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Сиреномелія – надзвичайно рідкісна вроджена вада, що характеризується повним або частковим злиттям 
нижніх кінцівок, і поєднується із численними аномаліями внутрішніх органів, зокрема сечовидільної сис-
теми, що і визначають несприятливий прогноз у цих дітей, які помирають внутрішньоутробно або у ран-
ньому неонатальному періоді.

Пренатальна ультрасонографічна діагностика, особливо протягом першого-другого триместру, дозволяє 
встановити наявність сиреномелії.

У зв’язку із надзвичайної рідкістю вади, представлено перший випадок сиреномелії в однієї дитини із 
двійні, народжених в Україні. Діагноз сиреномелії встановлено при плановому пренатальному ультрасо-
нографічному обстеженні вагітної з багатоплідною вагітністю. Після пологів новонароджений із сирено-
мелією переведений у реанімаційне відділення КНП ЛОР Львівської обласної дитячої лікарні 
« ОХМАТДИТ». При обстеженні виявлено повне злиття нижніх кінцівок на всьому протязі, відсутність 
однієї нирки, сечового міхура та зовнішніх статевих органів. Через 9 днів після народження, при нарос-
таючих явищах ниркової та дихальної недостатності, дитина померла.

Висновки. Сиреномелія – рідкісна вроджена вада розвитку, яка супроводжується високою летальністю 
у ранньому неонатальному періоді внаслідок наявності асоційованих вад розвитку, зокрема вад сечови-
дільної системи. Ультрасонографія у пренатальному періоді є скринінговим методом діагностики цієї вади.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: сиреномелія, діагностика, двійня.
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Сиреномелія, яку також називають синдром ру-
салки, або мальформація за типом русалки, відно-
ситься до рідкісних вроджених мальформацій [7,16]. 
За даними різних джерел, ця вада зустрічається з 
частотою 0,98–1 на 100 000 новонароджених [5,9]. 
Сиреномелія характеризується повним або частко-
вим злиттям нижніх кінцівок, вадами сечо-виділь-
ної системи, відсутністю зовнішніх статевих органів, 
наявністю імперфорованого анусу, тощо [9,14].

У зв’язку із рідкістю даної вади, наводимо власне 
спостереження.

Клінічний випадок
Пацієнтка 25 років, перша вагітність, госпіталізо-

вана у Львівський обласний перинатальний центр із 
діагнозом – багатоплідна вагітність. Із 10 тижня ва-
гітності знаходилась під спостереженням у медич-
ному центрі.

У третьому триместрі проведена пренатальна 
ультрасонографія:

Перший плід за фотометрією 36 тижнів, без 
ознак патологічних змін, розміри пропорційні, від-
повідають терміну гестації.

Другий плід за фотометрією 30–31 тижнів із 
ознаками множинних вроджених вад розвитку – 
зрослі нижні кінцівки з особливим розташуванням 
стоп, як при синдромі «русалки» (рис.1), гіпопла-
зована грудна клітка, єдина підковоподібна нирка 
з ознаками полікістозу, сечовий міхур і геніталії не 
візуалізуються. Навколоплідні води відсутні.

Заключення: монохоріальна біамніотична двій-
ня. Дискордантний розвиток близнюків, дискор-
дантність 47%.

Діти народились 20.05.2020 року шляхом при-
родніх пологів. Термін гестації на момент пологів – 

36–37 тижнів. Перша дитина здоровий хлопчик: 
вага при народженні 2400 г, ріст 46 см.

Друга дитина: вага при народженні 1940  г, 
 довжина тіла 46 см, оцінка за шкалою Апгар 3/4. 
Стать невизначена.

20.05.2020 року дитина госпіталізована у відді-
лення реанімації новонароджених КНП ЛОР 
Львівська обласна дитяча клінічна лікарня 
«ОХМАТДИТ».

На госпіталізації стан дитини важкий: темпера-
тура тіла 36,7ºС, частота серцевих скорочень 133 за 
хвилину, шкірні покриви блідо-рожеві, тургор шкі-
ри не змінений. Очі – D=S. Фізіологічні рефлекси 
пригнічені. М’язовий тонус знижений.

Знаходиться на ШВЛ. Аускультативно – зліва ди-
хання ослаблене.

Границі серцевої тупості зміщені вправо, тони 
серця приглушені. Живіт м’який, не здутий. Вислу-
ховується поодинока перистальтика. Випорожнень 
і сечі не було.

Нижні кінцівки з’єднані на всьому протязі, 
проте визначаються окремі стегнові та велико-
гомілкові кістки; зовнішні статеві органи відсут-
ні (рис.2).

Діагноз: множинні вроджені вади розвитку – син-
дром сирени.

Загальний аналіз крові (20.05.20): лейкоцити – 
13,88х109/л, еритроцити – 3,75х1012/л, гемоглобін – 
146 г/л, еозінофіли – 1%, паличкоядерні – 7%, сегмен-
тоядерні – 45%, лімфоцити – 45%, моноцити – 2%, 
тромбоцити – 216х109/л, гематокрит – 39,3%, ретику-
лоцитоз – 38‰.

Біохімія крові (20.05.20): глюкоза – 2,0 мМоль/л, 
сечовина – 2,7 мМоль/л, креатинін – 106,5 мМоль/л, 
загальний білок – 49,3 г/л, АСТ – 54 од/л, АЛТ – 
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10,2 од/л, К+ – 4,98 мМоль/л, Na+ – 140,2 мМоль/л, 
Cl+ – 99,4 мМоль/л.

