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Етапне хірургічне лікування аноректальної атрезії, 
асоційованої з атрезією товстої кишки ІІ типу 

та аномаліями сечовивідної системи, 
у новонародженого хлопчика 

(клінічне спостереження та огляд літератури)
Центр неонатальної хірургії вад розвитку та їх реабілітації ДУ «Інститут педіатрії, 

акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України», м. Київ
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Аноректальна вада розвитку є природженою аномалією і може бути як ізольованою, так і асоційованою. Ця 
мальформація часто поєднується з іншими природженими вадами, зокрема VACTERL-асоціацією (аномалії 
хребта, анальної ділянки, серця, трахеї, стравоходу, нирок і кінцівок), що потребує комплексної діагностики в 
цих пацієнтів. Природжені вади розвитку шлунково-кишкового тракту, інші, ніж атрезія стравоходу, зустріча-
ються рідко. У роботі наведено клінічний випадок асоційованих природжених аномалій шлунково-кишкового 
тракту і сечовивідної системи в новонародженого хлопчика: безнорицевої форми природженої аноректальної 
вади розвитку, атрезії сигмоподібної кишки, ІІ типу, з незавершеним поворотом кишечника, міхурово-сечовід-
ного рефлюкса, пієлоектазії, праворуч, та вінцевої гіпоспадії. Проведення комплексної діагностики перед кожним 
етапом оперативного лікування дозволило визначити певний спосіб і техніку хірургічної корекції. Це дало змогу 
зберегти частину кишечника, що була у вигляді ентерокісти, і сформувати неоректум, а також діагностувати 
функціональну неспроможність преатретичного сегмента ободової кишки та провести його видалення.

Атрезія сигмоподібної кишки не є поширеною поєднаною вадою розвитку при природженій аноректаль-
ній ваді розвитку, але має враховуватися при диференційній діагностиці в новонароджених із прогресую-
чим здуттям живота, при безнорицевих формах аноректальних мальформацій. Запропоновану етапність 
хірургічного лікування зазначених асоційованих вад розвитку слід розцінювати як органозберігаючу, що 
дала змогу відновити нормальну функцію шлунково-кишкового тракту та сечовивідних шляхів, з хорошим 
функціональним результатом.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом зазначеної в роботі установи. На проведення досліджень отримано ін-
формовану згоду батьків дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: аноректальна атрезія, безнорицева форма, атрезія сигмоподібної кишки, міхурово-сечо-
відний рефлюкс, вінцева гіпоспадія, хірургічне лікування, новонароджений хлопчик.
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'()*+,-./�0./1)*0.2)(�34�.�,)(5+(3-./�.()0./6�.(7�,.(�8+�+3-9+*�34)/.-+7�)*�.44),3.-+7#�:934�0./1)*0.2)(�34�);+(�,)083(+7�<3-9�)-9+*�,)(5+(3-./�7+1+,-4=�
3(�>.*2,?/.*�@'A:BCD�.44),3.2)(��.()0./3+4�)1�-9+�4>3(+=�.(./�*+53)(=�9+.*-=�-*.,9+.=�+4)>9.5?4=�E37(+64�.(7�+F-*+032+4�=�<93,9�*+G?3*+4�.�,)0>*+9+(43H+�
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Вступ
Природжені аноректальні атрезії та нориці, що 

трапляються з частотою 1 на 4000–5000 новонаро-
джених, виникають унаслідок порушень формуван-
ня клоаки. Встановлення причин виникнення зазна-
чених мальформацій має велике прогностичне 
значення для носія цих вад і профілактичне – щодо 
наступних нащадків [19].

За даними літератури, природжена аноректальна 
вада розвитку (ПАВР) частіше поєднується з 
VACTERL-асоціацією (аномалії хребта, анальної ді-
лянки, серця, трахеї, стравоходу, нирок і кінцівок), 
що спонукає дитячого хірурга до проведення комп-
лексної діагностики. Серцеві та аномалії сечовивід-
них шляхів є найпоширенішими, а шлунково-киш-
кові, інші, ніж атрезія стравоходу, зазвичай 
зустрічаються дуже рідко. Високі ПАВР демонстру-
ють вищу частоту асоційованих аномалій [13]. 

Анальні деформації вдвічі частіші за ректальні, а 
частота атрезії товстої кишки становить менше 10% 
усіх атрезій кишечника [8].

Атрезія товстої кишки (АТК) зустрічається наба-
гато рідше серед усіх неонатальних кишкових об-
струкцій і становить, за даними різних авторів, від 
1,8% до 15% атрезій кишечника, з частотою 1/15000–
1/60000 живонароджених. Понад 75% їх виникають 
проксимальніше від селезінкового кута, рідко – дис-
тальніше [12,21].

Серед дітей з ПАВР частота інших природжених 
аномалій може становити 60%, тоді як у пацієнтів 
з АТК вона варіює від 25% до 50% [16]. Частота асоці-
йованих аномалій у випадках з АТК нижча, ніж при 
інших атрезіях кишечника. Однак описані випадки, 
коли АТК поєднана з різними природженими анома-
ліями: гастрошизисом, омфалоцеле, екстрофією сечо-
вого міхура, дивертикулом Меккеля, аноректальною 
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атрезією, кістою холедоха, офтальмологічними ано-
маліями, а також хворобою Гіршпрунга [3]. За дани-
ми деяких авторів, хвороба Гіршпрунга діагностуєть-
ся у 2% пацієнтів з АТК, а частота їх поєднання 
оцінюється як 1 на 10 млн живонароджених [6].

