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Серединна розщілина шиї (синонім: шийне мереживо, pterygium colli medianum, потворність шиї) – рід-
кісна вроджена аномалія, яка, на жаль, не знайшла широкого висвітлення в спеціальній медичній літера-
турі на сучасному етапі розвитку медицини. Свідченням цього є те, що до 2014 р., за даними літературного 
пошуку, налічується лише трохи більше 100 адресних описів відповідної патології.

Мета – узагальнити накопичений фахівцями досвід для глибокого розуміння всіх аспектів вродженої 
серединної розщелини шиї, для ознайомлення колег зі станом цієї рідкісної патології на сьогодні; вивчити 
елементи її будови і тактику лікування.

Наведено останні літературні дані стосовно вродженої серединної розщелини шиї та результати аналізу 
двох клінічних випадків цієї патології в дітей. Під час вивчення даних клінічних випадків використано 
загальноклінічні методи обстеження та гістологічний метод дослідження видалених тканин.

Висновки. Недостатність інформації щодо серединної розщілини шиї на сьогодні, а також результати 
гістологічних досліджень у різних клінічних випадках свідчать про необхідність подальшого вивчення цієї 
рідкісної вродженої вади. У цьому може допомогти поглиблений аналіз ембріологічних, генетичних та 
екологічних факторів, що впливають на процес формування зазначеної патології. На нашу думку, доцільним 
є проведення оперативного лікування вродженої серединної розщелини шиї, до досягнення 2-річного віку 
дитини, для попередження рецидивів патології та формування грубої контрактури шиї в майбутньому.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Midline cervical cleft – (synonym: webbed neck, pterygium colli medianum, neck ugliness), belongs to rare congenital defects which, 
unfortunately, have not been widely covered in the specialized medical literature at the modern stage of the development of medicine. 
It is confirmed by the fact that until 2014 according to the literature search there were a little over 100 detailed descriptions of the respec-
tive pathology.
Purpose – to summarize the experience accumulated by experts in order to understand deeper all the aspects of Congenital midline cervical 
cleft, to introduce the present position of this rare congenital malformation to colleagues, to learn the structural parts of this pathology and 
the tactic for its treatment.



86 ISSN 2304-0041  Paediatric Surgery (Ukraine) No.2(79)/2023

Огляди

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

Серединна розщілина шиї (СРШ), синонім: ший-
не мереживо, pterygium colli medianum, потворність 
шиї – рідкісна вроджена аномалія, яка, на жаль, не 
знайшла широкого висвітлення в спеціальній ме-
дичній літературі на сучасному розвитку медицини. 
Свідченням цього є те, що до 2014 р., за даними лі-
тературного пошуку, налічується лише трохи більше 
100 адресних описів відповідної патології [2].

В історичному ракурсі відомо, що перше повідо-
млення про СРШ належить німецькому анатому 
Luschka (1848), у 1924 р. Bailey наведено другий опис 
випадку цієї аномалії, а повну клінічну деталізацію 
СРШ надав Ombredanne у 1946 р. у своїй книзі з ди-
тячої хірургії [3].

На думку сучасних дослідників, СРШ належить 
до спорадичних вад розвитку, які можуть бути асо-
ційованими з деякими більш грубими дефектами, 
такими як розщеплення нижньої щелепи та 
microgenia, розщеплення грудини, вроджена відсут-
ність певних серединних структур шиї, наприклад 

частини під’язичної кістки. Водночас СРШ не від-
носиться до істинних розщілин, оскільки відсутній 
дефект шкіри, тому зазначена аномалія за системою 
класифікації черепно-лицевих дефектів за Tessier на-
лежить до категорії 30 [4].

Мета дослідження – узагальнити накопичений 
фахівцями досвід для глибокого розуміння всіх ас-
пектів вродженої СРШ, для ознайомити колег зі ста-
ном цієї рідкісної патології на сьогодні; вивчити 
елементи її будови і тактику лікування.

