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Среди анатомических форм мальротации кишечника часто наблюдается синдром Ледда (СЛ). Основным клиническим про-
явлением СЛ является кишечная непроходимость, обусловленная сдавлением двенадцатиперстной кишки и заворотом сред-
ней кишки и нередко угрожающая тяжелыми осложнениями. Основным методом хирургической коррекции является опера-
ция Ледда. Диагностика сочетанных аномалий, адекватное оперативное лечение и послеоперационное ведение остаются 
сложными. Цель исследования — проанализировать результаты диагностики и традиционного оперативного лечения СЛ у 
новорожденных. Проведен анализ результатов обследования и лечения 29 новорожденных с СЛ среди 77 больных с мальро-
тациями в неонатальном периоде. Выявлены неблагоприятные анте- и интранатальные факторы, которые обусловливают 
сочетанные аномалии, отягощающие течение болезни. Представлен анализ клинических проявлений, результаты приме-
нения вспомогательных методов диагностики и интраоперационные находки. Методом выбора оперативного лечения бы-
ла операция Ледда, при возникновении некроза кишечника и сопутствующих аномалиях дополнительно проведены резекция 
кишечника и соответствующие корригирующие операции. Отдаленные результаты лечения изучены у 9 из 13 выписанных 
детей в сроки от 1 года до 3 лет.
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Liddle’s syndrome is a commonest anatomical form of intestinal malrotation. It main clinical manifestation is obstruction due to 
duodenal constriction and midgut torsion not infrequently with life-threatening complications. The main method of treatment is 
Liddle’ surgery. Diagnostics of concomitant abnormalities, adequate surgical treatment, and postoperative care remain a serious 
challenge. The aim of this study was to analyse the results of diagnostics and traditional surgical treatment of Liddle’s syndrome in 29 
newborns selected from 77 patients with neonatal malrotations. It revealed unfavourable ante- and intranatal factors and concomitant 
anomalies that complicated the clinical course of the disease. Analysis of clinical symptoms, results of auxiliary diagnostic methods, 
and intraoperative fi ndings are presented. The method of choice for surgical treatment is the Liddle operation in case of intestinal 
necrosis and accompanying disorders supplemented by resective and corrective surgery. The long-term results of the treatment were 
followed up for 1—3 years in 9 of the 13 patients.
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Причины возникновения врожденной кишечной 
непроходимости (ВКН) у новорожденных многооб-
разны, в их структуре большинство составляют поро-
ки ротации и фиксации кишечника. Частота незавер-
шенного поворота кишечника, по данным литерату-
ры, колеблется от 1:500 до 1:6000 новорожденных [1], 
патология у мальчиков наблюдается в 2 раза чаще, чем 
у девочек [1, 2]. Встречаемость мальротации кишеч-
ника в популяции колеблется от 33 до 50% у новорож-
денных с непроходимостью желудочно-кишечного 
тракта (ЖКТ). У 35—40% больных диагноз устанав-
ливают в 1-ю неделю жизни, в 50—60% случаев — в 
неонатальном периоде. Наиболее часто встречается 
синдром Ледда (СЛ), требующий экстренной диагно-
стики и хирургической коррекции [3, 4]. Основным 
клиническим проявлением СЛ является кишечная не-
проходимость, обусловленная сдавлением двенадца-
типерстной кишки и заворотом средней кишки и не-
редко угрожающая тяжелыми осложнениями. Заворот 
с нарушением кровообращения на большом протя-

жении или возникновением стремительного некроза 
кишечника с развитием перитонита может наступить 
как внутриутробно, так и после рождения ребенка и 
носить рецидивирующий характер. Основным ме-
тодом хирургической коррекции является операция 
Ледда, которая в последние десятилетия проводится 
лапароскопическими способами [5, 7, 8]. В работе 
J.  Hagendoorn и соавт. [6] отмечено, что из 45 опери-
рованных новорожденных и детей с мальротациями 
операция была успешной у 75% пациентов; в осталь-
ных случаях возникла необходимость в лапаротомии. 
У 19% больных в отдаленные сроки наблюдался ре-
цидив болезни, потребовавший повторной открытой 
или лапароскопической операции соответственно у 
86 и 14% пациентов. Вопросы диагностики, адекват-
ного оперативного лечения и послеоперационного ве-
дения до сих пор вызывают затруднения.

