагности�
кою і тактикою лікування дітей з казуїстично
рідкісним вродженим захворюванням — син�
дромом Пруне—Беллі. 

Матеріалами дослідження були карти ста�
ціонарного хворого КНП «Івано�Франківська
ОДКЛ Івано�Франківської обласної ради».

Дослідження виконані відповідно до прин�
ципів Гельсінської Декларації. Протокол дос�
лідження ухвалений Локальним етичним
комітетом зазначеної у роботі установи. На
проведення досліджень було отримано інфор�
мовану згоду батьків, дітей.

Опис клінічних випадків
Клінічний випадок 1 
01.02.20 р. бригадою швидкої медичної

допомоги доставлений у приймальне відділен�
ня комунального неприбуткового підприєм�
ства (КНП) «Івано�Франківська обласна
дитяча клінічна лікарня (ОДКЛ) Івано�Фран�
ківської обласної ради» хлопчик 4 років
9 місяців зі скаргами від мами на блювоту,
в'ялість, сонливість та втрату свідомості у
дитини. 

Анамнез хвороби: останні два тижні у дити�
ни спостерігалась блювота, підвищення темпе�
ратури тіла до субфебрильних цифр, нароста�
ла інтоксикація. У зв'язку з погіршенням
стану (з'явилась в'ялість, сонливість, втрата
свідомості), госпіталізований у відділення
інтенсивної терапії (ВІТ). 

Анамнез життя: дитина народилась від ІІІ ва�
гітності, яка протікала на фоні прееклампсії
І–ІІ ст., анемії І–ІІ ст. При УЗД у терміні
29–30 тижнів гестації у плода діагностовано
вроджену ваду розвитку сечовидільної систе�
ми — мегауретер, двобічний крипторхізм.
Хлопчик народився з масою тіла 3750 г,
оцінкою за шкалою Апгар — 8–8 балів. Через
11 годин після народження дитина доставлена
у ВІТ новонароджених дітей ОДКЛ. Діагноз:
Синдром Пруне—Беллі (аплазія м'язів
передньої черевної стінки, двобічний магауре�
тер, зліва — гідроуретеронефроз, справа —
мультикістоз нирки). Функціонуюча арте�
ріальна протока (мінімальна). Широке функ�
ціональне овальне вікно 6 мм. У віці 3 років
хлопчик оперований із приводу крипторхізму
(орхіпексія зліва).

Об'єктивно: стан хлопчика тяжкий. Свідо�
мість чітко не визначається, реагує на так�
тильні подразники, відкриває очі, є уповільне�
не зорове зосередження. Менінгіальні знаки
від'ємні. Судом не було. Вогнищевих змін
немає. Шкіра бліда, суха, тургор збережений,
підшкірно�жирова клітковина на животі стон�
шена. Слизова рота суха, запах сечовини з
рота, тріщини по кутах рота. Проявів дихаль�



КЛІНІЧНИЙ ВИПАДОК

55ISSN 2663�7553   Modern pediatrics. Ukraine  6(110)/2020

Читайте нас на сайті: http://med�expert.com.ua

ної недостатності (ДН) та порушень гемоди�
наміки немає. Живіт м'який, збільшений, від�
сутність м'язів передньої черевної стінки,
видима перистальтика кишківника. Печінка
+2 см, селезінка не пальпується. Діурез по
катетеру з часу поступлення 250 мл/4 год.
Сеча мутна. Через дві доби розвинулась пне�
вмонія. По тяжкості стану дитина переведена
на керовану вентиляцію легень. У загальному
аналізі крові: анемія  тяжкого ступеня, тром�
боцитопенія, лейкопенія. Біохімічний аналіз
крові: гіпопротеїнемія (53,8 г/л; 54,7 г/л),
підвищений рівень креатиніну (618 мкмоль/л;
584 мкмоль/л; 663 мкмоль/л) і сечовини (55,1
ммоль/л; 49,1 ммоль/л; 11,3 ммоль/л), гіпер�
каліємія (7,05 ммоль/л), гіпокальціємія (1,89
ммоль/л; 1,78 ммоль/л). Функціональні
проби печінки в межах норми. Гіперкоагула�
бельність крові. 

