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Резюме

Определяли частоту врожденных пороков развития (ВПР) органов пищеварения (q38-q45), в т. ч. атрезии пищевода, 
трахеопищеводной фистулы (q39), атрезии ануса (q42), диагностированные у рожденных живыми и мертвыми, а также 
среди плодов, удаленных вследствие ВПР. Рассматривали материалы МЗ Украины (ф. 49-здоров «Отчет медико-генети-
ческого центра (консультации, кабинета)», ф. 21-здоров «Отчет о медицинской помощи беременным, роженицам и родив-
шим» за 2002–2011 гг. Распространенность ВПР органов пищеварения среди исходов беременностей  в Украине за 2002–2011 
гг. составила 0,88±0,01 ‰, за 2002-2006 гг. – 0,93±0,02 ‰, 0,83±0,02 ‰ в 2007–2011 гг. (р<0,001), в т. ч. среди живорожденных 
0,74±0,01 ‰, не отличаясь за пятилетние периоды исследования. Частота атрезии пищевода и трахеопищеводной фистулы 
у рожденных живыми равнялась 0,17±0,01 ‰, составляя 22,43 % среди всех ВПР органов пищеварения. Удельный вес 
атрезии ануса и прямой кишки в структуре ВПР органов пищеварения у живорожденных составил 22,40 %, а распро-
страненность – 0,17±0,01 ‰. 

Ключевые слова: распространенность, врожденные пороки развития органов пищеварения, атрезия пищевода и тра-
хеопищеводная фистула, атрезия ануса и прямой кишки.
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Summary

frequency of digestive system birth defect (BD) (q38-q45) was estimated in born alive, still-born and caused BD abor-
tions (there was calculated frequency of оesophagus atresia, trachea-оesophagus fistula (q39) and anus atresia (q42). the 
following documents were analyzed: the form 49 «the Report of Medical Genetics Center» (Consulting Room), the form 
21-healthy «the Report of Medical Care of Pregnant Women, Women in Childbirth, Women Recently Confined» during 
2002–2011. the prevalence of digestive system BD was 0,88±0,01 ‰ throughout 2002–2011, it was 0,93±0,02 ‰ in 2002–2006 
and decreased to 0,83±0,02 ‰ in 2007–2011 (р<0,001) in all pregnancy outcomes; the prevalence of digestive system BD 
among born alive was (0,74±0,01) ‰, it did not differ in 2002–2006 and 2007–2011. among born alive the frequency of 
оesophagus atresia and trachea-оesophagus fistula was 0,17±0,01 ‰, comprising 22,43 % of all digestive system BD in born 
alive. In the digestive system BD structure specific gravity of anus and rectum atresia was 22,40 %, the prevalence of anus 
and rectum atresia was 0,17±0,01 ‰ in newborns. 

Key words: prevalence, congenital malformations of digestive system, оesophagus atresia, trachea-оesophagus fistula, 
anus atresia, rectum atresia.
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Среди населения Украины наблюдаются неблагопри-
ятные для здоровья и воспроизводства генетические про-
цессы (накопление патологических генов, нарушение оп-
тимума гетерозиготности, изменения показателей массы 
и роста младенцев, рожденных живыми  и др.) [4] Вслед-
ствие насыщения среды обитания, в т. ч. и профессиональ-
ной, мутагенными и тератогенными факторами, а также в 
связи с изменением генетико-демографических особен-
ностей популяций (рождаемости, половозрастной струк-
туры, соотношения национальностей, уровней брачности, 
брачных миграций и др.), частота врожденной патологии и 
ее вклад в формирование дальнейшего здоровья населения 
могут изменяться. Достижения эпигенетики позволяют 
также допустить, что в условиях нарастающего загрязне-
ния среды возможно появление новых болезней. Для фик-
сации возможных изменений следует иметь точку отсче-
та – популяционную частоту патологии. Поэтому задачи 
настоящей работы состояли в определении частоты и ри-
ска возникновения таких распространенных врожденных 
пороков развития (ВПР), как ВПР органов пищеварения 
(Q38-Q45), в т. ч. атрезии пищевода и трахеопищеводной 
фистулы (Q39), а также атрезии ануса (Q42), выявленных 
у рожденных живыми, мертвыми и среди плодов, удален-
ных в связи с ВПР. Решение этих задач необходимо также 
для определения сил и средств для оказания таким паци-
ентам медицинской, в т. ч. хирургической, помощи. 