Етіопатогенез серединної розщілини шиї. Форму-
вання СРШ пов’язують із порушенням в ембріогене-
зі розвитку І та ІІ пар зябрових дуг [11]. Протягом 
третього тижня внутрішньоутробного розвитку 
плаский триламінарний зародок піддається ряду 
складних перевтілень, які призводять до утворення 
циліндричного зародка. У цей період через згинальні 
складки плода в амніотичній порожнині утворюють-
ся бокові (гілчасті) розщілини, а основні тканини 
голови та шиї утворюють глотковий зябровий апарат, 

The article represents the last data from scientific literature about Congenital midline cervical cleft and the analytic results of the two 
medical cases with this congenital malformation in children. Studying these cases, we used general clinical tests and histological research 
for the removal tissues.
Conclusions. The current lack of information on the midline cervical cleft as well as the results of histological examinations in different clini-
cal cases confirm the necessity of further study of this rare congenital defect. In this case, a deeper analysis of embryological, genetic and 
environmental factors influencing the process of formation of this pathology can be of help. In our opinion, performing the surgery becomes 
appropriate before two-year age in order to prevent the relapse of this pathology and severe neck contractures in the future.
The study was carried out in accordance with the principles of the Helsinki declaration. The informed consent of the patient was obtained 
for conducting the studies.
No conflict of interests was declared by the authors.

Keywords: cervical cleft, congenital defect, children.
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Рис. 1. А – схема будови зябрових дуг (1 – глоткова мембрана; 2 – хрящ; 3 – міобласти; 4 – артерія; 5 – нерв; 6 – ектодер-
ма; 7 – ентодерма); Б – схема розташування зябрових дуг (1, 2, 3 – зяброві заглибини; І, ІІ, ІІІ, IV – зяброві дуги)
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який є попередником органних структур голови та 
шиї. У цілому розвиток зябрового апарату відбува-
ється протягом другого-сьомого тижня. Безпосеред-
ньо зябровий апарат складається з п’яти пар мезодер-
мальних гілчастих дуг, що з’являються в боковій 
стінці передньої кишки і відділені одна від одної зо-
внішніми відділами ектодерми, яка вистилає плечові 
щілини, а також внутрішніми ендодермально вирів-
няними глотковими мішками. При цьому на п’ятому 
тижні внутрішньоутробного розвитку І зяброва дуга 
та черепна частина ІІ дуги потовщуються та збільшу-
ються в каудальному напрямку, разом ыз цим хвос-
това частина ІІ дуги занурюється в шийний синус. 
Саме в цей період негативний вплив будь-якого (ек-
зогенного або ендогенного) фактора на розвиток І та 
ІІ зябрових дуг призводить до розвитку СРШ (рис. 1).

Вивчення генетичних факторів хвороби знахо-
дяться сьогодні в процесі дослідження, але вже відо-
мо про участь у цьому мутації гена SIX5 і виключенні 
асоційованого з вагітністю плазмового протеїну 
(PAPPA). СРШ не є загрозою для пологів, виявляєть-
ся одразу після народження у вигляді заглибленого 
дефекту шкіри, у верхній частині якого існує пухли-
ноподібне утворення діаметром до 1,0 см, іноді з не-
величким поздовжнім лакунарним дефектом, розді-
леним навпіл. Аномалія найчастіше виявляється в 
дітей, народжених жінками кавказьких національ-
ностей, а також у дівчат білої раси у співвідношенні 
2:1 із хлопчиками [1,6,13].

Діагностика серединної розщілини шиї. Діагноз 
СРШ встановлюють на підставі клінічного огляду: 
локалізація патологічного утворення у вигляді де-
фекту шкіри різної ширини і довжини з підшкірним 
волокнистим тяжем, по середній лінії шиї (між під-
боріддям і вирізкою грудини), наявність фістули з 
каудально розташованим зовнішнім отвором, пері-
одичні рідкі виділення з норицевого ходу (ніпель-
ний тип), характерні практично з періоду новонаро-
дженості, поява тріщин і розривів на поверхні 
утворення з формуванням контрактури шиї в по-
дальшому [10].