Діагноз: Синдром Пруне—Беллі — аплазія
м'язів передньої черевної стінки, двобічний
мегауретер, зліва — гідроуретеронефроз, муль�
тикістоз правої нирки. Правобічний криптор�
хізм. Хронічна хвороба нирок. Гостре пошко�
дження нирок. Госпітальна пневмонія, усклад�
нена токсичним синдромом, гострий перебіг,
ступінь тяжкості V, ДН ІІІ ст. Анемія тяжкого
ступеня.

Дитині проводилася посиндромна, інфузій�
на, антибактеріальна терапія, перитонеальний
діаліз. При стабілізації стану і відсутності
порушень гемодинаміки та ДН дитина переве�
дена у Національну дитячу спеціалізовану
лікарню МОЗ України «ОХМАТДИТ» для
вирішення питання подальшої тактики ліку�
вання.

Клінічний випадок 2
У віці 16 років хлопчика госпіталізували

повторно в хірургічне відділення ОДКЛ зі
скаргами на періодичні болі в поперековій
ділянці, сечопуск малими порціями протягом
дня, великими зранку, інколи мимовільний
під час сну, загальну слабість. Хворіє з наро�
дження (діагноз синдром Пруне—Беллі вери�
фіковано в неонатальному віці), неодноразово
лікувався в НДІ урології (м. Київ), у 3 роки
оперований з приводу двобічного обструктив�
ного мегауретера, двобічного крипторхізму.
При поступленні стан середньої важкості за
рахунок інтоксикації. Порушень гемодинамі�
ки, симптомів ДН немає. Кілевидна деформа�
ція грудної клітки. Великий, розпластаний
живіт, аплазія м'язів передньої черевної стін�

ки (синдром «сливового живота»). Моніто�
ринг артеріального тиску — показники
в межах вікової норми. 

Результати обстеження. Аналіз сечі: пито�
ма вага — 1011–1016, лейкоцити — 18–20 у
полі зору, сліди білка, добовий діурез відпові�
дає віку і масі тіла, співвідношення ден�
ний/нічний діурез — в межах норми. 

ЕКГ: ритм синусовий, порушення процесів
реполяризації в міокарді. УЗД: двобічний
гідронефроз, нефроптоз справа. Порожниста
система обох нирок поширена, дрібні конкре�
менти 1 мм; 2 мм; 3 мм в мисках обох нирок.
У сечовому міхурі осад. Екскреторна урогра�
фія: двобічний гідронефроз, нефроптоз спра�
ва. Двобічний мегауретер. Сечоводи у прокси�
мальних відділах у 1,6 рази ширші, ніж у
дистальних. Комп'ютерна томографія нирок:
двобічний гідроуретеронефроз, незарощений
урахус. 

Діагноз. Синдром Пруне—Беллі: аплазія
м'язів передньої черевної стінки (синдром
«сливового живота»). Двобічний гідронефроз,
стан регресії після оперативного лікування.
Двобічний мегауретер, обструктивний зліва,
рефлюксуючий справа. Двобічний криптор�
хізм, стан після операції з різкою гіпоплазією
обох яєчок. Вторинний пієлонефрит. Кілепо�
дібна деформація грудної клітки. 

Лікування: антибіотики, уростептики,
посиндромна терапія. 

Висновок

Для лікарів різних спеціальностей викладе�
но сучасні погляди на розвиток, клініку і діаг�
ностику рідкісного вродженого захворювання
з поліорганними вадами розвитку — синдром
Пруне—Беллі. Пренатальна діагностика, надалі
після народження уточнення можливих вро�
джених вад розвитку дає можливість вибрати
правильний алгоритм моніторингу функцій
життєво важливих органів, посиндромної тера�
пії та своєчасної постановки питання про
трансплантацію внутрішніх органів. 

Перспективи подальших досліджень.
Моніторинг функції життєво важливих орга�
нів за допомогою лабораторно�інструменталь�
них методів дослідження для посиндромної
терапії в повному об'ємі і своєчасного скеру�
вання пацієнтів на трансплантацію внутріш�
ніх органів. 

Автори заявляють про відсутність кон�
флікту інтересів при підготовці статті.
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