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Данное�исследование�основано�на�анализе�сочетанной�патоло�ии�¾�детей�с�аноре±тальными�поро±ами�(АРП).
Были�исследованы�134�ребен±а�с�АРП,�оперированные�в�±лини±е�детс±ой�хир¾р�ии�Саратовс±о�о��ос¾дарственно-
�о�медицинс±о�о�¾ниверситета�в�период�с�1988�по�2006���.�Наиболее�частыми�сочетанными�аномалиями�являлись
патоло�ия�мочеполовой�системы,�позвоночни±а�и�спинно�о�моз�а,�сердца.�Особое�внимание�след¾ет�¾делять�паци-
ентам�с�высо±ими�формами�аноре±тальной�а�енезии�и�с�бессвищевыми�её�вариантами.

The�study�was�undertaken�to�review�the�incidence�and�types�of�associated�congenital�anomalies�in�patients�with
anorectal�malformations�(ARM).�This�review�was�done�of�134�cases�of�ARM,�treated�in�during�1988�to�2006�in�the
department�of�pediatric�surgery�of�Saratov�state�medical�university.�Most�common�association�was�pathology�of�urogenital
system,�vertebra�and�spinal�marrow,�heart.�Patients�with�high�and�non�fistula�forms�of�ARM�should�undergo�a�detailed
general�investigation�for�search�of�associated�anomalies.

ХирÀр�ичес³ое�лечение�детей�с�аноре³тальными
поро³ами�развития�остается�одной�из�очень�сложных
проблем� в� неонатоло�ии.� Сложности,� связанные� с
формированием� запирательно�о� аппарата� прямой
³иш³и,�зачастÀю�дополняются�À�та³их�детей�трÀдно-
стями�в�выборе�та³ти³и�лечения�различных�сочетан-
ных�аномалий,�³оторые�мо�Àт�стать�определяющими
в�дальнейшей�сÀдьбе�малень³о�о�пациента.�Неред³о
проблем�добавляет�и�сопÀтствÀющая�нехирÀр�ичес-
³ая�патоло�ия,�поэтомÀ�очень�важно�диа�ностировать
ассоциированные�аномалии�³а³�можно�раньше,�что-
бы,�имея�полное�представление�об�особенностях�со-
четания�поро³ов�À�больно�о,�рационально�определять
последовательность�их�³орре³ции�и�необходимость
дрÀ�их�лечебных�и�профила³тичес³их�мероприятий.

Материалы�и�методы�исследования
В�нашей�³лини³е�за�период�с�1988�по�2006��од

находились�134�ребен³а�с�аноре³тальными�поро³а-
ми�развития�(56�девоче³�и�78�мальчи³ов)�в�возрасте
от�1�сÀто³�до�10�лет.�БольшÀю�часть�составили�раз-
личные�формы�аноре³тальной�а�енезии�(АРА),�³ото-
рые�были�À�110�детей,�остальнÀю�часть�–�изолиро-
ванные� свищи� при� нормальном� анÀсе� и� врожден-
ный�стеноз�анÀса�–�À�24.�Дети�с�поро³ами�последней
�рÀппы,�пра³тичес³и�не�имели�сочетанных�аномалий,
поэтомÀ�стрÀ³тÀрÀ�ассоциированных�поро³ов�мы�изÀ-
чали�толь³о�среди�детей�с�аноре³тальной�а�енезией.
Поро³�À�этих�пациентов�диа�ностировался�сразÀ�пос-
ле�рождения,�и�они�на�первые,�реже�–�вторые�сÀт³и
жизни��оспитализировались�для�обследования�и�ле-
чения�в�³лини³À�детс³ой�хирÀр�ии.

Диа�ностичес³ие�мероприятия�были�направлены
на�поис³�сочетанных�поро³ов�мочеполовой�системы,
сердца,� позвоночни³а:�физи³альное�обследование,
ÀльтразвÀ³овое�исследование�(УЗИ)�поче³�³а³�с³ри-
нин�овый�метод,�э³с³реторная�Àро�рафия,�ми³цион-
ная�цистоÀретеро�рафия,�цистос³опия�по�по³азаниям,
рент�ено�рафия�ор�анов��рÀдной�³лет³и�и�дистально-
�о�отдела�позвоночни³а,�ЭКГ.�Частота�сочетанных�по-
ро³ов�оценивалась�раздельно�À�детей�с�высо³ими�и
низ³ими,�свищевыми�и�бессвищевыми�формами.