Цель исследования — проанализировать результа-
ты диагностики и традиционного оперативного лече-
ния СЛ у новорожденных.
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Материал и методы
В 2002—2013 гг. на базах кафедры госпитальной детской 

хирургии ТашПМИ находились 327 детей в возрасте от 1 дня 
до 15 лет с различными формами ВКН. Среди них 123 (37,6%) 
ребенка, в том числе 77 (62,6%) новорожденных, имели по-
роки ротации и фиксации кишечника. Собственно СЛ наблю-
дался у 34 (27,6%) больных, 5 (14,7%) из них были грудного 
и старшего возраста, 29 (85,3%) находились в неонатальном 
периоде, что составляет 11,3% из 256 новорожденных с ВКН. 
Больным проводили ультразвуковые, клинико-лабораторные 
и рентгенологические диагностические исследования, вы-
полнена операция Ледда путем традиционной лапаротомии.

Результаты и обсуждение
Анализ клинического материала показал значи-

тельное преобладание СЛ среди других форм маль-
ротации кишечника, наблюдаемых в неонатальном 
периоде. Среди новорожденных было 18 (62,1%) 
мальчиков и 11 (37,9%) девочек. Недоношенными 
родились 3 (10,3%) ребенка с массой тела 1470—
4200 г. Матери, у которых родились дети с СЛ, были 
в возрасте от 19 до 40 лет; большинство 14 (48,3%) 
родились от матерей в возрасте 20—25 лет. Случаи 
повторного рождения детей с СЛ или другими фор-
мами мальротации не наблюдались. Течение бере-
менности у 5 (17,2%) матерей было нормальным. В 
24 (82,8%) случаях отмечен отягощенный акушер-
ский анамнез: токсикозы в 5 (20,8%) случаях, экс-
трагенитальная патология в 15 (62,5%), инфекция в 
4 (16,7%). Течение родового процесса в 25 (86,2%) 
наблюдениях было без особенностей, в 4 (13,8%) на-
блюдениях отмечены различные неблагоприятные 
факторы, усложнившие течение родов с травматиза-
цией новорожденного и присоединением связанных 
с ними осложнений.

Состояние новорожденных по шкале Апгар: 4—6 
баллов у 2 (6,9%), 7—8 баллов у 24 (82,8%), 9 бал-
лов у 3 (10,3%). При поступлении в хирургический 
стационар общее состояние новорожденных расцене-
но следующим образом: средней тяжести у 2 (6,9%), 
тяжелое — у 27 (93,1%). У 17 (58,6%) детей тяжесть 
состояния была обусловлена явлениями кишечной 
непроходимости и перитонита, у 12 (41,4%) — со-
путствующими заболеваниями.

Основными ранними признаками СЛ у новорож-
денных были приступообразные боли, сопровождав-
шиеся беспокойством, вздутием живота, рвотой с 
примесью желчи и нарушением отхождения кишеч-
ного содержимого. У 4 новорожденных с первых 
дней жизни наблюдались кровавая рвота и мелена, 
что свидетельствует о возникновении заворота еще 
во внутриутробном периоде.

Степень и протяженность сдавления двенадцати-
перстной кишки, различных отделов тонкой и (или) 
толстой кишки, выраженность заворота средней киш-
ки целиком или отдельных ее сегментов определяют 
характерные изменения со стороны живота и данные 
рентгенологических исследований. У 18 (62,1%) де-
тей вздутие живота в верхних отделах исчезало после 
рвоты или опорожнения желудка при зондировании, 
затем возникало вновь. В нижних отделах живот не 
только не был вздут, но даже западал. Указанные из-
менения наблюдались в случаях сдавления двенад-
цатиперстной кишки эмбриональными спайками, 