Материалы и методы
Рассматривали данные МЗ Украины (ф. 49-здоров) 

за 2002–2011 гг., содержащие сведения о числе детей с 
ВПР, рожденных живыми (103 373 случая, в т. ч. 3 361 
ВПР органов пищеварения), мертвыми (3 071, в т. ч. 
77), беременностях, прерванных в связи с выявлением 
ВПР у плода (17 443 беременности с ВПР, подтверж-
денным при патологоанатомическом вскрытии после 
прерывания, в т. ч. 613 ВПР органов пищеварения). 
Диагнозы поставлены согласно Международной ста-
тистической классификации заболеваний  десятого 
пересмотра. Число живых детей (4 542 108) и мерт-
ворожденных (45 784) взято из ф. 21-здоров «Отчет о 
медицинской помощи беременным, роженицам и ро-
дившим».

Распространенность ВПР рассчитывали как:

Распространенность ВПР=__________________×1000 

Использовали понятие относительного риска (ОР) 
при 95 % доверительном интервале (ДИ). Определе-
ние ОР и ДИ в сравнении с традиционным расчетом 
статистической значимости по показателю «р» больше 
соответствует практике принятия решений, характер 

которых определяется не столько существованием 
эффекта, сколько его величиной. Последующие пре-
вентивные меры обусловлены величиной риска, а не 
просто его существованием [3, 8]. 

Результаты и обсуждение
Распространенность всех ВПР в течение 2002–2011 

гг. составила 22,76±0,07 ‰ среди рожденных живыми, 
23,20±0,07 ‰ – у мертворожденных, 26,83±0,08 ‰ – 
среди живо-, мертворожденных и абортированных 
плодов. 

Большинство ВПР органов пищеварения диа-
гностировано у рожденных живыми – 82,97±1,16 % 
указанной патологии, что составляло ежегодно около 
300 детей. Распространенность ВПР среди живорож-
денных равнялась 0,74±0,01 ‰ и не отличалась за 
пятилетние периоды (р=0,445) (таблица), что можно 
рассматривать в т. ч. как свидетельство стабильности 
диагностики и регистрации. Значения распространен-
ности в областях колебались от 1,34±0,02 ‰ в Терно-
польской  области  до 0,44±0,01 ‰ в Киевской.

В 15,13±1,10 % случаев диагноз ВПР органов пище-
варения установлен после прерывания беременности и 
в 1,90±0,42 % у мертворожденных. Их распространен-
ность среди живо-, мертворожденных и абортирован-
ных вследствие ВПР плодов за весь период наблюде-
ния равнялась 0,88±0,01 ‰. С течением времени она 
уменьшалась, статистически отличаясь за пятилетние 
периоды (р<0,001) (таблица). Величина показателя ко-
лебалась от 1,51±0,02 ‰ в Тернопольской области до 
0,58±0,01 ‰ в Черновицкой.

Таблица
Частота врожденных пороков развития органов пищеварения 

среди живо-, мертворожденных и абортированных плодов, 
Украина, 2002–2011 гг., ‰

Годы

Врожденные пороки 
развития органов пище-

варения среди
Атрезия 

пищевода и 
трахеопище-

водная 
фистула сре-
ди живорож-

денных

Атрезия 
ануса 

и прямой 
кишки 

среди живо-
рожденных

живорож-
денных

живо-, мерт-
ворожденных 

и аборти-
рованных 

плодов
2002 0,81±0,05 1,09±0,05 0,16±0,02 0,21±0,02
2003 0,75±0,04 0,95±0,05 0,15±0,02 0,20±0,02
2004 0,66±0,04 0,84±0,04 0,17±0,02 0,14±0,02
2005 0,74±0,04 0,88±0,05 0,17±0,02 0,21±0,02
2006 0,76±0,04 0,92±0,04 0,17±0,02 0,16±0,02
2007 0,72±0,04 0,86±0,04 0,18±0,02 0,16±0,02
2008 0,83±0,04 0,99±0,04 0,21±0,02 0,18±0,02
2009 0,66±0,04 0,73±0,04 0,13±0,02 0,14±0,02
2010 0,73±0,04 0,82±0,04 0,16±0,02 0,14±0,02
2011 0,72±0,04 0,78±0,04 0,16±0,02 0,14±0,02

