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Представлен клинический случай лечения ребенка с ранее невстречаемым сочетанием врожденного порока развития 
передней брюшной стенки-омфалоцеле, врожденного порока развития тонкой кишки – атрезия тонкой кишки III типа, 
агенезия подвздошной кишки с илеоцекальным углом и синдромом мальротации. Проведено оперативное лечение: произве-
ден Т-образный тонко-толстокишечный анастомоз конец в бок с разгрузочной колостомией по Бишопу–Купу и интубация  
кишечника до связки Трейца. Результат хирургической коррекции представленных пороков развития хороший.
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The authors present a clinical case of an extremely rare combination of the congenital defect of the front abdominal wall as omphalocele, 
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В фундаментальных работах известных ученых и 
практических детских хирургов нередко обсуждается 
частота, клиника, диагностика и тактика хирургическо-
го лечения всевозможных пороков развития (ВПР) и их 
сочетание. По данным Всемирной Организации Здра-
воохранения (ВОЗ) частота ВПР у новорожденных со-
ставляет от 3 до 6%. Из всех ВПР наиболее часто отме-
чаются аномалии желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), 
которые составляют 22–25% [1]. Несмотря на то, что 
в оперативном лечении врожденных пороков развития 
ЖКТ достигнут значимый прогресс, смертность оста-
ется в пределах 25% случаев и не имеет тенденции к 
снижению[2–5]. Кроме того, есть информация о том, что 
ВПР в катамнезе в 50% наблюдений приводит к инва-
лидности детей [6]. 

Один из относительно редко встречаемых ВПР ЖКТ – 
омфалоцеле, характеризующийся дефектом брюшной 
стенки с эвентерацией внутренних органов, покрытых 
эмбриональными оболочками [7,8]. Данный порок встре-
чается у 1 из 6000 новорожденных и в 65% сочетается с 
другими аномалиями органов и систем, поэтому зачастую 
прогноз неблагоприятный [9],

На сегодняшний день в международной медицинской 
литературе имеются публикации по редко встречаемым 
ВПР ЖКТ. Lima M. и соавт. (2003) и Chèvre F. и соавт. 
(2000), приводят описание агенезии аппендикулярного от-
ростка, которое встречается один на 100 000 тыс. опера-
ций по поводу острого аппендицита [10, 11]. А.В. Лысен-
ко и соавт., (2003) указывают на отсутствие червеобраз-
ного отростка у 2 пациентов из 18 000 аппендэктомий.  
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Kassira N. и соавт. (2015) [12] сообщает о случае истин-
ной атрезии илеоцекального клапана, есть публикации, 
описывающие атрезии сегмента тощей, подвздошной или 
толстой кишок. Mousavi S.A. и соавт. (2014) описывают 
наблюдение атрезии илеоцекального клапана и илеоце-
кальной области. Всего в зарубежной литературе анало-
гичные ВПР описаны в 5 работах [13–15]. 

Также Cserni T. и соавт. (2006), описал пациента с 
атрезией всей илеоцекальной области с отсутствием 
илеоцекального клапана и червеобразного отростка.  
В 1969 г. Hamiltonet. и соавт. впервые описал случай 
врожденного синдрома короткой кишки в сочетании с 
мальротацией и заворотом кишки [7–8], затем о врож-
денном синдроме короткой кишки указывал Sarimurat N. 
и соавт. (1998) [7–8]. 

Наша работа посвящена той же проблеме [17].
Мы убеждены о том, что ВПР ЖКТ может встречатся 

в любых немыслимых сочетаниях. В этой связи, в очеред-
ной раз представляем казуистический случай о совмести-
мости несовместимых множественных хирургических 
пороков развития у новорождённого с благоприятным ис-
ходом лечения. 

