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В статье представлен клинический случай множественных врожденных пороков развития у новорож-
денного – сочетание врождённой атрезии ануса с гидронефрозом левой почки. Врождённые пороки развития 
представляют важную медицинскую и социальную проблему. На сегодняшний день пренатальная диагно-
стика складывается из трёх основных методов – ультразвукового исследования, определения биохимических 
маркёров в сыворотке крови матери и исследования плодного материала (клеток ворсин хориона, плаценты, 
амниотической жидкости и крови). Каждый из методов имеет как преимущества, так и недостатки. При этом 
только правильное использование всех перечисленных методов позволяет предотвратить рождение детей 
с врождённой патологией. Учитывая достигнутый прогресс в диагностике врождённых пороков развития, 
в оказании хирургической помощи и интенсивной терапии, результаты лечения с положительной динамикой 
отмечаются все чаще. Значительные затраты на лечение и реабилитацию большинства детей с ВПР не оправ-
дываются из-за тяжести их состояния и низкой жизнеспособности. Также в зависимости от сложности по-
рока развития плода, прогноза заболевания, предполагаемой быстроты развития декомпенсации, состояния 
развития ребёнка после рождения, возможности хирургической коррекции и способов родоразрешения бу-
дет целесообразнее рассмотреть вариант о прерывании беременности. Вопросы о прерывании беременности 
рассматриваются в конкретном случае индивидуально и определяются возрастом матери, её соматическим 
и гинекологическим анамнезом. 

Ключевые слова: врожденные пороки развития пищеварительной системы, атрезия аноректальной области, 
гидронефроз, ассоциированные пороки развития
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The article presents a clinical case of multiple congenital malformations in a newborn – a combination of 
congenital anus atresia with hydronephrosis of the left kidney. Congenital malformations are an important medical 
and social problem. Today, prenatal diagnosis consists of three main methods  – ultrasound, determination of 
biochemical markers in the blood serum of the mother, and studies of fetal material (chorionic villus cells, placenta, 
amniotic fluid and blood). Each of the methods has both advantages and disadvantages. At the same time, only the 
correct use of all these methods allows you to prevent the birth of children with congenital abnormalities. Given 
the progress made in the diagnosis of congenital malformations, in the provision of surgical care and intensive 
care, the results of treatment with positive dynamics are noted more often. The significant costs of treatment and 
rehabilitation of the majority of children with developmental disabilities are not justified due to the severity of their 
condition and low viability. Also, depending on the complexity of the malformation of the fetus, the prognosis of 
the disease, the expected rate of development of decompensation, the state of development of the child after birth, 
the possibility of surgical correction and methods of delivery, it would be better to consider the option of abortion. 
Questions about abortion are considered in a particular case individually and are determined by the mother’s age, 
her somatic and gynecological history.

Keywords: congenital malformations of the digestive system, atresia of anorectal region,hydronephrosis, associated 
malformations

Цель: изучение клинико-лабораторных 
особенностей течения множественных по-
роков развития у новорожденных. 

Материалы и методы исследования
Описанный клинический случай соче-

танных множественных пороков развития, 
ребёнка Н., в  возрасте 1,5  месяца, находя-
щегося в ОРИТ КГП «ОДКБ». Данному ре-
бёнку было проведено комплексное обсле-
дование, в том числе R-графия ОГК и ОБП 
(Рис №1, №2), консультации специалистов, 
консервативное и оперативное лечение. 

При поступлении жалобы: на отсут-
ствие ануса в  типичном месте, отсутствие 
мекония.