2002–2006 0,75±0,02 0,93±0,02 0,16±0,01 0,18±0,01
2007–2011 0,73±0,02 0,83±0,02 0,17±0,01 0,15±0,01
2002–2011 0,74±0,01 0,88±0,01 0,17±0,01 0,17±0,01

Исходя из значения ОР возникновения ВПР органов 
пищеварения среди живо-, мертворожденных и абор-
тированных плодов за 10 лет наблюдения, четыре об-
ласти (Полтавская (1,33; 1,14-1,57), Херсонская (1,45; 
1,23-1,72), Львовская (1,67; 1,50-1,85), Тернопольская 
(1,75; 1,50-2,03), территориально расположенные в 
центре, на юге и на западе страны соответственно) для 
принятия соответствующих управленческих решений 

Количество ВПР 
среди живо-, 

мертворожденных 
и плодов, абортиро-
ванных вследствие 

ВПР за год

Количество живо-, 
мертворожденных 
и плодов, аборти-
рованных вслед-

ствие ВПР за этот 
же год
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требуют выявления причин повышения уровня пато-
логии. 

Приведенные колебания распространенности и 
значений риска возникновения ВПР органов пищева-
рения в областях можно связывать с разными причи-
нами. В их числе, кроме генетических особенностей 
популяции и возраста беременных, непоследнее ме-
сто могут занимать доступность медицинской помо-
щи, качество и полнота диагностики, точность учета 
патологии [2]. Известно также, что до 50 % всех ВПР 
связывают с влиянием на мать во время беременности 
различных неблагоприятных факторов окружающей 
среды [6]. При изучении факторов риска возникнове-
ния ВПР среди населения Черновицкой и Ивано-Фран-
ковской (запад страны), Киева и Киевской области 
(центр) (1999–2003 гг.), Запорожской области (юго-
восток) (2005–2009 гг.) выделены общие для всех тер-
риторий факторы риска – хронические инфекционные 
болезни и экстрагенитальные заболевания, профес-
сиональные воздействия. Среди внешних факторов, 
повышающих вероятность возникновения ВПР, отме-
чено неконтролируемое употребление лекарственных 
препаратов перед беременностью или в первом три-
местре, эндокринные заболевания женщины, курение 
[5]. Представляется также справедливым предположе-
ние, которое в настоящее время все чаще появляется 
в источниках литературы, а в Украине впервые было 
высказано Т.И. Бужиевской и соавт. [1], о том, что в 
условиях возрастающего загрязнения среды могут по-
явиться новые заболевания, вызванные изменениями  
в экспрессии генов или проявлением унаследованных 
ранее нейтральных мутаций, а не новыми поврежде-
ниями генетического материала человека.  

Приведенные в настоящем исследовании материа-
лы не дают возможности объяснить полученные дан-
ные одной превалирующей причиной, оставляя тем 
самым простор для дальнейших исследований.

Считали также целесообразным отдельно рассмо-
треть такие ВПР, как изолированная атрезия пище-
вода и трахеопищеводная фистула (Q39), которые в 
настоящее время достаточно успешно оперируются в 
неонатальном периоде. Среди всех ВПР органов пи-
щеварения у рожденных живыми эта патология со-
ставляла 22,43 %. Вместе с тем следует отметить, что 
проблемы, связанные с этими ВПР, гораздо шире – у 
значительной части пациентов с атрезией пищевода 
и трахеопищеводной фистулой (от 6 до 10 %) встре-
чаются ассоциированные аномалии, которые могут 
иметь хромосомное происхождение или быть в со-
ставе генетического синдрома (CARGE-синдром, 
синдром Файнгольда и др.), ассоциации (VACTERL-
ассоциация), множественного врожденного порока 
[7]. За 10 лет частота патологии у живорожденных 
равнялась 0,17±0,01 ‰. Отмечено всего несколько слу-
чаев атрезии пищевода и трахеопищеводной фистулы 
у мертворожденных, а также выявления его у плода с 