Данный клинический случай вызывает интерес с точ-
ки зрения сочетания множественных врожденных по-
роков развития, в частности относительно редкого ВПР 
передней брюшной стенки – омфалоцеле, атрезии тонкой 
кишки III типа, казуистической аномалии ЖКТ – агене-
зии подвздошной кишки с илеоцекальным углом и син-
дромом мальротации. Кроме того, сложность конкретно-
го наблюдения заключалась в выборе индивидуального 
и единственного рационального метода хирургического 
вмешательства. 

Поэтому мы сочли интересным опубликовать уникаль-
ный случай из нашей практики и представить результаты 
успешной хирургической коррекции столь множествен-
ных и сложных ВПР у новорожденного ребенка. 
Клиническое наблюдение

Акушерский анамнез. Отягощённый. На учёте с 13-й 
нед беременности. На УЗИ-скрининге плода в 14 и 19 нед 
выявлен ВПР передней брюшной стенки – омфалоцеле, а 
на УЗИ-скрининге в 32 нед, кроме высшеуказанной пато-
логии, установлены гастромегалия и атрезия кишечника. 
Тазовое предлежание плода, многоводие. 

Анамнез жизни. Согласно выписке из роддома, роди-
лась девочка от 3-й беременности и 3-х родов, в сроке 
гестации 37 нед. В дородовом периоде отмечен разрыв 
плодных оболочек, с излитием прозрачных околоплодных 
вод. Безводный период длился 16 ч 30 мин. При рожде-
нии масса тела 3500 г, длина тела 50 см, оценка по шка-
ле Апгар 6–8 баллов, закричала сразу. После рождения 
из-за тяжёлого состояния ребенок сразу же переведён в 
ОРИТ, где консультирован неонатальным хирургом и для 
оперативного лечения переведён в «ЦДНМП» г. Алматы. 
Перевод осуществлён специализированной неонатальной 
реанимационной бригадой.

Объективные данные. Состояние ребенка при перево-
де крайне тяжёлое за счёт врождённых пороков развития 
передней брюшной стенки желудочно-кишечного тракта, 
неврологической симптоматики, раннего адаптационного 
периода. Ребёнок в сознании, на осмотр реагирует, гла-
за открывает. Крик громкий. Зрачки D = S, фотореакция 
сохранена. По назогастральному зонду содержимое бо-
лотного цвета. Кожные покровы иктеричные. Носогуб-
ный треугольник цианотичной окраски. Периферические 
лимфоузлы не увеличены. Грудная клетка симметрично 
участвует в акте дыхания. Сердечные тоны ритмичные, с 
ЧСС до 142 в 1 мин. В лёгких дыхание пуэрильное, слег-

ка ослабленное, хрипов нет. Печень +1,5 см из-под края 
правой ребёрной дуги. Селезёнка не пальпируется. Со 
стороны костно-суставной системы патологии не выявле-
но. Наружные половые органы развиты по женскому типу. 
Анус сформирован. 

Status localis. В области пупочного кольца имеется де-
фект передней брюшной стенки диаметром около 3 см, 
через который эвентерируется грыжевой мешок размером 
6,0 × 4,0 × 3,0 см. Стенки грыжевого мешка, т.е. пупо-
винной оболочки, прозрачные, блестящие, целостность 
сохранена, в полости проецируются петли кишечника. 
Мышцы передней брюшной стенки развиты пропорцио-
нально. Живот не вздут, в акте дыхания участвует, мягкий. 
Пальпация живота вызывает умеренное беспокойство ре-
бёнка. Симптомов раздражения брюшины нет.

Ребёнок госпитализирован в специализированный 
неонатальный ОРИТ, где проводились все необходи-
мые клинико-лабороторные исследования, включая об-
зорную R-графию грудной клетки и брюшной полости, 
УЗИ головного мозга, органов брюшной полости и за-
брюшинного пространства, в результате чего выставлен 
клинический диагноз: множественные врождённые по-
роки развития – ВПР передней брюшной стенки, омфа-
лоцеле средних размеров (рис. 1, а, см. на вклейке), ВПР 
желудочно-кишечного тракта, острая низкая кишечная 
непроходимость.