РезÀльтаты�и�их�обсÀждение
Частота�сочетанных�поро³ов�развития�À�детей�с

аноре³тальной�а�енезией�составила�51%,� что�при-

мерно�соответствÀет�данным,�полÀченным�дрÀ�ими
авторами�[10].�16�(14,5%)�наших�пациентов�имели�3
и�более�³омпонента�ассоциации�VACTERL.

Аноре³тальная� а�енезия� в� полтора� раза� чаще
встречалась� À�мальчи³ов� (66�мальчи³ов� и�44� де-
воч³и).

Аноре³тальная�а�енезия�без�свища�была�диа�но-
стирована�À��39�наших�пациентов�(35,4%).�20�детей
имели�высо³Àю�формÀ�(из�них�13�имели�сочетанные
поро³и�–�65%),� остальные�19�–� низ³Àю� (из�них�12
имели�сочетанные�поро³и�–�60%).

Сочетанные� поро³и� À� детей� с� бессвищевыми
формами�АРА:

1 0� детей� имели� 2� ³омпонента� ассоциации
VACTERL,�7�–�3�³омпонента.

Свищевые�формы�аноре³тальной�а�енезии�встре-
чались�почти�в�2�раза�чаще,�чем�бессвищевые:�71�и
39� соответственно.� Среди� свищевых�форм�преоб-
ладали�низ³ие��–�À�54,�из�них�18�(33,3%)�детей�имели
сочетанные�поро³и.�Высо³их�форм�было�15,�из�них
детей�с�сочетанными�поро³ами�–�12�(80%).

Сочетанные�поро³и�À�детей�со�свищевыми�фор-
мами�АРА

7�(13%)�детей�с�низ³ими�формами�имели�2�³ом-
понента�ассоциации�VACTERL,��4�(7,4%)�малыша�–�3.
У�троих��(20%)�детей�с�высо³ой�формой�аноре³таль-
ной�а�енезии�диа�ностировано��2�³омпонента,�À�тро-
их�(20%)��–�3,��À�двоих�(13,3%)�–�4�и�À�одно�о�(6,6%)
–�все�6�³омпонентов�ассоциации�VACTERL.

Все�о� детей� с� высо³ой�формой� аноре³тальной
а�енезии�было�36�(32,7%),�из�них�25�(69,6%)�имели
сочетанные�поро³и�развития;�с�низ³ой�–�74�(67,2%),
из�них�сочетанные�поро³и�имели�25�(33,7%).

Поро³и�позвоночни³а�бабоч³овидный�S
III

,�ис³рив-
ление�³опчи³а,�различные�аномалии�пояснично�о�и
³рестцово�о�отделов,�саблевидный�³рестец�(в�рам-
³ах�синдрома�Currarino)�выявлены�À�9�детей�(8,1%),
то�да�³а³,�по�сообщениям�различных�авторов,�поро-
³и�позвоночни³а�диа�ностирÀются�À�детей�с�аноре³-
тальной�а�енезией�в��16,67�(38,3%)�слÀчаев�[3,�4,�9].
Важность�выявления��дефе³тов�позвоночни³а�состоит
в�их�сочетании�с�дефе³тами�иннервации�мочево�о
пÀзыря�и�прямой�³иш³и,�а�та³же�с�плохим�развитием
мышц�тазово�о�дна.�Еще�в�90-е��оды�появились�со-



27

Саратовс³ий�наÀчно-медицинс³ий�ЖÀрнал�№�2�(16)�2007,�апрель-июнь

общения�об�использовании�ядерно-ма�нитно�о�ре-
зонанса,�³омпьютерной�томо�рафии�для�диа�ности-
³и�аномалий�позвоночни³а�À�детей�с�аноре³тальной
а�енезией,�³роме�то�о,�эти�методы�о³азываются�по-
лезными�для� выявления� правильности� низведения
³иш³и�по�отношению�³�пÀборе³тальной�петле�и�на-
рÀжномÀ�сфин³терÀ�после�операции,�тем�самым�по-
мо�ая�в�выявлении�причин�нарÀшения�³онтиненции
(Davidoff�A.M.et�al.,�1991;�Peng�H.C.et�al.,�1991;�Agustin
J.C.et�al.,�1992;�Heij�H.A.�et�al.,�1996;�Li�Y.W.�et�al.,�1997;
Tassone�A.et�al.,�1992;.Beek�F.J�et�al.,�1995.).

