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Аннотация. Синдром гетеротаксии и синдром обратного расположения вну-
тренних органов — это редкие торакоабдоминальные аномалии, заключающиеся 
в потере нормального асимметричного расположения или строения внутренних 
структур организма. Ввиду тяжелых нарушений при гетеротаксическом синдроме, 
этиология патологической латерализации активно изучается в течение последне-
го десятилетия, и особое внимание уделяется наследственным факторам. О нена-
следственных же факторах известно немного. Цель — изучить анамнестические 
и клинико-антропометрические данные беременных с нарушением латерализации 
у плода. Материалы и методы. Ретроспективно проанализирована 41 амбулаторная 
карта пациенток, у которых по результатам ультразвукового исследования в рам-
ках пренатального скрининга диагностировано наличие у плода гетеротаксии или 
синдрома обратного расположения органов. Результаты. Средний возраст пациен-
ток составил 29 (24; 33) лет, а индекс массы тела 23,3 (20,72; 27,75). У 12 пациенток 
(29,26 %) нарушение латеральности у плода диагностировано во время первой бе-
ременности, тогда как у остальных — во время повторных. 2 беременности (4,87 %) 
были в результате экстракорпорального оплодотворения. О курении во время бе-
ременности сообщили 9 пациенток (21,95 %). Имеются сведения, что курение мо-
жет повышать риск возникновения пороков. Заболевания женщин имели преиму-
щественно приобретенный характер, среди которых самыми частыми были миопия 
(n = 5, 12,20 %), ожирение (n = 5, 12,20 %), гипотиреоз (n = 4, 9,76 %), миома матки 
(n = 4, 9,76 %) и сахарный диабет 1 типа (n = 2, 4,88 %), который считается факто-
ром риска. Из наиболее частых осложнений беременности можно выделить анемию  
(n = 6, 14,63 %) и гестационный сахарный диабет (n = 5, 12,20 %). Также у 3 пациенток 
(7,32 %) наблюдались изолированные врожденные пороки развития органов репро-
дуктивной и мочевыделительной систем. По данным литературы, семейный анам-
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нез врожденных пороков является фактором риска гетеротаксии. Выводы. Анамне-
стические и физикальные характеристики пациенток с диагнозом гетеротаксия или 
синдром обратного расположения органов у плода не демонстрируют явных отличий 
по сравнению с общепопуляционными показателями в настоящем исследовании.

Ключевые слова: врожденные пороки развития, гетеротаксия, situs inversus, пре-
натальный скрининг
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Abstract. Heterotaxy syndrome and inversion syndrome are rare thoracoabdominal 
anomalies that involve a loss of the normal asymmetrical arrangement or structure of the in-
ternal structures of the body. Due to severe disorders in heterotaxy syndrome, the etiolo-
gy of pathological lateralization has been actively studied over the past decade, and special 
attention has been paid to hereditary factors. Little is known about non-hereditary fac-
tors. Goal. To study the anamnestic and clinical anthropometric data of pregnant women 
with impaired lateralization in the fetus. Materials and methods. A retrospective analysis 
was made of 41 outpatient records of patients who, according to the results of ultrasound 
examination as part of prenatal screening, were diagnosed with fetal heterotaxy or organ 
reversal syndrome. Results. The average age of the patients was 29 (24; 33) years, and the 
body mass index was 23.3 (20.72; 27.75). In 12 patients (29.26 %), fetal laterality disorder 
was diagnosed during the first pregnancy, whereas in the rest — during repeated pregnan-
cies. 2 pregnancies (4.87 %) were as a result of in vitro fertilisation. Smoking during preg-
nancy was reported by 9 patients (21.95 %). There is evidence that smoking can increase 
the risk of malformations. The diseases of women were mainly acquired, among which my-
opia (n = 5, 12.20 %), obesity (n = 5, 12.20 %), hypothyroidism (n = 4, 9.76 %), uterine 
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fibroids (n = 4, 9.76 %) and type 1 diabetes mellitus (n = 2, 4.88 %), which is considered  
a risk factor. Anemia (n = 6, 14.63 %) and gestational diabetes mellitus (n = 5, 12.20 %) can 
be distinguished from the most common complications of pregnancy. Isolated congeni-
tal malformations of the reproductive and urinary systems were also observed in 3 patients 
(7.32 %). According to the literature, a family history of congenital malformations is a risk 
factor for heterotaxy. Conclusions. The anamnestic and physical characteristics of patients 
diagnosed with heterotaxia or fetal organ reversal syndrome do not show obvious diffe- 
rences compared with the general population indicators in this study.
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Введение. Нарушения латерализации, формирующиеся в процессе раннего 
эмбрионального развития, представляют собой спектр торакоабдоминальных 
аномалий с потерей нормальной асимметрии, отличающихся от нормаль-
ного строения и локализации (лат. situs solitus). Эти аномалии вариабельны 
и могут как затрагивать отдельные органы и системы, так и быть представ-
лены в виде полного обратного расположения органов (лат. situs inversus 
totalis), когда весь органокомплекс ориентирован зеркально. Синдром гете-
ротаксии, или неопределенное положение органов (situs ambiguous), обыч-
но не включает в себя полное обратное расположение и означает в класси-
ческом понимании дублирование структур на одной стороне и их отсутствие 
на другой. Распространенность гетеротаксии оценивается в 1 на 10 000 слу-
чаев живорождения [1–5].