Поєднання АТК і ПАВР є надзвичайно рідкісним, 
і дотепер у медичній англомовній літературі заре-
єстровані лише поодинокі випадки. Тому ця публі-
кація є надзвичайно актуальною.

Мета дослідження – провести аналіз етапності 
діагностики і хірургічного лікування множинних 
асоційованих вад розвитку в новонародженого 
хлопчика.

Клінічне спостереження рідкісного 
випадку

У відділенні хірургічної корекції природжених вад 
розвитку в дітей ДУ «ІПАГ імені академіка 
О.М. Лук’янової НАМН України» перебував на ліку-
ванні хлопчик Р., 2014 р.н. Народився в одному з ра-
йонних центрів України, від І вагітності, І термінових 
пологів, природним шляхом, у терміні гестації 
40 тижнів, з масою тіла 3170 г, довжиною тіла 53 см, і 
оцінкою за шкалою Апгар 8/10 балів. Спадковість не 
обтяжена. Матір перебувала на диспансерному об-
ліку з 6-го тижня вагітності. У терміні 10 тижнів була 
загроза викидня, перебувала на стаціонарному ліку-
ванні. Під час планових пренатальних ультразвуко-
вих досліджень (УЗД), за місцем проживання, не діа-
гностовано природжених вад розвитку.

Безнорицеву форму аноректальної атрезії вияв-
лено неонатологом у пологовій залі, після наро-
дження дитини. На першу добу життя дитину кон-
сультовано дитячим хірургом. Підтверджено 
атрезію ануса і прямої кишки, високу форму, 
з можливою норицею у сечовий міхур. Пацієнта 
переведено до хірургічного відділення обласної ди-
тячої клінічної лікарні за місцем проживання. За 
даними виписки з амбулаторної картки, під час 
оглядової рентгенографії органів черевної порож-
нини відмічено підвищений метеоризм, з розши-
ренням петель товстої кишки, що свідчило про 
кишкову непрохідність. Після стабілізації стану, на 
другу добу життя, дитині проведено хірургічне 
втручання: лапаротомію, формування підвісної 
дводульної колостоми, у ділянці лівого підребер’я. 
Післяопераційний перебіг тяжкий, без ускладнень. 
У післяопераційному періоді – виділення калу по 
стомі регулярні та в достатній кількості. Виявлено 
схильність до послабленого випорожнення. Дити-
ну переведено на грудне годування в повному 
об’ємі. Проведено симптоматичне лікування.

У віці 5 міс дитину госпіталізовано до відділення 
хірургічної корекції природжених вад розвитку у 
дітей ДУ «ІПАГ імені академіка О.М. Лук’янової 
НАМН України» для визначення тактики хірургіч-
ної корекції ПАВР. Дитина була на змішаному году-
ванні. Привідна стома функціонувала добре, кал 
кашоподібний, частий, жовто-коричневого кольору. 
Санацію відвідної стоми не проведено. Під час огля-
ду промежини в дитини діагностовано відсутність 
заднього проходу, з нечітко вираженою анальною 
ямкою. Також виявлено вінцеву гіпоспадію, проте 
сечовипускання було вільним, виділення калу через 
уретру не було. Комплексне обстеження проведено 
відповідно до затвердженого локального протоколу 
клініки та виконано відповідно до принципів Гель-
сінської декларації.

За лабораторними дослідженнями: загальний 
аналіз крові (ЗАК): гемоглобін (Нb) – 109 г/л, ери-
троцити (RBC) – 5,0×1012/л, лейкоцити (WBC) – 
11,1×109/л, тромбоцити (PLT) – 412×109/л, швидкість 
осідання еритроцитів (ШОЕ) – 10 мм/год; еозинофі-
ли (е) – 7%, паличкоядерні (п) – 4%, сегементоядер-
ні (с) – 39%, лімфоцити (л) – 44%, моноцити (м) – 
6%. Загальний аналіз сечі: питома вага (SG) – 1,010, 
рН – 6,5, протеїни (PRO), кров (BLD) та кетони 
(KET) – не виявлені. Лейкоцити густо покривають 
поле зору. Аналіз сечі за Нечипоренком: лейкоцити 
густо покривають поле зору.

За даними нейросонографії, у судинному сплетін-
ні, ліворуч, у ділянці тіла візуалізовано псевдокіс-
тозне утворення розміром 5,2 мм, а праворуч, у ді-
лянці заднього рогу  – 4,2  мм. Консультація 
невролога: УЗД-ознаки перенесеного субепенди-
мального крововиливу (СЕК), у стадії псевдокісти, 
дано рекомендації. За результатами ЕхоКГ, у порож-
нині лівого шлуночка (ЛШ) визначено додаткову 
хорду. Даних про наявність гемодинамічно значущої 
вади серця не виявлено. За даними ЕКГ, частота сер-
цевих скорочень (ЧСС) – 126 уд./хв, діагностовано 
помірні обмінні зміни в міокарді. За результатами 
УЗД промежини: волокна анального сфінктера ди-
ференціюються слабо. Купол сліпого мішка прямої 
кишки не визначено. У цій ділянці значно виражені 
пресакральні маси, що свідчить про високу ПАВР.