Из анамнеза заболевания: Ребенок бо-
лен с  рождения. После рождения через 

2 часа при осмотре выявлен у ребенка ВПР 
ЖКТ. Атрезия ануса со свищем. Экстренно 
переведен в  ОРИТН. На  обзорной рентге-
нографии органов брюшной полости газо-
распределение не  нарушено. Горизонталь-
ных уровней нет. Косультирован хирургом 
ОДКБ г. Караганды 31.01.19  г. выставлен 
предварительный диагноз: ВПР ЖКТ. Атре-
зия ануса с ректо-промежностным свищем. 
Рекомендовано: оперативное лечение в экс-
тренном порядке после дообследования 
и  предоперационной подготовки. В  дина-
мике в динамике отмечалось снижение диу-
реза, в связи с чем был установлен мочевой 
катетер. На  2  сутки на обзорной рентгено-
графии ОГК и  ОБП в  прямой и  боковой 
проекции в динамике – газонаполнение ки-
шечных петель достаточное. Признаков ки-
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шечной непроходимости нет. Повторно кон-
сультирован детским хирургом 01.02.19  г., 
проведена манипуляция. Под общим обе-
зболиванием свищевой ход расширен, ход 
разбужирован, после чего получен меконий 
в  большом количестве. Рекомендовано на-
чать энтеральное питание под контролем 
усвоения. С  16:00  01.02.19г. отмечалось 
увеличение живота в  объеме, вздутие, от-
сутствие перистальтики кишечника и стула. 
Снижение диуреза. Было принято решение 
временно отменить энтеральное питание. 
Проведена рентгенография ГК и БП в пря-
мой и  боковой проекции. По  результатам 
исследования был выявлен свободный 
газ в  брюшной полости. Выставлен диа-
гноз: перфорация полого органа. Консуль-
тирован с  зам. дир. ОДКБ, рекомендован 
перевод в ОДКБ для дальнейшего лечения. 
02.02.19  г.  – произведена лапаротомия. Ре-
визия органов брюшной полости. Резекция 
гипоплазированного участка сигмовидной 
кишки с  микроперфорациями. Выведение 
сигмостомы. Санация, дренирование брюш-
ной полости.

Находился в  ОРИТ с  01.02.19  г. 
по  25.02.19  г. и  с  03.02.19  г. с  д/з: МВПР. 
ВПР ЖКТ. Атрезия ануса с  ректо-промеж-
ностным свищем. Гипоплазия стенки сиг-
мовидной кишки. Микроперфорация ги-
поплазированного участка сигмовидной 
кишки. Врожденный гидронефроз левой 
почки. В результате проведённого лечения, 
состояние удовлетворительное, переведён 
в общехирургическое отделение. 03.03.19 г. 
состояние ребёнка ухудшилось за счет дис-
пепсических нарушений, по  тяжести со-
стояния был переведён в  ОАРИТ на  ИВЛ 
аппаратом HAMILTON-C3. На фоне прово-
димого лечения наблюдалась незначитель-
ная положительная динамика. На  сегодня 
ребёнок сосет самостоятельно, заданный 
объем усваивает. Стул по  стоме, желтый, 
кашицеобразный. Живот не  вздут, мягкий 
при  пальпации. Мочеиспускание свобод-
ное, диурез без стимуляции. Выписан до-
мой 11.03.2019г. 

Из анамнеза жизни: Ребёнок родил-
ся 31.01.2019  в  09:10.  Вес при  рождении 
3950 г, рост при рождении 54 см., по шкале 
Апгар 8–9 б, от 4 беременности (1 беремен-
ность 2009  г. срочные роды, жив, жен, вес 
2700гр, б/о. 2 беременность 2010 г. срочные 
роды, жив, жен, вес 3200г, б/о. 3  беремен-
ность  – 2015  г. срочные роды, жив, муж, 
вес 4270  г, б/о. 4  беременность  – 2019  г. 
данная.). На учете с 8 недель. В первой по-
ловине беременности в 16 недель в группе 
риска по  б/х маркерам. Консультирована 
генетиком в  17–18  недель беременности. 
УЗИ плода от 18.09.18  г. закл.: беремен-

ность 19 недель + 4 дня. Тазовое предлежа-
ние плода. Выраженный гипертонус матки. 
По рекомендации гинеколога по месту жи-
тельства с целью снижения тонуса мускула-
туры матки применяла свечи Утрожестан. 
Во второй половине беременности на фоне 
анемии легкой степени, принимала пре-
параты железа (гинотардиферон по 1 таб х 
2 р/д). В сроке 26 недель перенесла острый 
ринофарингит. Внутриутробно ВПР ЖКТ 
не выявлено. 