начиная с верхней горизонтальной ветви, с охватом 
нисходящего сегмента и при наличии невыраженно-
го заворота, подтвержденных в ходе операции. У 11 
(37,9%) новорожденных живот был резко вздут; наря-
ду с симптомами низкой кишечной непроходимости 
наблюдали монотонный крик; пальпаторно определя-
лись напряжение мышц передней брюшной стенки и 
усиление болезненной реакции ребенка. Состояние 
этих детей прогрессивно ухудшалось, нарастали про-
явления интоксикации, обезвоживания и электролит-
ные нарушения. Во время операции у них выявлены 
выраженные признаки ишемии или некроза кишеч-
ника. У 1 новорожденного изменения со стороны 
живота — явления перитонита и некроза кишечника 
— были обусловлены не заворотом кишечника, а его 
некрозом и перфорацией как осложнениями атрезии 
тонкой кишки в сочетании с СЛ.

Течение и прогноз СЛ у новорожденных были 
отягощены сопутствующими заболеваниями и ано-
малиями, пери- и интранатальными факторами: не-
врологическими нарушениями в виде гипоксической 
энцефалопатии (у 13), перинатальным поражением 
центральной нервной системы (у 7), внутриутроб-
ным инфицированием с поражением различных ор-
ганов (у 4), инфекционно-токсическим энцефалитом 
(у 5). У 9 (31%) новорожденных наблюдалась гипер-
билирубинемия. У 19 (62,1%) выявлены сочетанные 
аномалии сердечно-сосудистой системы (у 6), ЖКТ 
(у 6), мочевыводящих путей (у 3), центральной нерв-
ной системы (у 2), костно-мышечной системы (у 2). 
Перечисленные патологии были основными при-
чинами развития и прогрессирования дыхательной, 
сердечно- сосудистой (34,5%), полиорганной (20,7%) 
недостаточности.

Основной метод диагностики СЛ — рентгеноло-
гическое исследование. Обследование начинали с 
обзорной рентгенографии брюшной полости. При 
явлениях полной высокой кишечной непроходимо-
сти (у 3 детей) и перфоративного перитонита (у 1) 
мы ограничивались обзорной рентгенографией. Рент-
генологические исследования у 3 больных показали 
снижение пневмотизации в кишечнике при растяну-
том желудке при обзорной рентгенографии, задержку 
контрастной массы в нем, отсутствие депонирования 
контраста в узкой (наружно сдавленной) двенадца-
типерстной кишке при проведении пассажа по ЖКТ, 
подтвержденные операционными находками, — не-
проходимостью на уровне выходного отдела желудка 
при сдавлении двенадцатиперстной кишки на всем 
протяжении.

Признаки частичной обструкции у 25 пациентов 
определили показания к проведению контрастной ир-
ригографии или пассажа по ЖКТ соответственно у 18 
и 20 больных. На ирригограмме у 15 (83,3%) из 18 
обследованных отмечено удлинение толстой кишки, 
ее левая половина имела обычное расположение, а 
слепая и восходящая ободочная кишки располагались 
в правом верхнем квадранте или в мезогастрии, об-
разуя конгломерат из петель тонкой и толстой кишок, 
вовлеченный в заворот. При пассаже по ЖКТ взвесь 
бария скапливалась на дне желудка и контурировала 
растянутую двенадцатиперстную кишку. Эвакуация 
контраста из двенадцатиперстной кишки была за-
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медленной, небольшими порциями распределялась 
по тонкой кишке, петли которой проецировались в 
правом фланге или среднем отделе живота. На после-
дующих снимках определялась частичная задержка 
контраста в желудке, в проекции двенадцатиперстной 
и нижележащих отделах тонкой и толстой кишок.

Антенатальное ультразвуковое исследование про-
ведено 3 (10,3%) матерям, у которых родились дети 
с СЛ. При этом обнаружены лишь явления высокой 
кишечной непроходимости без точной детализации 
заворота кишечника. Результаты постнатальной эхо-
скопической диагностики данного синдрома в наших 
наблюдениях соответствовали данным литературы 
[9—11]. У новорожденных удалось определить при-
знаки высокой кишечной непроходимости, спирале-
видный ход тонкой кишки и брыжеечной вены в виде 
воронки, характерные для заворота. У 2 больных вы-
явлено расширение желудка (при сдавлении двенад-
цатиперстной кишки начиная с проксимального от-
дела) без обнаружения пилоростеноза, что является 
более специфичным эхоскопическим признаком СЛ. 
Для оценки состояния кровотока проведено доппле-
рометрическое определение параметров кровотока по 
верхнебрыжеечным сосудам.