Проведено рентгенологічне дослідження товстої 
кишки й сечових шляхів. За результатами фістуло-
графії, через відвідну стому низхідна кишка звуже-
на, а сигмоподібна – укорочена й закінчується сліпо. 
З’єднання з сечовивідними шляхами не виявлено. 
На контрастуванні привідної частини ободової 
кишки (ОК) виявлено, що колостома сформована на 
рівні селезінкового кута (поперечно-ободова киш-
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ка – ПОК). При цьому сліпа кишка знаходиться в 
підпечінковій ділянці (незавершений поворот ки-
шечника, ІІ тип). При дослідженні сечового міхура 
заповнити його туго через уретру не вдалося. Після 
введення контрасту (верографін – 76%, у розведенні 
1:2), візуалізується правий сечовід і лоханка правої 
нирки, що свідчить про міхурово-сечовідний реф-
люкс (МСР) і пієлоектазію, праворуч. Це стверджу-
вало і УЗД нирок: останні розміщені типово, ехоген-
ність паренхіми не змінена. Судинний малюнок 
правильний, симетричний. Лоханка правої нирки 
розширена: 9,2 мм на 4,8 мм, стінка не ущільнена, не 
потовщена. З’єднання сечовивідних шляхів із ШКТ 
не виявлені. З боку органів черевної порожнини ін-
шої патології не виявлено. Враховуючи дані обсте-
ження, дитині призначено передопераційну підго-
товку, у домашніх умовах з урахуванням 
рекомендацій уролога та невролога.

У віці 8 місяців дитину повторно госпіталізовано 
до клініки для наступного етапу хірургічного ліку-
вання. Консультовано неврологом та урологом – 
протипоказань до операції немає. Проведено ано-
проктопластику за Pena, з черевно-промежинного 
доступу. Особливості операції: виконано задній 
сагітальний доступ. У пресакральному просторі – 
виражені жирові маси. У глибині цього простору 
округле утворення, заповнене рідким вмістом. Про-
ведено його часткове виділення. Ознак сполучення 
із сечовивідними шляхами не виявлено. Виконано 
нижню серединну лапаротомію. Вхід у черевну по-
рожнину затруднений через значний злуковий про-
цес. Після вісцеролізу виявлено, що низхідна і верх-
ня третина сигмоподібної кишки, яка іде від стоми, 
звужена, а середня третина сигмоподібної кишки, 
вузьким тяжем, спрямовується в підпечінковий про-
стір і фіксована до вентральної поверхні печінки. У 
подальшому атрезована сигмоподібна кишка і роз-
ширена ОК – ентерокіста у вигляді дводулки спус-
калися донизу, в малий таз, через правий боковий 
канал. Сліпа кишка з апендиксом локалізуються у 
підпечінковій ділянці, утворюючи єдиний конгло-
мерат з атрезованою кишкою. Проведено розділення 
злук і апендектомію класичним методом. Постатре-
тичний відділ нижньої третини сигми – ентерокіста 
підготовлено для низведення на промежину, без 
розкриття його просвіту. Проведено санацію черев-
ної порожнини та укладено сигмоподібну кишку в 
лівий фланк, без резекції атрезованої ділянки, через 
неможливість формування анастомозу. З боку про-
межини проведено кінцеву мобілізацію кишки, яка 
закінчувалася сліпо, на рівні сім’яних пухирців. 
Проведено розкриття та санацію ентерокісти: вміст 

густий, непрозорий, світло-сірого кольору. Діаметр 
кишки звузився до 2,5 см. Виконано анопроктоплас-
тику за Pena. Волокна зовнішнього анального сфінк-
тера ідентифікувалися слабо. Видалено 2 см дис-
тального відділу атрезованої прямої кишки. 
Сформовано анальний канал та анальний отвір на 
віковому бужі.

Морфологічні дослідження проведено у відділен-
ні патоморфології ДУ «ІПАГ імені академіка 
О.М. Лук’янової НАМН України», за загальноприй-
нятою методикою. На проведення досліджень отри-
мано інформовану згоду батьків. Результати пато-
гістологічного дослідження: слизова оболонка 
дистальної ділянки атрезованої прямої кишки атро-
фічна, з ерозивним процесом, а місцями – з утворен-
ням виразок. У підслизовому шарі – ознаки фіброзу. 
Також виявлено ознаки міжм’язового фіброзу, з 
фрагментацією волокон і зниження гангліонарних 
елементів у міжм’язовому сплетінні.

В післяопераційному періоді стан дитини задо-
вільний. Годування відновлено у повному віковому 
об’ємі. Амбулаторно проведено лікувальні клізми та 
бужування до вікового бужа, 1 раз на добу. Стома 
функціонувала нормально. Проведення наступного 
етапу хірургічного лікування рекомендовано після 
відновлення вікового калібру анального отвору.