Объективные данные при  поступлении 
в ОРИТ: состояние ребенка очень тяжелое, 
за счет врожденного порока развития ЖКТ. 
В  сознании, на  осмотр реагирует повыше-
нием двигательной активности, болезнен-
ная гримаса на  лице, постанывает. Глаза 
открывает, взгляд фиксирует. Кожные по-
кровы пастозные, бледно-розовые, чистые 
от высыпаний. Кожная складка расправля-
ется. Отмечается акроцианоз. Дыхание пуэ-
рильное, проводится по всем полям, хрипов 
нет. Перкуторно легочный звук. Тоны серд-
ца приглушены, нечистота сердечных то-
нов. Живот увеличен в объеме, вздут, в акте 
дыхания не  участвует, глубокой пальпации 
не  доступен. Мочится по  катетеру, моча 
светлая, диурез снижен. Пуповинный оста-
ток лигирован. 

02.02.2019  00:25  под эндотрахеаль-
ным наркозом после соответствующей об-
работки операционного поля произведена 
срединная лапаротомия, вскрыта брюшная 
полость. По вскрытии получен воздух и ме-
коний. Произведена ревизия органов брюш-
ной полости. При  ревизии отмечается рас-
ширенная сигмовидная кишка, отмечается 
выраженная гипоплазия стенки сигмовид-
ной кишки с  микроперфорациями. Учиты-
вая вышеописанное, произведена резекция 
гипоплазированного участка сигмовидной 
кишки с  микроперфорациями. Выведение 
концевой сигмостомы. Произведена сана-
ция брюшной полости. Малый таз дрениро-
ван через отдельный разрез. Послойно швы 
на рану. Наложена асептическая повязка.

Проведённое исследование 
за наблюдаемый период

Лабораторные показатели:
Группа крови О(I) первая Rh+ положи-

тельная.
ОАК от 02.02.2019г.:Hb 167  г/л, эрит. 

4,8∙1012/л, цп – 0,9, лейк. – 17,3*109/л, тром-
боциты  – 269∙109/л, нейтрофилы  – 58 %, 
палочкоядерные  – 4 %, эозинофилы  – 3 %, 
лимфоциты – 34 %, моноциты – 1 %, гемато-
крит – 46,7 %, СОЭ – 3 мм/ч. 

ОАК от 10.03.2019 г.: Hb 100 г/л, эрит. 
3,5∙1012/л, цп-0,9, лейк. – 15,5∙109/л, тром-
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боциты  – 551∙109/л, нейтрофилы  – 11,9 %, 
палочкоядерные – 4 %, эозинофилы – 8,6 %, 
лимфоциты –71,3 %, моноциты – 8 %, гема-
токрит –3 1,9 %, СОЭ – 16 мм/ч. 

Коагулограмма от 02.02.2019г.: ПВ  – 
18 секунд; ПТИ – 63; МНО – 1,62; фибри-
ноген – 2,7 мг/л; тромбиновое время – 21 с; 
АЧТВ – 51 с.

Биохимический анализ крови от 
02.02.2019 г.: Общий белок – 49,0; АЛАТ – 
9,0 u/l; Билирубин прямой – 9,0; Билирубин 
общий – 75; АСАТ – 119,0 u/l; К – 5,2 ммоль/л.; 
Ca – 1,2 ммоль/л; Na – 106 мг/л; Глюкоза – 
11,8  ммоль/л; Мочевина на  анализаторе  – 
4,9  ммоль/л; Креатинин  – 104,00  мкмоль/л; 
«C» реактивный белок – 1,6.

ОАМ от 02.02.2019  г.: лейкоциты  – 
4–5  ед/мл ; примечания  – относительная 
плотность – м/м; кол-во – 6 г ; цвет – жел.; 
прозрачность – мутн.; белок – 0,83 г/л; эри-
троциты неизмененные – 8–10 ед в п.з.; ок-
салаты+. 

ОАМ от 03.03.2019г.: лейкоциты  – 
2–4ед/мл; примечания  – относительная 
плотность – м/м; кол-во – 15 г; цвет – с/ж; 
плоский эпителий  – 2–3ед/мл; прозрач-
ность – сл/мутн; белок – нет. 