Проведена рентгенографія органів грудної клітки 
та живота: незначне затемнення лівої легені (за ра-
хунок укладки дитини), справа – без особливостей. 
Зміщення тіні серця вправо. Відсутність газу в киш-
ках (рис.3).

Проведена УСГ (21.05.20): з боку печінки, жовчно-
го міхура, селезінки, підшлункової залози відхилень 
від норми немає. Вільної рідини в черевній порож-
нині не виявлено.

Єдина нирка (ймовірно ліва) візуалізується в ма-
лому тазу, розміром 3,8х2,0 см, гідрокалікоз до 
0,8 см, пієлоектазія до 1,0 см, чашечко-мискова сис-
тема розщеплена (рис. 4).

Сечовий міхур чітко не візуалізується. У місці 
його розташування визначається анехогенний 
утвір розміром 0,8х1,0 см. У правій пахвинній ді-
лянці та у проекції лівої сідниці візуалізуються 
структури овальної форми розміром ~1,0х0,8 см, 
середньої ехогенності, за структурою подібні до 
яєчок (рис.5).

Динаміка показників загального аналізу крові на-
ведена у табл. 1.

Динаміка показників біохімічного аналізу крові 
представлена у табл. 2.

У продовж всього терміну перебування дитини у 
відділенні сечі не було.

25.05.2020 року проведена іригографія: контрасту-
ються нижні відділи товстої кишки (рис. 6).

При наростаючих явищах ниркової та дихальної 
недостатності дитина померла 29.05.2020 року.

На автопсії виявлено множинні вроджені вади 
розвитку: синдром русалки, гіпоплазія грудної кліт-
ки, агенезія зовнішніх статевих органів, кістозна 
дисплазія легень, агенезія правої нирки, кістозна 
дисплазія лівої нирки, агенезія сечового міхура; за-
тримка внутрішньоутробного розвитку, гіпоплас-
тичний варіант.

Обговорення
Сиреномелія є рідкісною вродженою вадою 

у дітей. За даними I.M. Orioli та співавторів (2011), 
у світі відомо 249 випадків сиреномелії [9]. Відомо 
лише близько 20 випадків народження близнюків, 
серед яких один чи обидва мали цю ваду [1,2,4,16].

У більшості випадків тривалість життя дитини, 
яка народилась із сиреномелією, визначається на-
явністю супутніх вроджених вад. За даними 
F. Jaiyesimi зі співавторами (1998), сиреномілія у 97% 
випадків супроводжується аноректальними вадами, 
у 93% – вадами нирок, у 85% – вадами геніталій, у 
57% – вадами нижніх відділів сечових шляхів, у 
26% – вадами серця, у 24% – вадами дихальних шля-
хів і у 8% – вадами центральної нервової системи [6]. 
У нашому спостереженні у новонародженого була 
єдина гіпоплазована нирка, відсутні сечовий міхур 
та зовнішні статеві органи. Переважна більшість не-
мовлят із сиреноміелією помирають протягом пер-
ших двох діб після народження внаслідок ниркової 
недостатності та лише 1% дітей живе довше одного 
тижня [8,9,15].

Антенатальна ультрасонографія є методом вибо-
ру для діагностики цієї вади [13]. Найчастіше діа-
гноз встановлюється протягом другого або третього 
триместру вагітності [10], як і в цьому клінічному 
випадку, хоча найбільш оптимальними термінами є 
перший триместр або ранні терміни другого три-
местру [3,11]. У третьому триместрі наявність мало-
воддя, внаслідок агенезії/гіпоплазії нирок, у 50% 
спостережень утруднює встановлення правильного 
діагнозу [12].

Вартість лікування дітей із сиреномелією, які ви-
жили, надзвичайно висока, що зумовлено необхід-
ністю трансплантації нирки та численних хірургіч-
них втручань [16]. У випадках пренатально 
встановленого діагнозу сиреномелії, майбутні бать-
ки повинні бути консультовані бригадою спеціаліс-
тів щодо лікування та прогнозу захворювання.

Таблиця 1
Динаміка показників загального аналізу крові
.�/�$��/ *)�0+�*0 *+�0+�*0 *,�0+�*0 *1�0+�*0
jS[��h�����^
P�V� �?�� P?�� �?�P �?%�
o�����h�����^
12�V� �?�% 	?�� 	?�P 	?�
xSU��V�c�T����V� �P �� 140 132
eZV������S�T����� 4 � P �
RS�UST����S�T����� �� �� �
 %
j�Uf�h������� �� 22 30 P
l�T�h������� 3 1 1 2
xSUZ���������� �	?� 	� 	�?� 	�?�
n��Uc�h�����^
P�V� � �� � 110

Таблиця 2
Динаміка показників біохімічного аналізу крові
.�/�$��/ *)�0+�*0 *,�0+�*0 *1�0+�*0
xV_��XZ��Ul�Vb�V� 	?� �?%
RS����TZ��Ul�Vb�V� P? P?�� �?%�
"�SZ��T�T��Ul�Vb�V� ��?� 	��?% �	P?�
�Z�ZVbT�[�c�V������V� 	�?�
"���Ul�Vb�V� �?P �?P� �?P
�-���Ul�Vb�V� �P 	P?� 132
�,���Ul�Vb�V� P?� 
�?	
mRn�����V� 
?�
mjn�����V� ��?�
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Клінічний випадок

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

Висновки
Сиреномелія рідкісна вроджена вада розвитку, 

яка супроводжується високою летальністю у ран-
ньому неонатальному періоді внаслідок наявності 
асоційованих вад розвитку, зокрема вад сечовиділь-
ної системи. Ультрасонографія у пренатальному пе-
ріоді є скринінговим методом діагностики цієї вади.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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