У віці 1 рік дитину госпіталізовано до клініки для 
контрольного обстеження та проведення наступно-
го етапу хірургічного лікування. Виконано рентге-
нологічне дослідження через сформований аналь-
ний канал та відвідну стому для визначення стану 
лівих відділів ОК і неоректум. Проведено комплек-
сне обстеження та консультації уролога і невролога. 
Протипоказань до операції немає. Після передопе-
раційної підготовки проведено етапну операцію: 
серединну лапаротомію, видалення атрезованої сиг-
моподібної кишки та формування сигмодесцендоа-
настомозу, кінець до кінця, без зняття колостоми. 
Особливості операції. Вхід у черевну порожнину за-
труднений через виразний злуковий процес. При 
виділенні тонкої кишки утворилася десерозація 
верхньої третини здухвинної кишки, протяжністю 
до 16 см. Цю ділянку видалено, для запобігання пер-
форації. Сформовано ілеоілеоанастомоз, кінець до 
кінця. Ілеоцекальний кут (ІЦК) знаходився в право-
му підребер’ї, а довжина ОК до стоми становила 
20 см. По лівому фланку розміщувалася низхідна та 
верхня третина сигмоподібної кишки, що йшла в 
малий таз. Атрезовану середню третину сигмоподіб-
ної кишки довжиною 8 см видалено. Сформовано 
сигмосигмоанастомоз, кінець до кінця. Низхідна 
преатретична ділянка ОК не видалялася, у зв’язку з 
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відсутністю явних анатомічних порушень, а також 
для зменшення проявів постколектомічного син-
дрому в післяопераційному періоді. За даними пато-
гістологічного дослідження, у проксимальній части-
ні сигмоподібної кишки (преатретична ділянка) 
виявлено ерозивний коліт, а місцями – з ділянками 
виразок слизової оболонки. У м’язових шарах кон-
статовано порушення архітектоніки м’язових шарів, 
з випадінням пролонгованих фрагментів волокон, 
як повздовжнього, так і циркулярного, і великі ді-
лянки їх інфільтрації, переважно поздовжнього 
шару. У дистальній частині сигмоподібної кишки 
(постатретична ділянка) виявлено ерозивний коліт 
з ознаками нерівномірної субатрофії слизового 
шару. В окремих зрізах відмічено порушення архі-
тектоніки м’язових шарів і ділянки інтестинальної 
дисплазії.

Перебіг післяопераційного періоду – без усклад-
нень. Транзит по ШКТ відновлений. Виділення калу 
по стомі регулярні. Амбулаторно проводилися ліку-
вальні клізми per rectum і контрольні бужування. 
Також вводився кишковий вміст у відвідну стому (за 
методикою клініки) для стимулювання моторики 
дистальних відділів кишки. У дитини відпрацьову-
валося формування позиву на дефекацію, з виса-
джуванням дитини на горщик.

Під час контрольного обстеження дитини через 
8 міс та проведення рентгенологічного і ендоскопіч-
ного дослідження товстої кишки діагностовано явні 
ознаки гіпоплазії преатретичного відділу низхідної 
ОК, що свідчили про її функціональну неспромож-
ність. У віці 1 рік 8 місяців дитині проведено наступ-
ну етапну операцію: серединну лапаротомію, зняття 
колостоми, резекцію гіпоплазованої ділянки низхід-
ної кишки з формуванням трансверзосигмоанасто-
мозу, кінець до кінця. Особливості операції. Вхід у 
черевну порожнину затруднений через злуковий 
процес. Проведено вісцероліз. Мобілізовано та ви-
ділено стому з навколишніх тканин. Привідна ОК до 
4 см у діаметрі і довжиною 20 см, до ІЦК. Відвідна 
кишка звужена до 1,5 см у діаметрі, фіброзно зміне-
на, з ознаками гіпоплазії, що співпадало з результа-
тами рентгенологічного та ендоскопічного дослі-
джень. Проведено резекцію кишки в місці стоми та 
лівих відділів ОК до анастомозу, з нижньою трети-
ною сигмоподібної кишки. Частина сигмоподібної 
кишки, що була у вигляді ентерокісти, мала діаметр 
до 2,0–2,5 см із наявністю гаустр. Сформовано 
трансверзосигмоанастомоз, кінець до кінця, між лі-
вою частиною ПОК і верхньою третиною сигмопо-
дібної кишки. Вікно у брижі ушито до зв’язки Трей-
ца. Післяопераційний період – без ускладнень. 

Пасаж по ШКТ відновлено. При виписці випорож-
нення самостійне, до 6 разів на добу, проте між де-
фекаціями відмічалося незначне каломазання.

За результатами патогістологічного дослідження, 
у проксимальному кінці кишки визначались ознаки 
коліту, з тенденцією до атрофічних процесів слизо-
вої оболонки, місцями – з порушенням архітектоні-
ки м’язових шарів. Гіперплазія лімфо-фолікулярно-
го апарату. У гіпоплазованій низхідній кишці 
виявлено ознаки коліту з нерівномірною атрофією 
слизової оболонки, підслизовим набряком і пору-
шенням архітектоніки м’язових шарів, як повздовж-
нього, так і циркулярного. У відвідному кінці кишки 
(верхня третина сигмоподібної кишки) також діа-
гностовано зміни у вигляді ерозивного коліту з тен-
денцією до атрофії слизової, але зі збереженням 
ганліонарних елементів.