Проба Кумбса от 06.02.2019г.:  – отри-
цательно; 

ИФА от 06.02.2019г.: гепатит В-отр, ге-
патит С-отр. 

Инструментальные исследования:
УЗИ брюшной полости, малого таза 

(наличие жидкости) (04.02.2019) 
Заключение: ВУИ, ССЖ.
УЗИ почек (04.02.2019) 
Заключение: Признаки гидронефроти-

ческой трансформации лев почки.
Нейросонография (04.02.2019) Заклю-

чение: Гипоксическое повреждение. На-
чальная ликворная гиперсекреция слева. 

Нейросонография (03.03.19 г.) закл.: Дан-
ных за  геморрагическое повреждение нет. 
Состояние после гипоксического поврежде-
ния. Незначительная вентрикулодилятация.

ЭКГ (04.02.2019) закл.: Синусовая тахи-
кардия. Выраженные метаболические изме-
нения в миокарде. Умеренное удлинение QT. 

Эхокардиография (06.02.2019) Заклю-
чение: Заключение: МАРС: открытое оваль-
ное окно, дополнительные хорды левого же-
лудочка. Диастолическая дисфункция обоих 
желудочков. 

ЭКГ (13.02.2019) закл.: Синусовая арит-
мия. Умеренная нагрузка на правый желудо-
чек. Метаболические изменения в  миокар-
де, положительная динамика зубца T. 

ЭКГ от 18.02.2019г. закл.: Синусовая 
брадикардия. Нагрузка на левое предсердие. 

ЭКГ от 04.03.19 г. закл:. Синусовая арит-
мия, склонность к брадикардии. Умеренная 

нагрузка на левое предсердие. Метаболиче-
ские изменения в миокарде. Удлинение QT.

Рентгенография обзорная органов 
грудной клетки (1 проекция) (21.02.2019) 
Закл.: На обзор. R-грамме гр.кл. от 21.02.19г. 
легочные поля равномерно прозрачны, с/ри-
сунок не усилен, корни перекрыты средин-
ной тенью.купол диаф-мы ровный, сину-
сы плевры свободны. Соч смещено за счет 
укладки вправо, гиперплазия в/ж-зы 2ст.

Рентгенография обзорная органов 
грудной клетки (1 проекция) (25.02.2019) 
Закл.: На  обзор. R-грамме гр.кл.+бр. поло-
сти от 25.02.19 г. (на месте, лежа) легочные 
поля прозрачные, умеренно вздуты. Корни 
перекрыты срединной тенью. Купол диаф-
мы и синусы плевры б/о. Соч не смещено, 
гиперплазия в/ж-зы 2ст. Бр. полость с боль-
шим кол-вом газов в ЖКТ.

Рентгенография ОГК и  ОБП от 
03.03.19 г. 

1) На  обзор. R-грамме бр. полости от 
3.03.19  г. бр. полость увеличена за  счет 
большого кол-ва газов в  ЖКТ, умеренного 
вздутия петель киш-ка, без горизонтальных 
уровней. Свободный воздух в  бр. полости 
не определяется.

2) Легочные поля равномерно прозрач-
ны. С/рисунок не  усилен, Корни за  соч. 
Диаф-ма и  синусы плевры дифференциро-
ваны. Соч на месте, гиперплазия в/ж-зы 2 ст.

Рис. 1
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Рис. 2

Консультации специалистов
Кардиолог (18.02.2019) Заключение: 

Вторичная кардиопатия. МАРС (открытое 
овальное окно, дополнительные хорды ле-
вого желудочка) НК0–1ст. ФК-1ст. Рекомен-
довано: в\в Вит В1, В6 0.3мл. N 10. в\вРи-
боксин 1.0 N-10.

Нефролог (13.02.2019  16:03) Заключе-
ние: Острое почечное поражение, стадия 
R-I. СКФ 11–25 мл/мин

Неонатолог (04.02.2019  10:02) Заклю-
чение: Основной: МВПР. ВПР ЖКТ. Атре-
зия ануса с ректо-промежностным свищем. 
Гипоплазия стенки сигмовидной кишки. 
Микроперфорация гипоплазированного 
участка сигмовидной кишки. Врожденный 
гидронефроз левой почки.