У большинства больных с СЛ отмечены выражен-
ные нарушения гомеостаза, от которых зависела так-
тика ведения в период предоперационной подготов-
ки, оперативного вмешательства и после операции. 
Длительность предоперационной подготовки состав-
ляла 2—48 ч. При явлениях перитонита и отчетливых 
признаках заворота кишечника проводили кратковре-
менную подготовку, направленную на поддержание 
функции жизненно важных органов. Инфузионную 
терапию предпринимали для нормализации цен-
тральной гемодинамики, коррекции метаболических 
нарушений и дезинтоксикации организма. При реци-
дивирующем течении больным назначали вспомога-
тельное парентеральное питание и симптоматическое 
лечение. При показаниях к оперативному вмешатель-
ству в течение 2—3 ч проводили корригирующую те-
рапию превалирующих нарушений.

Новорожденным с СЛ выполнены стандартные 
операции (операция Ледда) и паллиативные вмеша-
тельства. Операции произведены 3 больным в возрас-
те 1—2 сут, 1 — на 3—4-е сутки, 2 — на 5—7-е сутки, 
8 — на 8—14-е сутки, 7 — на 15—21-е сутки, 8 — на 
22—37-е сутки. Во время оперативного вмешатель-
ства у 20 (69,0%) из 29 больных выявлена характер-
ная для СЛ триада морфологических компонентов, 
в 9 (31,0%) случаях отмечены другие анатомические 
варианты, возникающие при нарушениях поворота 
средней кишки на пути из левого верхнего квадранта 
живота к правому нижнему.

Типичная операция Ледда — рассечение тяжей, 
патологически фиксирующих двенадцатиперстную 
кишку и различные отделы тонкой и толстой ки-
шок; устранение заворота; расположение тонкой 
кишки в правых отделах живота, толстой кишки в 
положении незавершенной (исходном положении) 
ротации — выполнена 28 (96,6%) больным. В 1 на-
блюдении при достаточной длине сосудов брыжей-
ки удалось выполнить укладку и фиксацию тонкой 
и толстой кишок в физиологическом положении без 

натяжения брыжейки и мезентериальных сосудов. 
Анализ нашего клинического материала и данные 
литературы полностью коррелируют с выводом, за-
ключающимся в том, что критическая ишемия и не-
кроз кишечника при СЛ не являются исключением. 
В 1 случае операция носила диагностический харак-
тер, так как тотальный некроз кишечника был расце-
нен как иноперабельный. Ребенок умер в послеопера-
ционном периоде. Данное осложнение наблюдается 
редко и после операции Ледда имеет тенденцию к 
уменьшению сосудисто-циркуляторных нарушений и 
явлений лимфостаза, улучшению трофики кишечни-
ка. У 6 детей наблюдались расстройства мезентери-
ального кровообращения различной протяженности и 
интенсивности. Ишемические нарушения кишечника 
были выраженными у 7 новорожденных при больших 
оборотах заворота вокруг брыжейки, обусловливаю-
щего не только затруднения венозного оттока, но и 
нарушения артериального притока по верхнебрыже-
ечным сосудам. Трое из этих новорожденных были 
оперированы в 1—2-е сутки жизни. Хирургические 
находки подтвердили возникновение заворота еще до 
их рождения.

Заворот кишечника при СЛ во всех случаях был 
по направлению часовой стрелки в пределах 90—180o 

(16 — 55,2%), 270—360o (12 — 41,4%), 360—540o 
(1 — 3,4%). У 16 (55,2%) больных при наличии за-
ворота отсутствовали выраженные трофические на-
рушения в кишечнике. Однако длительно существую-
щий рецидивирующий заворот приводил к венозному 
застою и лимфостазу в брыжейке кишечника, отчет-
ливо выявляемым во время операции.