Контрольний огляд дитини через 6 місяців: позив 
на дефекацію дитина відчуває, дефекація відбува-
ється на горщик, випорожнення самостійне, від 2 до 
5 разів на добу, густе, кашоподібне. Неперетравленої 
їжі в калі батьки не відмічають. Спостерігається чіт-
ка залежність консистенції калу від вживаної їжі. 
Каломазання невиразне, і лише при рідкому калі. 
Утримуюча функція анальних сфінктерів залиша-
ється зниженою, більше – через функцію зовнішньо-
го анального сфінктера.

Дитина, перебуваючи в хірургічному стаціонарі, 
постійно перебувала під спостереженням дитячого 
уролога. Враховуючи супутню природжену пато-
логію сечовивідної системи, у віці 2 роки 2 місяці 
дитині проведено оперативне лікування, з приводу 
МСР та пієлоектазії, праворуч: ендоскопічну плас-
тику уретеро-везикального сегмента, праворуч – 
гелем (Nubiplant); пластику уретри за Snodgrass з 
приводу вінцевої гіпоспадії. Після операції сечо-
випускання вільне, без затруднення, сечу утримує, 
лабораторні дослідження сечі – в межах вікової 
норми.

Реабілітаційне консервативне лікування прохо-
дить кожні 6 міс за методикою, розробленою в кліні-
ці. Через 4 роки після закінчення етапного хірургіч-
ного лікування стан дитини задовільний, 
психофізичний розвиток відповідає віку, соматичний 
статус – без особливостей. Випорожнення самостій-
не, від 1 до 3 разів на добу, густе, кашоподібне; непере-
травленої їжі немає (ферменти не застосовує). Корек-
ція консистенції калу проводиться дієтою і 
пробіотиками, рідко – сорбентами. Залишається за-
лежність від вжитої їжі, що, на нашу думку, більш 
обумовлене постколектомічним синдромом. Утри-
муюча функція анальних сфінктерів після проведен-
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ня курсів реабілітаційного лікування поліпшилася. 
Каломазання в динаміці значно зменшилося, залиша-
ється епізодичне, до дефекації, і тільки при рідкому 
калі. Позив на дефекацію має, але враховуючи вік 
дитини, ще потребує нагадування. Дефекація про-
ходить на унітаз. Оцінка стану континенції, яка про-
водилася за тестом Holschneider, – 11 балів.

Загальний результат хірургічної корекції асоційо-
ваних вад розвитку у даного пацієнта оцінено як до-
брий.

Дискусія
За даними літератури, відомості про перший ви-

падок атрезії товстої кишки наведено в роботі 
Binninger у 1673 р. [18]. Gaub у 1922 р. повідомив про 
першого новонародженого з атрезією сигмоподібної 
кишки, якому накладено колостому, а Potts у 1947 р. –
про першого пацієнта з атрезією поперечної ободової 
кишки, якому сформовано первинний анастомоз, і 
він вижив [3]. Частота атрезій кишечника змінюєть-
ся залежно від їх локалізації в ШКТ. Частота атрезії 
тонкої кишки становить від 1/300 до 1/400 живонаро-
джених дітей, а частота атрезії товстої кишки – 
1/20000 живонароджених у США [11].

Існує декілька теорій щодо етіології АТК, головна 
з яких стосується мезентеріальної судинної недо-
статності після органогенезу, що може бути викли-
кана внутрішньою грижею, заворотом, інвагінацією 
або защемленням при «закритому» гастрошизі [3]. 
Ця теорія вперше запропонована Louw і Barnard у 
1955 р. [2].

Описано й інші причини виникнення АТК. Серед 
них – неспроможність повної реканалізації після 
часткової оклюзії просвіту кишечника шляхом про-
ліферації епітелію. Інші автори припускають, що 
атрезія є наслідком неправильного процесу розви-
тку ШКТ. Також є дослідження, що існує генетична 
детермінація, а також материнська інфекція Borrelia 
Burgdorferi. Heinen і Prieto припускають, що об-
струкція, яка виникає з клоакальної мальформації, 
призводить до тяжкої петлі меконію, внутрішньо-
утробного завороту та атрезії кишки. Подібний ме-
ханізм запропонований для асоціації атрезії товстої 
кишки і хвороби Гіршпрунга [16].

Повідомляється про асоціацію АТК з кістою холе-
доха. Атрезія в цих випадках обумовлена прямим 
впливом кісти на брижу поперечної кишки. Вну-
трішньопросвітні судинні фактори теж описані як 
чинники АТК. Еrskine припускає можливість ембо-
лії, брижових судин, яка походить із плаценти, ми-
наючи легеневий кровообіг. Інфекція плода в мами 
з вітряною віспою також описана як одна з причин 

АТК. Пошкодження кишкового сплетіння вітряною 
віспою може призводити до погіршення розвитку 
судин та викликати ішемічні стани, що, своєю чер-
гою, може спричинити розвиток АТК. Відомі випад-
ки сімейної АТК [3], але в більшості з них відсутні 
деталі сімейного анамнезу.