Осложнение: Перфорация. Каловый пе-
ритонит. Острое почечное повреждение. 
ДВС-синдром в  стадии гипокоагуляции. 
Сопутствующий: Постгеморрагическая 
анемия легкой степени тяжести. Физиоло-
гическая желтуха новорожденного. Опера-
ции: Лапаротомия. Ревизия органов брюш-
ной полости. Резекция гипоплазированного 
участка сигмовидной кишки с микроперфо-
рациями. Выведение сигмостомы. Санация, 
дренирование брюшной полости 02.02.2019.

Офтальмолог (04.02.2019) Заключение: 
Диагноз: Н35,0 Ангиопатия сетчатки, рети-
нальные кровоизлияния. Дицинон 12.5 % в/м 
по 0.5 мл № 3 общая гемостатическая терапия.

Кардиолог (06.02.2019): Заключение: 
МАРС: открытое овальное окно, дополни-
тельные хорды левого желудочка. Диасто-
лическая дисфункция обоих желудочков. За-
ключение: Вторичная кардиопатия. МАРС 

(открытое овальное окно, дополнительные 
хорды левого желудочка) НК0–1ст. ФК-1ст.

Проведённое лечение в  ОРИТ: Опе-
рации: Лапаротомия. Ревизия органов 
брюшной полости. Резекция гипоплази-
рованного участка сигмовидной кишки 
с  микроперфорациями. Выведение сигмо-
стомы. Санация, дренирование брюшной 
полости 02.02.2019.

Консервативное лечение:
– Диета – дробное энтеральное питание, 

под контролем усвоения;, режим – открытая 
реанимационная система;

– Обезболивание в  послеоперационном 
периоде: анальгин 50 % + димедрол 1 % 
по 0,1 мл×2 р/д.; 

– Антибактериальная терапия: амокси-
клав 200  мг×2  р/сут.; ванкоген 10мг/кг/сут 
+ инванз 20 мг/кг/сут; гентамицина суль-
фат 4 % 0.6 мл 1  р/д; метронидазол 0,5 % 
6мл×3 р/д; 

– С противогрипковой целью – флукона-
зол (микосан) 12 мг/кг/сут в\в;

– С гемостатической целью – этамзилат 
12.5 % 0,8 мл + Амри-К 0,5 мг×1 р/д. №3;

– С целью снижения секреции желёз же-
лудка – фамотидин (Квамател) 2.5мг×2 р/д.;

– Заместительная терапия недостаточ-
ности экзокринной функции поджелудоч-
ной железы – панкреатин (Пангрол) капсу-
лы 800мг×4 р/д;

– Заместительная терапия недостаточ-
ности экзокринной функции печени – Урсо-
зим по 40 мг (peros×1 р/д. №3.

– ИТ в  режиме парентерального пита-
ния глюкозо-солевыми смесями + Амино-
вен 10 %. 
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– С  кардиотонической целью: дофамин 
4 % 1.3 мл + NaCl 0,9 % 19 мл×1 р/д. 2 д.

– С  целью устранения нарушений 
нервно-мышечной передачи: прозерин 
0.1 мл×1 р/д.

– С  целью седации  – фенобарбитал 
5 мг×2 р;

Трансфузионная терапия: 
– С  целью возмещения дефицита фак-

торов коагуляционного гемостаза  – СЗП: 
л/ф, 100 мл №6, криопреципитат 0(I) первая 
Rh(+) положительный, 60 мл № 2. 

– С  целью возмещения анемии: эри-
тровзвесь 0(I) Первая Rh(+), 100 мл №1.

– С целью поддержания гемодинамики: 
раствор альбумина 20 % 0(I) первая Rh(+) 
положительный, 50 мл №4.