Показания к резекции кишечника, выполнению 
различных симультанных вмешательств, выбор спо-
соба завершения операции определяли индивиду-
ально с учетом характера возникших осложнений и 
сочетанных аномалий органов брюшной полости. 
При сочетании СЛ с мембраной тощей кишки (у 1 
больного) и кольцевидной поджелудочной железой 
(у 1) дополнительно проведены иссечение мембраны 
и дуодено-дуоденоанастомоз по Кохеру. Одному ре-
бенку произведена илеостомия в связи с явлениями 
циркуляторных нарушений в тонкой и толстой киш-
ках. Двум больным с СЛ в сочетании с атрезией тон-
кой кишки, осложнившейся некрозом и перфорацией, 
потребовалась резекция некротизированного отдела 
с наложением илеостомии. В 2 случаях с подобным 
сочетанием без перфорации кишечника наряду с опе-
рацией Ледда проведена резекция атрезированных 
концов с наложением анастомоза конец в конец.

Неосложненное течение послеоперационного пе-
риода отмечено у 8 (27,6%) новорожденных. Различ-
ные осложнения наблюдались у 21 (72,4%) больного 
с неблагоприятным соматическим фоном и сочетан-
ными аномалиями. Прогрессирование осложнений с 
нарушением функции жизненно важных органов при-
вело к летальному исходу в 16 (55,2%) наблюдениях. 
Тем не менее оптимизация лечебно-диагностической 
тактики позволила повысить показатели выживаемо-
сти. Из 13 оперированных в 2002—2010 гг. летальные 
исходы имели место у 12 (92,3%), а среди 16 опери-
рованных в 2011—2013 гг. этот показатель снизился 
до 25%.
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Отдаленные результаты лечения изучены у 9 из 
13 выписанных пациентов в сроки от 1 года до 3 лет. 
У 6 пациентов результаты оценивали на основании 
анамнеза, контрастной ирригографии, объективных 
данных и субъективных ощущений, у 3 — путем ан-
кетирования. Физическое развитие у 7 детей соот-
ветствовало возрасту. У 1 ребенка отмечен дефицит 
массы тела 12% от должного; при детальном обсле-
довании выявлен не диагностированный до операции 
компенсированный стеноз в средней трети пищевода, 
который был причиной повторных рвот и отставания 
физического развития. Другой ребенок имел избы-
точную массу тела — на 10 кг, он состоит на учете 
у эндокринолога. У 7 обследованных отмечены за-
поры продолжительностью 2—4 дня. Двое из этих 
детей предъявляют жалобы на периодические боли в 
животе. Явления колостаза и боли в животе у 5 паци-
ентов купируются при соблюдении режима и диеты. 
Двое больных принимают слабительные и спазмоли-
тические препараты. При контрастной ирригографии 
у всех обследованных отмечено удлинение толстой 
кишки преимущественно в синистропозиции. У этих 
пациентов во время операции Ледда кишечник был 
оставлен в состоянии незавершенной ротации, исход-
ного расположения до операции.

Заключение
СЛ является наиболее частой формой ВКН (11,3%) 

и мальротации кишечника (37,7%) у новорожденных, 
проявляется симптомами кишечной непроходимости 
и перитонита. Характерна высокая частота сочетания 
с сопутствующей соматической патологией и небла-
гоприятными перинатальными факторами.

Степень и протяженность сдавления двенадцати-
перстной кишки, различных отделов тонкой и или 
толстой кишок, выраженность заворота средней киш-
ки оценивают по характерным изменениям со сторо-
ны живота и данным рентгенологических и ультра-
звуковых исследований.

При СЛ операцией выбора является одноимен-
ная операция. Показания к выполнению различных 
симультанных вмешательств, резекции кишечника и 
способ завершения операции определяются индиви-
дуально с учетом характера выявленных сочетанных 
аномалий и возникших осложнений.

Лишь при достаточной длине брыжейки и мезен-
териальных сосудов операцию Ледда можно завер-
шить фиксацией толстой кишки в физиологическом 
положении.
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