СРШ може ускладнюватися вторинним інфіку-
ванням [13].

Ультразвукову діагностику іноді застосовують 
лише для виключення іншої асоційованої патології 
передньої поверхні шиї та підтвердження зв’язку 
СРШ із під’язичною кісткою [6].

Диференційну діагностику СРШ проводять з кіс-
тою щитоподібноязикової протоки, фістулою гру-
шоподібного синуса, дермоїдною кістою [1].

Гістологічно шкіра в проєкції тріщин з акантозом і 
гіперкератозом, епідермальний шар вкриває фіброзо-

вану шкіру, позбавлену будь-яких додатків. Верхня 
частина розщілини зазвичай вкрита епітелієм із пара-
кератозом, а нижня – багатошаровим пласким епітелі-
єм. Часто шкіра містить поодинокі жмутки скелетних 
м’язів. Іноді у верхній частині розщілини визначають-
ся фрагменти м’язової та хрящової тканини.

Лікування серединної розщілини шиї. Основне 
лікування – видалення СРШ, яке можна проводити 
в будь-якому віці, для попередження формування 
контрактури шиї та поліпшення косметичного ком-
понента якості життя пацієнтів, особливо при сфор-
мованій ретрогнатії, яка часто характерна для цієї 
патології через зростання нижньої щелепи, або об-
меженням її рухомості [5]. Існує думка деяких фа-
хівців щодо доцільності виконання оперативного 
лікування до 2-річного віку для попередження ре-
цидивів патології та формування грубої контракту-
ри шиї в більш старшому віці [8,9].

Найпоширенішим способом оперативного втру-
чання є вертикальна «Z-подібна» пластика, яка у 
своєму класичному варіанті полягає в обертанні 
двох трикутних клаптів, з оптимальним кутом у 60º, 
які при переміщенні симетрично проєктуються на 
площину рани [12]. Хірургічне втручання, план яко-
го визначається індивідуально в кожному конкрет-
ному випадку, що залежить від локалізації та роз-
мірів усіх складових СРШ, має на меті досягнення 
очікуваного максимально задовільного функціо-
нального та естетичного результату [7].

Інформація в сучасних медичних джерелах, на жаль, 
представлена фрагментарно, що не дає змоги ознайо-
митися з цією важливою вродженою патологією.

Для наочної демонстрації цієї патології нижче на-
ведено два власні клінічні спостереження з ретель-
ною деталізацією випадків СРШ. Гістологічне до-
слідження інтраопераційного матеріалу виконували 
після фіксації зразків у 10% буферному розчині фор-
маліну, проводили забір найбільш змінених ділянок, 
зневоднювали в спиртах, просочували парафінами 
і заливали в парафінові блоки. Після приготування 
зрізів на мікротомі їх фарбували гематоксиліном-
еозином. Мікропрепарати досліджували на 
 морфометричному комплексі «Olympus imaging 
CORPModelNoE-410 DC 7:4VD 56547931» зі збіль-
шенням у 40, 100 та 200 разів.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків пацієнтів.

Випадок 1
Хворий Л., віком 1  рік, госпіталізований до 

хірургічного стаціонару 22.10.2019 р. зі скаргами на 
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об’ємне утворення по передній поверхні шиї 
розміром 30×8 мм. Зі слів матері, новоутворення 
наявне в дитини від народження. З норицевого ходу 
періодично спостерігається виділення в невеликій 
кількості слабо-мутної рідини.

За результатами огляду передньої поверхні шиї, у 
межах її середньої третини, на рівні перснеподібно-
го хряща гортані, визначається напівовальної фор-
ми ділянка шкіри білуватого кольору діаметром до 
10 мм, яка у вигляді папіломи виступає над поверх-
нею шкіри до 6 мм. При ковтанні папілома та на-
вколишня шкіра не рухомі, пальпація цієї ділянки 
безболісна. Нижче папіломоподібного утворення, 
шкіра над яким не змінена, наявна смужка зміненої 
шкіри рожево-тілесного кольору шириною до 8 мм 

і довжиною до 20 мм, яка закінчується норицевим 
ходом із діаметром зовнішнього отвору до 3,5–
4,0 мм, який чітко простежуються при зміщенні до 
грудини ділянки зміненої шкіри.