После тщательной предоперационной подготовки на 
3-и сутки жизни ребенка проведено оперативное лечение. 
Под интубационным наркозом, окаймляющим разрезом 
вокруг грыжи до элементов пупочного канатика осущест-
влен доступ в брюшную полость. При этом содержимым 
грыжевого мешка оказались петли тонкой и проксималь-
ный отдел толстой кишки, которые припаяны к внутрен-
ней поверхности грыжевого мешка. При ревизии на уров-
не 35,0–40,0 см от связки Трейца установлена атрезия 
тонкого кишечника III типа (рис. 1, б, см. на вклейке). 
Атрезированная часть тонкой кишки расширена, растяну-
та до 5 см, заполнена меконием и газом. При дальнейшей 
ревизии выявлены агенезия подвздошной кишки и илео-
цекального угла, а оставшаяся часть толстой кишки нахо-
дилась в левой половине брюшной полости. Учитывая ко-
роткую длину тощей кишки произведен Т-образный тон-
ко-толстокишечный анастомоз конец в бок с разгрузочной 
колостомией по Бишопу–Купу (рис. 1, в, см. на вклейке) и 
интубация кишечника до связки Трейца.

Послеоперационный диагноз: МВПР, ВПР передней 
брюшной стенки, омфалоцеле средних размеров, ВПР 
ЖКТ, атрезия тонкой кишки III типа, агенезия подвздош-
ной кишки с илеоцекальным углом, синдром мальрота-
ции, синдром короткой кишки.

Результаты лечения. Послеоперационная интенсив-
ная терапия прежде всего была направлена на коррекцию 
метаболических нарушений, а на фоне синдрома короткой 
кишки главным принципом было восполнение белково-
энергетической недостаточности путем параэнтерального 
и энтерального питания. Осложнений, связанных непо-
средственно с оперативным вмешательством, не было. 
После адаптации организма к синдрому короткой кишки, 
для дальнейшего лечения и реабилитации ребенок был 
переведен в отделение гастроэнтерологии.
Выводы

Следует указать, что лечение таких сложных МВПР 
целесообразно проводить в центрах, где имеется не-
онатальная хирургическая служба. Важным моментом 
в сохранении жизни таких новорождённых считаем 
правильный выбор тактики хирургического вмеша-
тельства. Наш опыт позволяет указать, что вердикт о 
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коррегируемости ВПР плода следует принимать крайне 
осторожно.  

В заключение хотим отметить, что столь успешное 
лечение при данном состоянии является неоценимой за-
слугой неонатальных анестезиологов-реаниматологов и 
хирургов, которые выбрали единственный рациональ-
ный метод хирургической коррекции при сложнейшей 
комбинации множественных пороков развития органов 
брюшной полости у новорожденного. Аналогичные несо-
вместимые множественные пороки развития у новорож-
денных должны обязательно публиковаться в специализи-
рованной медицинской литературе. 

Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов.
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К ст.  С.В. Минаева и соавт.

Рис. 4. CD4+-клетки в области стенки свищевого хода. 
ИГХ-реакция на CD4. 
Продукт реакции коричневого цвета. Увеличение ×100.

Рис. 1. Элементы желтого и красного костного мозга  
с диффузной обильной лейкоцитарной инфильтрацией. 
Окраска гематоксилином и эозином. Увеличение ×400

Рис. 2. Зона резорбции костной ткани, патологические 
микропереломы костных балок. 
Окраска гематоксилином и эозином. Увеличение ×250.

Рис. 3. Скопления CD3+-клеток в воспалительном инфиль-
трате. ИГХ-реакция на CD3. 
Продукт реакции коричневого цвета. Увеличение ×100.

К ст.  К.Т. Турсунова и соавт.

Рис. 1. Омфалоцеле (а), атрезия тонкой кишки (б), разгрузочная колостомия по Бишоп-Купу (в).

ба в