Класифікація кишкових атрезій, включаючи де-
формацію «яблучної шкірки» та множинні атрезії, 
спочатку запропонована Louw, а потім уточнена 
Martin і Zerella та Grosfeld та співавт., може бути ви-
користана до АТК [2]. За класифікацією Grosfeld, 
I тип: дефект слизової оболонки, з інтактною бри-
жею; II тип: наявність фіброзного шнура, який 
з’єднує кінці кишки; III тип: атрезований сегмент 
кишки з V-подібним дефектом брижі; IV тип: мно-
жинні атрезії.

Найчастішим варіантом атрезії в наведених звітах 
Т. Gobran та співавт. (Єгипет) є АТК III типу – 
у 46,2% пацієнтів; тоді як тип I і тип II – у 30,8% і 23% 
пацієнтів відповідно [10].

За даними літератури, протягом останніх десяти-
літь більшість хірургів використовували наступний 
підхід до лікування АТК. Тактика включала резек-
цію та формування первинного анастомозу для 
АТК, проксимальніше селезінкового вигину, та на-
кладання колостоми для більш дистальних її форм.

Цієї тактики дотримувалися й інші хірурги: 
Benson та співавт., Pohlson та співавт. [5]. Проте, на 
думку інших клініцистів, створення первинного 
анастомозу є технічно складним через велику різни-
цю в розмірах дистального і проксимального кінців 
кишки і втрату її довжини, пов’язаної з резекцією 
розширеної її проксимальної ділянки [3,17].

Cox та співавт. [4] зазначали, що первинний 
анастомоз можна безпечно формувати з різницею 
діаметру, 3:1 (проксимальний: дистальний кінець), 
і відсутністю дистальної механічної або функціо-
нальної обструкції. Дистальний мікроколон зазви-
чай є результатом внутрішньоматкової недостат-
ності використання ОК, включаючи умови, в яких 
вміст тонкої кишки не переходить у товсту, під час 
вагітності.

У клінічному випадку Chieh–Teng Hsu та співавт. 
(Тайвань) [2], формування анастомозу без резекції 
кишечника виконано через 4 місяці після наро-
дження, з дисперсією діаметру, 5:1. Автор зазначає, 
що для стимулювання росту кишечника перед за-
криттям колостоми вводився у дистальний відділ 
мікроколону нагрітий фізіологічний розчин тричі 
на день. Результат був обнадійливим, і невідповід-
ність діаме тру зменшилася з дев’яти- до 
п’ятиразового, за 4 місяці.
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Cox та співавт. [4] у 6 з 14 оперованих пацієнтів 
з АТК формував первинний товстокишковий ана-
стомоз. У 2 із них були ускладнення через нероз-
пізнаний дистальний гіпогангліоз. Levard і Boureau 
[14] повідомили про 7 випадків природженої АТК 
протягом 13 років. У 2 пацієнтів були післяопера-
ційні ускладнення: неспроможність анастомозу і 
дисфункція анастомозу, яку успішно лікували ін-
шими операціями. Chadha та співавт. [1] зазначи-
ли, що прогноз був хорошим у 3 із 4 пацієнтів, яким 
проведено резекцію і первинний анастомоз при 
правобічній АТК.

T. Gobran та співавт. [10] повідомили про пацієн-
та з тяжкою атрезією, що простягалася від тонкої 
кишки до середини поперечно-ободової кишки, 
якому, крім первинного анастомозу, виконали зву-
жувальну ентеропластику для відновлення калібру 
та збереження довжини кишечника.

У цей час рекомендації щодо лікування АТК ши-
роко різняться. Ряд авторів зазначають, що прокси-
мальна колостома добре переноситься дітьми ран-
нього віку. Тому слід формувати первинну 
колостому, а відновлення безперервності кишечни-
ка проводити пізніше. Автори зазначають, що про-
ксимальний і дистальний кінці товстої кишки, що 
прилягають до атрезії, є аномальними, як в іннерва-
ції, так і в васкуляризації. Тому, на додаток до резек-
ції «цибулинного» проксимального кінця, слід ви-
далити частину мікроколона [17]. За відсутності 
атрезії тонкої кишки нормальна її довжина має за-
безпечувати нормальну функцію кишечника [3].

Смертність від АТК варіює від 0% до 50%, а на-
слідки різняться через різні чинники [5]. Такі 
ускладнення, як дегідратація, електролітний дисба-
ланс, аспірація блювоти, сепсисентеральна недо-
статність, є причинами летальності. Високі показ-
ники смертності описані в дітей, прооперованих 
через 72 год після народження, що свідчить про 
важливість ранньої діагностики й лікування [9].

Комбінація АТК і ПАВР у новонароджених є не-
звичайною та рідкісною асоціацією, яка описана 
лише в окремих випадках. Про асоціацію цих ано-
малій в одного пацієнта вперше повідомлено у 
1959 р. Trusler та співавт. [15]. Відомо, що аномалії 
травного тракту, пов’язані з ПАВР, зустрічаються 
відносно рідше за асоційовані аномалії з іншими ор-
ганами і системами [20].