Під час пальпації ділянка папіломи, незміненої 
навколишньої шкіри та зовнішнього норицевого 
ходу вільно охоплюється пальцями, зміщується 
вільно в усі боки, а при їх фіксації ковтання не 
утруднене. Норицевий хід пальпується в підшкірній 
клітковині в напрямку до рукоятки грудини. Після 
натискання на норицевий хід із нього в незначній 
кількості виділяється прозора безбарвна рідина.

При відхиленні голови назад пальпаторно визна-
чається щільний тяж у підшкірній клітковині від 
папіломи до рукоятки грудини (рис. 2).

Показники гемограми, загального аналізу сечі та 
біохімічні константи – у межах вікової норми.

Під інкубаційним наркозом 24.10.2019 р. дитині 
проведено оперативне втручання  – видалення 
об’ємного утворення з норицевим ходом.

Післяопераційний період мав задовільний 
перебіг, 28.10.2019 р. дитину в задовільному стані 
виписано на подальше амбулаторне лікування.

Макроскопічний опис видаленого препарату. Тка-
нина патологічного утворення представлена двома 
фрагментами: 1 (ділянка зміненої шкіри та зовніш-
нього отвору норицевого ходу) – сірого кольору 
тяж, розміром 30×10×5 мм, покритий лусочками з 
елементами намокання з наявністю ходу, що закін-
чується сліпо, хід забарвлений діамантовим зеле-
ним; 2 (ділянка папіломоподібного утворення) – ву-
зол із чіткими межами, щільно-еластичної 
консистенції, діаметром 9 мм, на розрізі рожево-бі-
луватого кольору з вираженою волокнистістю, по-
частковою будовою.

Мікроскопічний опис видаленого препарату. Ді-
лянка зміненої шкіри та зовнішнього отвору нори-
цевого ходу представлена жмутками сполучнотка-
нинних волокон, покрита дегенеративно зміненим 
багатошаровим плоским епітелієм з масивними 
крововиливами та вираженими атрофічними зміна-
ми, у фіброзно-жировій тканині визначається по-
рожнина у вигляді трубочки, що вислана епітелієм, 
який представлений багатошаровим плоским, на-
вколо ходу наявні судини зі стазами, також спосте-
рігається розгалуженість основного ходу на додат-
кові, навколо ходу розсіяна переважно лімфоїдна 
інфільтрація, потові залози (рис. 3).

Ділянка папіломоподібного утворення представ-
лена жмутками сполучнотканинних волокон, що 
розташовані в різних напрямках та мають різну до-
вжину і товщину. Поліморфізм фібробластів вира-

Рис. 2. Хворий Л., віком 1 рік. Діагноз «Вроджена сере-
динна розщілена ши»ї: 1 – капюшоноподібний сосок; 2 – 
розщілина; 3 – синус

Рис. 3. Хворий Л., віком 1 рік. Діагноз «Серединна розщі-
лина шиї». Макроскопічна будова ділянки зміненої шкіри 
та зовнішнього отвору норицевого ходу: 1 – утворення 
у вигляді норицевого ходу; 2 – епітелій, що диференцію-
ється в багатошаровий плоский епітелій; 3 – судини зі 
стазом; 4 – потові залози. Забарвлення гематоксилін та 
еозин, ×100

1

2

3
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жений слабо, деякі ядра гіперхромні. Наявні також 
м’язові волокна. У будові пухлини переважає волок-
нистий компонент над клітинним з елементами на-
бряку. Наявні групи потових залоз. Утворення по-
крите епідермісом (рис. 4).

Випадок 2
Хворий С., віком 2 роки, 02.04.2019 р. госпіталізо-

ваний до хірургічного відділення зі скаргами на пух-
линоподібне утворення в ділянці передньої поверх-
ні шиї. Зі слів мами, новоутворення на шиї дитини 
наявне від народження.