Синдром гетеротаксии классифицируется на основании строения серд-
ца на право- и левопредсердную изомерию. Также формы изомерии могут 
быть разделены в зависимости от селезенки на левый изомеризм, для кото-
рого характерна полиспления (наличие нескольких добавочных селезенок), 
и правый изомеризм, при котором селезенка отсутствует (аспления). Нужно 
иметь в виду, что наличие и строение селезенки не всегда коррелирует с сер-
дечными изменениями [1, 4, 6].

Левопредсердная изомерия может быть представлена перерывом нижней 
полой вены, обструкцией выходного тракта правого желудочка, транспози-
цией магистральных сосудов, атриовентрикулярным каналом. Другие патог-
номоничные изменения заключаются в неопределенном расположении же-
лудка, сочетающимся с атрезией пищевода или двенадцатиперстной кишки, 
наличии двудолевых легких, полисплении, центрального положения печени, 
нередко с отсутствием желчного пузыря [4, 6].
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Правопредсердный вариант считается более тяжелым из-за наличия таких 
пороков, как единственный желудочек и общее предсердие, полная форма 
атриовентрикулярного канала, атрезия или стеноз легочной артерии, двойное 
отхождение магистральных сосудов от правого желудочка, тотальный ано-
мальный дренаж легочных вен, а также нарушения ритма по типу суправен-
трикулярной тахикардии. Внесердечные проявления заключаются в аспле-
нии, трехдолевых легких, увеличении размеров печени, неопределенном 
расположении желудка [4, 6].

Актуальность изучения гетеротаксии обусловлена наличием при этом 
врожденном заболевании сложных пороков сердца и сосудов (около 90 % 
при левопредсердной изомерии, до 100 % при правопредсердной), ассоци-
ированных с высокой летальностью, которая достигает 80 % на первом году 
жизни при правостороннем строении сердца [1, 4, 6]. По данным зарубеж-
ных авторов, около 3 % от всех врожденных пороков сердца обусловлены ге-
теротаксическим синдромом [1, 3–5, 7]. Обычно нарушения латерализации 
диагностируются пренатально при проведении ультразвукового скринин-
га II триместра [6]. В связи с тяжестью сердечных пороков при гетеротак-
сии, особенно в случае правосторонней изомерии, женщины часто прини-
мают решение о прерывании беременности [6,8].

Этиология нарушений латерализации активно изучается в течение послед-
него десятилетия, и особенное внимание уделяется наследственным факто-
рам. Среди возможных генетических причин выделяют числовые аномалии 
аутосом, для которых характерны сердечные пороки, в т. ч. синдром Дауна, 
а также патологические вариации числа копий (англ. Copy Number Variation, 
CNV), которые, по данным ряда авторов, являются причиной гетеротаксии 
примерно в 15–20 % случаев [5, 7, 9, 10]. Моногенные патологические вариан-
ты выявляются у 10–20 % пациентов с рассматриваемым заболеванием [8, 11]. 
Нарушение латерализации может быть как изолированным синдромом, об-
условленным патогенным вариантом в гене, непосредственно ассоцииро-
ванным с расположением тех или иных структур, так и сочетаться с другим 
заболеваниям, такими как первичная цилиарная дискинезия или митохон-
дриальная дисфункция [2, 4, 5, 12]. О роли ненаследственных факторов в раз-
витии гетеротаксии известно довольно мало.

Цель исследования — изучение особенностей анамнеза женщин, у кото-
рых в рамках пренатального скрининга были диагностированы гетеротак-
сия или синдром обратного расположения органов у плода.