последующей элиминацией, что практически не из-
меняет указанную частоту ВПР у живорожденных и 
позволяет сравнение с популяционными частотами, 
наблюдавшимися в других странах. Полученное значе-
ние ниже, чем опубликованные данные (1:3500) [10]; 
2,43 на 10 тыс. рождений (от 1,27 до 4,55 в зависимо-
сти от страны исследования) [9], однако лежит в преде-
лах региональных колебаний. За пятилетние периоды 
величина показателя была одинаковой (р=0,430) (табл. 
1). Распространенность патологии за 10 лет наблю-
дения колебалась от 0,05±0,01 ‰ в г. Севастополь до 
0,27±0,01 ‰ в г. Киеве. Повышение ОР атрезии пище-
вода и трахеопищеводной фистулы у живорожденных 
в 2002–2011 гг. отмечено в Днепропетровской (1,37; 
1,07-1,75), Полтавской (1,58; 1,12-2,22), Харьковской 
(1,59; 1,22-2,07) областях и в г. Киеве (1,72; 1,36-2,18); 
снижение – в Волынской (0,56; 0,32-0,96) и Луганской 
(0,61; 0,39-0,95) областях. ОР вышеуказанной патоло-
гии среди живорожденных в 2007–2011 гг. по сравне-
нию с 2002–2006 гг. в целом не изменился.

Удельный вес атрезии ануса и прямой кишки (Q42) 
в структуре ВПР органов пищеварения такой же, как 
и атрезии пищевода и трахеопищеводного свища – 
22,40 %. Частота патологии также совпадала с таковой 
для атрезии пищевода и трахеопищеводного свища – 
0,17±0,01 ‰. Однако в 2002–2006 гг. значение пока-
зателя было выше, нежели в 2007–2011 гг. (р=0,014) 
(табл. 1). Распространенность атрезии ануса и прямой 
кишки за десять лет колебалась от 0,03±0,01 ‰ в г. Се-
вастополь до 0,24±0,01 ‰ в Запорожской области. 

Повышение ОР атрезии ануса и прямой кишки за 
2002–2011 гг. отмечено в Херсонской (1,47; 1,01-2,16), 
Запорожской (1,48; 1,08-2,03), Днепропетровской 
(1,31; 1,02-1,68) и Львовской (1,48; 1,14-1,91), а сниже-
ние – в Киевской (0,55; 0,32-0,94) и Винницкой (0,58; 
0,36-0,96) областях. Изменения значения показателей 
риска в вышеприведенных областях не отличались 
между собой. ОР атрезии ануса и прямой кишки за 
2007–2011 гг. по сравнению с 2002–2006 гг. в Украине 
был снижен (0,82; 0,71-0,95). 

Выводы
1. Распространенность ВПР органов пищеварения сре-

ди исходов беременностей в Украине за 2002–2011 гг. со-
ставила 0,88±0,01 ‰. За 2002–2006 гг. величина показателя 
была равна 0,93±0,02 ‰, уменьшившись до 0,83±0,02 ‰ в 
2007–2011 гг. (р<0,001). Среди рожденных живыми рас-
пространенность составила 0,74±0,01 ‰, не отличаясь за 
пятилетние периоды исследования.

2. Частота атрезии пищевода и трахеопищеводной фи-
стулы у рожденных живыми равнялась 0,17±0,01 ‰, со-
ставляя 22,43 %  среди всех ВПР органов пищеварения у 
этой категории пациентов.

3. Удельный вес атрезии ануса и прямой кишки в струк-
туре ВПР органов пищеварения у живорожденных равен 
22,40 %, а распространенность патологии – 0,17±0,01 ‰.
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