За результатами огляду передньої поверхні шиї, 
у межах її середньої та нижньої третин, визначаєть-
ся пухлиноподібне утворення над рівнем шкіри 
розміром 10×15 мм, шкіра над ним візуально не 
змінена, має тілесний колір. При ковтанні утворен-
ня та навколишня шкіра дещо не рухомі, пальпація 
цієї ділянки безболісна. Нижче утворення визна-
чається смужка зміненої шкіри рожево-червоного 
кольору шириною до 6 мм і довжиною до 35 мм, яка 
закінчується норицевим ходом, зовнішній отвір 
якого прикритий епітеліальними нашаруваннями, 
і який простежуються при зміщенні до грудини ді-
лянки зміненої шкіри.

При пальпації ділянка утворення, смужка зміне-
ної шкіри з норицевим ходом вільно охоплюються 
пальцями, зміщується в усі боки, а при їх фіксації 
ковтання не утруднене. Норицевий хід пальпується 
в підшкірній клітковині в напрямку до рукоятки 
грудини. При нахилянні голови назад пальпаторно 
визначається щільний тяж у підшкірній клітковині 
від папіломоподібного утворення до рукоятки гру-
дини (рис. 5).

05.04.2019 дитині проведено фістулографію, у ході 
якої виявлено, що над яремною вирізкою існує 
норицевий хід під шкірою довжиною 13 мм по 
серединній лінії, який має каудальний напрямок 
і закінчується сліпо.

08.04.2019 виконано мультиспіральну комп’ю-
терну томографію шиї та органів грудної клітки 
з внутрішньовенним контрастуванням «Ультравіст 
370» в об’ємі 25 мл. На серії томограм по середній 
лінії передньої поверхні шиї над поверхнею шкіри 
визначається тканинне утворення розміром 
10×7×7 мм із чіткими рівними контурами та озна-
ками інтенсивного накопичення контрасту. Під-
шкірно-жирова клітковина під утворенням має 
ознаки незначного ущільнення. В 30 мм каудальніше 
від утворення візуалізується тяж довжиною 12 мм у 
підшкірно-жировій клітковині, який починається 
від поверхні шкіри, тягнеться косо-каудально в на-

прямку яремної вирізки і закінчується сліпо. Зв’язку 
зі структурами середостіння не виявлено. М’язи дна 
ротової порожнини симетричні з обох боків, розви-
нені нормально. Простори дна ротової порожнини 
та шиї добре контуруються, вільні від патологічних 
утворень. Патології з боку органів середостіння та 
легень не виявлено. Медичний висновок: комп’ю-
тер нотомографічні ознаки тканинного утворення 
(папілома) по ходу серединної лінії передньої по-

Рис. 4. Хворий Л., віком 1 рік. Діагноз «Серединна розщі-
лина шиї». Макроскопічна будова ділянки папіломоподіб-
ного утворення: 1 – групи потових залоз; 2 – багатошаро-
вий плоский епітелій; 3 – жмутки сполучно тканинних 
волокон, що розташовані в різних напрямках і мають різну 
довжину і товщину; 4 – м’язові волокна. Забарвлення ге-
матоксилін та еозин, ×40

 А  Б

Рис. 5. Хворий С., віком 2 роки. Діагноз «Вроджена середин-
на розщілина шиї». Загальний вигляд: А – фас; Б – профіль
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верхні шиї, фіброзного тяжу (можливо з норицевим 
ходом) каудальніше утворення в межах підшкірно-
жирової клітковини.

Показники гемограми, загального аналізу сечі та 
біохімічні константи – у межах вікової норми.

Під інкубаційним наркозом 11.04.2019 р. дитині 
проведено оперативне втручання: видалення 
об’ємного утворення шкіри та висічення нориці 
в ділянці шкіри.

Післяопераційний період мав задовільний 
перебіг. 15.04.2019 р. дитину в задовільному стані 
виписано зі стаціонару на амбулаторне лікування.