Материалы и методы. Ретроспективно проанализированы амбулаторные 
карты пациенток, у которых по результатам ультразвукового исследования 
(УЗИ) в рамках пренатального скрининга диагностировано наличие у пло-
да гетеротаксии или синдрома обратного расположения органов, в период 
с 2018 по 2023 г. в Клинико-диагностическом центре «Охрана здоровья ма-
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тери и ребенка» (КДЦ ОЗМР)*. Всего в исследование включен 41 случай. Для 
составления базы данных использовалась программа Microsoft Excel 2016.

Для количественных величин указывалась медиана с интерквартильным 
размахом (Q1; Q3). Для качественных показателей указывались абсолютные 
значения и частотные характеристики ( %).

Результаты. Средний возраст женщин на момент беременности, при ко-
торой у плода был пренатально диагностирован синдром гетеротаксии или 
обратного расположения, составил 29 (24; 33) лет. Средний возраст отца ре-
бенка на момент диагностики составил 31 (27,0; 36,5) год. Исследуемая груп-
па соответствует нынешнему среднему возрасту деторождения, по данным 
Росстата [13].

У 12 пациенток (29,26 %) гетеротаксия плода диагностирована во время 
первой беременности, у 29 (70,73 %) — во время повторных. Роды в анамне-
зе были у 23 женщин (56,09 %), пороков развития ни у кого из детей выявле-
но не было. Также в анамнезе присутствовали медицинские аборты у 9 па-
циенток (21,95 %) и самопроизвольные потери беременности у 11 женщин 
(26,83 %). Беременность, при которой диагностирована аномальная латерали-
зация, наступила в результате экстракорпорального оплодотворения (ЭКО) 
у 2 участниц исследования (4,87 %).

В табл. 1 представлены хронические заболевания, не связанные с репродук-
тивной системой. Об их наличии имелись сведения у 13 пациенток (31,71 %).

Таблица 1
Наличие соматическое патологии в исследуемой группе

Хроническое заболевание Количество 
пациентов

Доля от общей груп-
пы пациентов, %

Миопия 5 12,20
Гипотиреоз 4 9,76
Сахарный диабет 1 типа без осложнений 1 2,44
Сахарный диабет 1 типа с осложнениями 1 2,44
Ожирение 5 12,20
Артериальная гипертензия 1 2,44
Хронический пиелонефрит 1 2,44
Удвоение обеих почек 1 2,44
Хронический гастрит 1 2,44
Хронический фарингит 1 2,44
Желчекаменная болезнь 1 2,44
Хронический гепатит С 1 2,44

Самыми распространенными в этой группе пациентов оказались заболе-
вания органов зрения и эндокринной системы. Заболевания из табл. 1 пре-

* Главный врач — Елена Борисовна Николаева.
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имущественно имеют приобретенный характер. Удвоение почек как врож-
денный порок развития представляет в этом случае особый интерес. Он был 
выявлен у 1 пациентки (2,44 %). Отягощенный семейный анамнез по на-
личию врожденных пороков развития (ВПР) считается одним из факторов 
риска нарушений латеральности [1]. В литературном обзоре отечественных 
авторов приводятся сведения из зарубежных исследований, что риск гете-
ротаксии повышается приблизительно в 80 раз при наличии ВПР у ближай-
ших родственников [14].

В табл. 2 представлены заболевания репродуктивной системы. Об их на-
личии имелись сведения у 14 пациенток (34,15 %).

Таблица 2
Заболевания репродуктивной системы в исследуемой группе

Гинекологическая патология Количество  
пациентов

Доля от общей группы 
пациентов, %

Миома матки 4 9,76
Полип эндометрия 2 4,88
Удвоение матки 1 2,44
Седловидная матка 1 2,44
Киста яичника 2 4,88

Зафиксировано наличие изолированного ВПР матки у 2 пациенток 
(4,88 %). В общей популяции частота ВПР репродуктивных органов у жен-
щин колеблется в пределах от 2,7 до 4 % [15]. Для установления возможной 
взаимосвязи подобного ВПР с риском гетеротаксии у плода требуются до-
полнительные исследования.

В табл. 3 представлены варианты акушерских осложнений, наблюдав-
шиеся во время беременности плодом с диагностированной аномалией ла-
терализации. Об осложнениях беременности имелись сведения у 17 паци-
енток (41,46 %).