Етіологія обох станів, що співіснують, залишаєть-
ся невизначеною, а їх частота невідомою. При одно-
часному виникненні ПАВР і АТК не встановлено 
жодного причинного фактора ризику. Існують при-
пущення, пов’язані з генетичними, сімейними або 

екологічними факторами [16]. Діагностика АТК при 
ПАВР становить особливу проблему. Є рекомендації 
щодо пацієнтів із ПАВР. Такий стан слід запідозри-
ти, якщо під час початкової анопроктопластики піс-
ля відкриття прямої кишки не виявляється слизу і 
меконію або при безнорицевих формах ПАВР не 
вдалося отримати меконій після пологів [11].

За даними T. Gobran та співавт. (Єгипет), АТК ви-
явлена в 13 пацієнтів, у тому числі у 9 (69,2%) хлоп-
чиків і 4 (30,8%) дівчаток. Вона розташовувалася на 
рівні висхідної кишки у 4 випадках, в поперечній 
ободовій кишці – у 3, у сигмоподібній – у 4. Інші 
2 пацієнти мали АТК, що поширювалася на тонку 
кишку. АТК III типу спостерігалася у 6 (46,2%), 
II типу – у 3 (23%), I типу – у 4 (30,8%) пацієнтів. Лі-
кування включало резекцію і первинний анастомоз 
у 7 (53,8%), накладання колостоми – у 6 (46,2%) ді-
тей. За даними цих авторів, у 2 пацієнтів виявлено 
АТК та пов’язані з нею аноректальні аномалії: 1 ди-
тина мала сигмоподібну атрезію і аноректальну 
атрезію, а інша – сигмоподібну атрезію, атрезію пря-
мої кишки і ановагінальну норицю. У подальшому 
їм проведено задню сагітальну аноректопластику та 
відновлення прохідності товстої кишки. Післяопе-
раційний перебіг у них був без ускладнень [10].

У випадку, описаному Sounkere–Soro Moufidath та 
співавт. (Кот–д’Івуар) [15], АТК IV типу за Grosfeld 
виявлено в низхідному відділі товстої кишки. Цей 
випадок підкреслює важливість високого ступеня 
настороженості щодо АТК при ПАВР без нориці. Це 
була дівчинка віком 3 доби, страждала від блювання 
та відсутності випорожнення від моменту наро-
дження. Під час вагітності мати не застосовувала 
будь-яких відомих тератогенних агентів. Дівчинка 
народилася природним шляхом, у терміні гестації 
40 тижнів, з масою тіла 2850 г і зростом 49 см. Оцін-
ка за шкалою Апгар – 7 і 8 на 1 і 5-й хвилинах відпо-
відно. Меконій не виходив. Відмічено підвищення 
температури тіла до 38°С і тахіпное з частотою ди-
хання 70 д/хв. ЧСС становила 170 уд/хв. Клінічне 
обстеження виявило сильно розтягнутий живіт з 
ознаками перитоніту. Неперфорований анус був з 
явною анальною ямкою та з погано розвиненими 
сідничними м’язами і без видимих нориць. Зовніш-
ні статеві органи розвинуті за жіночим типом. Ін-
ших фізичних відхилень не було. Під час УЗД нирок 
і серця не виявлено асоційованих аномалій. При 
рентгенологічному дослідженні органів черевної по-
рожнини візуалізовано значну дилатацію кишки. 
Під час проведення лапаротомії не виявлено анома-
лій шлунка та тонкої кишки. Дистально щодо ПОК 
встановлено сліпий кінець товстої кишки з масив-
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ною дилатацією проксимального відділу, за яким 
слідували множинні кишкові атрезії. Дитині сфор-
мовано однодульну трансверзостому. Післяопера-
ційне відновлення – без ускладнень. Її виписали до-
дому в хорошому стані. За даними авторів, 
наступним етапом лікування заплановано анопрок-
топластику.

S.H. Ein (Канада) [7] повідомив про наявність в 
однієї дитини трьох природжених дефектів (анальна 
агенезія, атрезія прямої і сигмоподібної кишок) не-
відомої причини. Поєднання анальної агенезії 
з атрезією прямої кишки є надзвичайно рідкісним, 
а виникнення анальної агенезії з ректальною і сиг-
моподібною атрезією в дітей ще не описані. Хлопчик 
народився у 27-річної жінки після неускладненої 
39-тижневої вагітності, масою тіла 2080 г і хороши-
ми оцінками за шкалою Апгар. Під час огляду діа-
гностовано синдактилію лівої руки та обох ніг. На 
оглядовій рентгенограмі черевної порожнини ви-
явлено широкий розрив між проксимальним пові-
тряним міхуром і анальною ямкою, що відповідало 
високій формі ПАВР. На ретроградній уретрограмі 
діагностовано задню з ангуляцією уретри, запідо-
зрено ректо-уретральну норицю, при високій формі 
ПАВР. Хромосомних аномалій не виявлено. На пер-
шу добу життя дитині проведено хірургічне лікуван-
ня – формування правобічної роздільної трансвер-
зостоми. Після операції хлопчик почувався добре і 
виписаний додому через тиждень. 