Макроскопічний опис видаленого препарату. 
Тканина патологічного утворення представлена 
3 фрагментами: 1 – сірого кольору тяж, розміром 
25×5×6 мм, що покритий лусочками з елементами 
намокання; 2 – сірого кольору тяж, що закінчується 
сліпо (хід забарвлений діамантовим зеленим), роз-
міром 10×3×2 мм; 3 – пухлиноподібне утворення 
з чіткими межами, щільно-еластичної консистенції, 
діаметром 10 мм, на розрізі рожево-білуватого 
кольору з вираженою волокнистістю, часткової 
будови.

Мікроскопічний опис видаленого препарату. Пер-
ший фрагмент вилученого утворення: препарат 
представлений жмутками сполучно-тканинних во-
локон, покритий дегенеративно зміненим багатоша-
ровим плоским епітелієм, з масивними крововили-
вами та вираженими атрофічними змінами (рис. 6).

Другий фрагмент видаленого препарату пред-
ставлений фіброзно-жировою тканиною, у якій ви-
значається порожнина у вигляді трубочки, що ви-
слана епітелієм, який подекуди диференціюється в 
багатошаровий плоский, навколо ходу наявні суди-
ни зі стазами, також спостерігається розгалуженість 
основного ходу на додаткові, навколо ходу визна-
чається розсіяна інфільтрація, переважно лімфоїдна 
(рис. 7).

Третій фрагмент утворення представлений жмут-
ками сполучнотканинних волокон, що розташовані 
в різних напрямках та мають різну довжину і товщи-
ну. Поліморфізм фібробластів виражений слабо, де-
які ядра гіперхромні. Наявні також м’язові волокна. 
У будові пухлини переважає волокнистий компонент 
над клітинним з елементами набряку. Звертає на себе 
увагу наявність збільшеної кількості судин зі стазами. 
Наявні групи сальних залоз. Утворення покрите ба-
гатошаровим плоским епітелієм (рис. 8).

Проведені гістологічні дослідження в обох клініч-
них випадках виявили певну схожість їхньої макро-
скопічної будови, що доводить спорідненість етіо-
логії та патогенезу патології.

Рис. 6. Хворий С., віком 2 роки. Діагноз «Серединна розщі-
лина шиї». Макроскопічна будова першого фрагмента утво-
рення: 1 – дегенеративно змінений багатошаровий плоский 
епітелій, з масивними крововиливами та вираженими атро-
фічними змінами; 2 – жмутки сполучнотканинних волокон, 
що розташовані в різних напрямках та мають різну довжину 
і товщину. Забарвлення гематоксилін та еозин, ×200 

Рис. 7. Хворий С., віком 2 роки. Діагноз «Серединна розщілина 
шиї». Макроскопічна будова другого фрагмента утворення: 
1 – утворення у вигляді ходу, що розгалужується; 2 – епітелій, 
що диференціюється в багатошаровий плоский епітелій; 3 – 
судини зі стазом. Забарвлення гематоксилін та еозин, ×200

Рис. 8. Хворий С., віком 2 роки. Діагноз «Серединна роз-
щілина шиї». Макроскопічна будова третього фрагмента 
утворення: 1 – виражений судинний компонент; 2 – бага-
тошаровий плоский епітелій; 3 – жмутки сполучнотканин-
них волокон, що розташовані в різних напрямках та ма-
ють різну довжину і товщину; 4 – м’язові волокна. 
Забарвлення гематоксилін та еозин, ×40 
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Висновки
Недостатність інформації щодо серединної роз-

щілини шиї на сьогодні, результати гістологічних 
досліджень у різних клінічних випадках свідчать 
про необхідність подальшого вивчення цієї рідкіс-
ної вродженої вади. У цьому може допомогти по-
глиблений аналіз ембріологічних, генетичних та 
екологічних факторів, що впливають на процес фор-
мування зазначеної патології. На нашу думку, до-
цільним є проведення оперативного лікування вро-
дженої СРШ, до досягнення 2-річного віку дитини, 
для попередження рецидивів патології та формуван-
ня грубої контрактури шиї в майбутньому.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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