Таблица 3
Осложнения беременности в исследуемой группе

Осложнения во время беременности Количество 
пациентов

Доля от общей группы 
пациентов, %

Гестационный сахарный диабет (ГСД) 5 12,20
Анемия 6 14,63
Неиммунная водянка плода 2 4,88
Угроза выкидыша 2 4,88
Отек плаценты 1 2,44
Истмико-цервикальная недостаточность 1 2,44 %
Герпес во время беременности 1 2,44
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Осложнения во время беременности Количество 
пациентов

Доля от общей группы 
пациентов, %

Новая коронавирусная инфекция 
(НКВИ) во время беременности 3 7,31
Многоводие 1 2,44
Брадикардия у плода 1 2,44
Гиперферментемия 1 2,44
Протеинурия 1 2,44

В исследуемой выборке по частоте встречаемости преобладают анемия 
и ГСД как регулярно отмечаемые состояния при беременностях в популя-
ции. Частота других осложнений беременности также сопоставима с тако-
вой в общей популяции. Не отмечено и повышенной частоты НКВИ в ис-
следуемой группе.

Инвазивная диагностика проведена у 2 пациенток: аспирация ворсин хо-
риона и кордоцентез. В обоих случаях кариотипирование полученного ма-
териала не показало анеуплоидий или крупных структурных хромосомных 
аномалий — определен нормальный кариотип у плода. Еще у одной паци-
ентки проводился неинвазивный пренатальный тест (НИПТ), при котором 
получен низкий риск по трисомиям 13, 18, 21 хромосом.

В исследуемой группе о курении во время беременности сообщили 9 па-
циенток (21,95 %). Предполагается, что курение во время беременности по-
вышает риск врожденных пороков сердца (ВПС) у плода в 1,4–1,9 раз в за-
висимости от вида порока [12]. Наличия воздействия профессиональных 
вредных факторов ни у кого в амбулаторной карте не было отмечено.

Антропометрические показатели матерей следующие:
•	 средний рост — 164,5 (160; 168) см;
•	 средний вес — 61,6 (54,7; 72,05) кг;
•	 индекс массы тела (ИМТ) — 23,3 (20,72; 27,75) кг/м 2.
В целом в исследуемой группе представлены общепопуляционные пока-

затели роста и веса. Средние значения артериального давления, измеренно-
го на плечевой артерии, составляют: для систолического — 116 (110; 121) мм 
рт. ст., диастолического — 74 (70; 81) мм рт. ст.

Обсуждение. По данным научной литературы, в качестве негенетических 
факторов риска гетеротаксии предполагаются сахарный диабет у матери, 
а также тератогенное воздействие ретиноидов и кокаина [1, 11]. Среди па-
циенток, обследованных нами, из представленных факторов риска выявлен 
только сахарный диабет: 1 типа — у 4,88 % женщин, ГСД — у 12,2 %. Кроме 
того, у 3 пациенток (7,32 %) наблюдались изолированные ВПР органов ре-
продуктивной и мочевыделительной систем.

Окончание табл. 3
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Генетический фактор, по данным многих авторов, считается основным 
для развития нарушения латеральности — как в виде самостоятельного син-
дрома, так и в составе другой нозологии [2, 4, 5, 12]. По данным научной ли-
тературы, около 10 % случаев заболевания имеет явный семейный характер, 
тогда как остальную (подавляющую) часть составляют спорадические слу-
чаи [7]. Однако мы ни у кого из пациенток исследуемой группы отягощенно-
го по нарушению латерализации органов семейного анамнеза не выявили — 
возможно, это объясняется небольшим количеством участниц исследования.

Анамнестические и физикальные характеристики пациенток с диагнозом 
гетеротаксия или синдром обратного расположения органов у плода не де-
монстрируют явных отличий по сравнению с общепопуляционными пока-
зателями в настоящем исследовании. Вероятно, это связано с более значи-
тельным демографическим вкладом именно средневозрастной категории 
пациентов в силу социально-экономических условий.

Обращает на себя внимание большое количество курящих женщин в ис-
следуемой группе — 9/41 (21,95 %). Курение во время беременности, по дан-
ным многочисленных исследований, приводит к значимому повышению ри-
сков задержки внутриутробного развития плода, преждевременных родов, 
осложнений беременности, мертворождения, постнатальных ранних и отда-
ленных хронических заболеваний [16]. Помимо этого, повышается и риск 
врожденных пороков сердца [14, 17].

Заключение. С учетом отсутствия семейного анамнеза и определенной 
генетической причины гетеротаксического синдрома мы предполагаем, что 
значение в развитии этой патологии могут иметь средовые факторы риска, 
хронические заболевания и образ жизни беременной. Требуется дальнейшее 
проведение научных исследований, посвященных выявлению наиболее зна-
чимых факторов риска нарушения латерализации плода.
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