У 5-місячному віці він госпіталізований для про-
ведення задньої сагітальної анопроктопластики за 
Pena. Під час операції виявлено проміжну форму 
ПАВР без ректо-уретральної нориці, а також атре-
зію прямої кишки на 2 см проксимальніше дисталь-
ного відділу атрезованої прямої кишки. Дистальний 
ректальний мішок видалено, операцію завершено 
стандартною анопроктопластикою за Pena. Бужу-
вання розпочато через 2 тижні після операції і про-
довжено до закриття колостоми. У віці 9 місяців під 
час рентгенологічного дослідження дистального 
відділу товстої кишки через стому діагностовано об-
струкцію в ділянці сигмоподібної кишки. Аналогіч-
ну картину сигмоподібної обструкції підтверджено 
при введенні контрасту через пряму кишку. На на-
ступний день дитині проведено хірургічне лікуван-
ня – резекцію атрезованої сигмоподібної кишки і 
формування анастомозу кінець до кінця. Колостому 
закрито через 2 місяці. У подальшому випорожнен-
ня в дитини було 1–2 рази на добу, а сила його аналь-
ного сфінктера становила 320 г. За даними авторів, 
пацієнту станом на тепер 7 років, розвивається від-
повідно до віку.

S. Goodwin (США) [11] описав незвичайний клі-
нічний випадок у новонародженого хлопчика-лати-
ноамериканця, що народився шляхом планового 
повторного кесаревого розтину у 34-річної жінки, 
від ІV вагітності, у терміні гестації 40 тижнів. Його 
оцінка за шкалою Апгар становила 5 і 9 на 1 і 5-й 
хвилині відповідно, а вага – 3025 г. Під час огляду 
виявлено декілька аномалій (низько розташовані 
вуха, високе арочне піднебіння, колобому, невелику 
катаракту лівого ока, невеликий фалос і ПАВР). На-
явність добре сформованого крижа і середньої лінії 
промежини свідчили про низьку форму ПАВР. Про-
ведено діагностичне обстеження пацієнта (УЗД сер-
ця, нирок і НСГ) і виявлено результати в нормі. Та-
кож виконано магнітно-резонансну томографію 
(МРТ) мозку і виявлено двобічну гіпоплегію зоро-
вого нерва та збільшену передню частку гіпофізу. 
Лабораторні дослідження, що оцінюють функцію 
передньої частки гіпофіза, були нормальними. Хро-
мосомних аномалій не виявлено. Пацієнту на першу 
добу життя проведено задню сагітальну анопрокто-
пластику. Констатовано добре розвинений сфінк-
терний апарат. Під час операції виявлено ПАВР на 
глибині 1 см від шкіри промежини.

Зв’язку з сечовивідними шляхами не виявлено. 
Після відкриття прямої кишки отримано невелику 
кількість білого слизу. Створено неоанус, на бужі 
Гегара № 12. В післяопераційному періоді відмічено 
затримку випорожнення протягом 4–5 днів. Під час 
оглядової рентгенографії черевної порожнини ви-
явлено розширену петлю ОК у верхній частині жи-
вота. Проведено дистальне рентгенологічне дослі-
дження. Діагностовано обструкцію товстої кишки 
поблизу селезінкового кута. Під час діагностичної 
лапаротомії виявлено атрезію дистальної частини 
ПОК, з масивною дилатацією проксимального від-
ділу ОК. У подальшому проведено розширену пра-
вобічну геміколектомію з формуванням первинного 
ілеоколоанастомозу, ручним способом. Самостійна 
дефекація в дитини була тільки на 7-й день після 
операції. У подальшому пацієнт мав хороший апе-
тит, у нього були самостійне випорожнення і хоро-
ший приріст ваги. Виписаний додому на 26-й день 
життя.

Висновки
Хоча АТК не є поширеною асоційованою вадою 

розвитку при ПАВР, проте її слід враховувати в дифе-
ренційній діагностиці новонароджених дітей з без-
норицевими формами аноректальних мальформацій.

Поєднання цих аномалій вимагає багатоступе-
невих операцій для відновлення безперервності 
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кишечника і цілеспрямованого післяопераційного 
лікування.

Проведення комплексної діагностики перед кож-
ним етапом оперативного лікування дає змогу ви-
значити оптимальний спосіб і техніку хірургічної 
корекції. У наведеному випадку це дозволило збе-
регти частину кишечника в пацієнта, яка була у ви-
гляді ентерокісти, сформувати неоректум і аналь-
ний сфінктерний комплекс, а також діагностувати 
функціональну неспроможність преатретичного 
сегмента ОК та провести його видалення.

Запропоновану етапність хірургічного лікування 
даних асоційованих вад розвитку слід розцінювати 
як органозберігаючу, що дає змогу відновити нор-
мальну функцію як товстої кишки, так і прямої, зі 
сфінктерним комплексом, з хорошим функціональ-
ним результатом.

Рання діагностика, клінічний стан пацієнта, інди-
відуальність операцій з урахуванням асоційованих 
аномалій є основними аргументами у визначенні 
тактики лікування цих дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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