Результаты исследования  
и их обсуждение

На фоне проведённого лечения состо-
яние ребёнка незначительно улучшилось, 
но учитывая сочетание врождённых поро-
ков развития и  развившиеся осложнения 
качество жизни очень снижено. Анорек-
тальные пороки представляют собой ши-
рокий спектр аномалий развития нижних 
отделов пищеварительного тракта. В этой 
группе наиболее частыми пороками яв-
ляются атрезия аноректального отдела 
кишечника [1,2]. Популяционная часто-
та их колеблется от 1  на  1500  рождений 
до  1  на  5000  рождений. В  структуре по-
роков аноректального отдела почти поло-
вину случаев составляют атрезии/стенозы 
анального отверстия без свища (45.4 % от 
всех случаев порока), в то же время самой 
редкой формой являются атрезии/стено-
зы прямой кишки со свищом (8,16 %). 
В целом чаще поражается анальный отдел 
(77,45 %) по сравнению с ректальным от-
делом. Значимым остаётся тот факт, что 
ААО встречаются не только в изолирован-
ном виде, но и сочетаются с врождёнными 
пороками развития других органов и  си-
стем, что значительно утяжеляет общее 
состояние больного ребёнка [3]. Наибо-
лее часто встречаются сочетание с  ВПР 
сердечно-сосудистой системы (30 %), пи-
щеварительной системы (26,7 %) и  моче-
половой системы (20,3 %) [4, c 65]. Одно 
из самых крупных исследований проведе-
но в  2008  году S.W.  Mooreetal в  Африке, 
которое включило данные о 1401 пациен-
те ААО. Согласно результатам исследо-
вания наиболее частыми ассоциациями 
являются сочетания с  пороками мочепо-
ловой системы (30,7 %), затем идут по-
роки костно-мышечной системы (20,2 %), 
сердечно-сосудистой системы (19 %), пи-

щеварительной (17,2 %) и нервной (8,6 %) 
систем [4, с  67]. Пороки мочеполовой 
системы, по  разным данным, встречают-
ся в  38–74 % случаев. Аномалии почек 
представлены чаще всего гидронефрозом, 
агенезией почек, обструкцией лоханочно-
мочеточникового сегмента. Учитывая вы-
сокую частоту сочетаний таких аномалий, 
некоторые исследователи рекомендуют 
сделать клиническое обследование уро-
генитальной системы у детей с ААО обя-
зательным. Пациентам с  ААО проводить 
цистоуретрографию и  экскреторную уро-
графию [4, с. 68].

Основной задачей при  данной патоло-
гии  – ранняя диагностика и  путём сроч-
ного оперативного вмешательства восста-
новление анального отверстия для  выхода 
каловых масс. Если форма атрезии ануса 
с ректо-промежностным свищем и каловые 
массы выходят, то оперативное вмешатель-
ство назначается в плановом порядке, после 
полного обследования и предоперационной 
подготовки. В случае атрезии ануса с безви-
щевой формой, после подтверждения диа-
гноза, ребёнка экстренно переводят в опера-
тивный блок [5, c 18] 

В результате проведённого анализа 
был установлен клинический диагноз  – 
ВПР ЖКТ: атрезия ануса, свищевая фор-
ма. Порок развития толстого кишечника 
(дисплазия мышечного слоя,) линейный 
разрыв кишечника. Каловый перитонит. 
Вторичная кардиопатия. МАРС(открытое 
овальное окно, дополнительные хор-
ды левого желудочка) НК0–1ст.ФК-1ст. 
Врожденный гидронефроз левой почки. 
Перинатальное поражение ЦНС, острый 
период. Белково-энергетическая недоста-
точность легкой степени. На фоне прово-
димого лечения состояние ребёнка незна-
чительно стабилизировалось. В динамике 
через 6 месяцев запланирован второй этап 
оперативного вмешательства с целью уда-
ления сигмостомы.

Выводы
Учитывая акушерский анамнез мате-

ри, не  выявленные пороки развития плода 
при  УЗИ-скринингах, угрожающие состоя-
ния для плода во время беременности стали 
основными факторами рождения ребёнка 
с пороками развития. На основе проведённо-
го лечения состояние ребёнка относительно 
улучшилось, но  учитывая сочетанную па-
тологию и  развившиеся осложнения, каче-
ство жизни ребёнка значительно снижено. 
Через представленный клинический случай 
мы отразили сложность ведения пациентов 
с множественными пороками развития, что 
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является очень актуальным для  современ-
ной медицины. 
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