Среди�врожденных�поро³ов�сердца�преобладали
дефе³т�межжелÀдоч³овой� пере�ород³и� (9),� затем
тетрада�Фалло� (2),� болезнь� Толочинова� Роже� (1),
от³рытый�артериальный�прото³�и�от³рытое�овальное
о³но�(1)�и�трёх³амерное�сердце�с��ипоплазией�аор-
ты�(1).�Та³им�образом,14�детей�с�аноре³тальной�а�е-
незией�имели�сочетанный�поро³�сердца,�что�соста-
вило�12,7%.�При�этом�значительных�различий�в�час-
тоте�врождённо�о�поро³а�сердца�среди�детей�с�раз-
личными�формами� аноре³тальной� а�енезии� нами
выявлено�не�было.�По�данным�разных�исследовате-
лей,�частота�врожденно�о�поро³а�сердца�À�детей�с
аноре³тальными�аномалиями�составляет�от�11,7�до
21%�[5,�6,�11].

Поро³и� поче³� диа�ностированы� À� 21� ребен³а
(19,1%),�среди�них�преобладали��идронефроз�и�ап-
лазия�поч³и,�при�этом�À�6�детей�было�сочетание�ап-
лазии�одной�поч³и�и��идронефротичес³ой�трансфор-
мации�–�дрÀ�ой�(5,5%).�Аномалии�Àретры�(�ипоспа-
дия,�стри³тÀра,�диверти³Àл,�Àро�енитальный�синÀс,
атрезия�Àретры)�обнарÀжены�À�10�детей�(9,1%),�пре-
имÀщественно�À�мальчи³ов;�атрезия�Àретры�была�À
девоч³и�с�низ³ой�аноре³тальной�а�енезией�без�сви-
ща.�Достоверных�различий�в�частоте�поро³ов�поче³
À�детей�с�различными�формами�аноре³тальной�а�е-
незии�нами�не�полÀчено.�Аномалии�половой�систе-
мы�в³лючали�³рипторхизм�(4),�монорхизм�(1),�³истÀ
яични³а�(1),�врождённÀю�персистирÀющÀю�³лоа³À�(1),
�еман�иомÀ�большой�половой��Àбы�(1),�атрезию�вла-
�алища�(1).

� В� целом� ассоциированные� аномалии� Àро�ени-
тальной� системы� были� обнарÀжены� À� � 36� детей
(32,7%).�По�данным�литератÀры,�частота�ассоцииро-
ванных�аномалий�Àро�енитальной�системы�À�детей�с
аноре³тальными�поро³ами�варьирÀется�от�38,57�до
50%�[1,�2,�5,�6,�7,�8,�9].

� В� настоящем� исследовании� 18� (16,4%)� детей
имели�ассоциированные�аномалии�более�чем�одной
системы.�Duhamel�[4]�обнарÀжил,�что�наиболее�час-
тым�сочетанием�является�триада�поро³ов�позвоноч-
ни³а,�анÀса�и�мочеполовой�системы.�По�нашим�дан-
ным,��8�детей�имели�та³Àю�триадÀ�поро³ов,�À�двоих
детей�эта�триада�дополнилась�врожденным�поро³ом
сердца,�À�троих�сочетались�аноре³тальная�а�енезия,
поро³�сердца�и�аномалия�Àро�енитальной�системы,
еще�À�двоих�–�аноре³тальная�а�енезия,�поро³и�с³е-
лета,� мочеполовой� системы� и� врожденный� поро³
сердца.�У�одно�о�ребён³а�имелись�все�³омпоненты
ассоциации�VACTERL.

Ассоциированные� поро³и� развития�желÀдочно-
³ишечно�о� тра³та� встречались� нечасто� –� атрезии
пищевода�с�дистальным�трахеопищеводным�свищом
(4),�ободочной�³иш³и�на�Àровне�средней�трети�нис-
ходящей�части�(1),�си�мовидной�³иш³и�(1),��атрезия
двенадцатиперстной�³иш³и�с�³ольцевидной�подже-
лÀдочной�железой�(1),�а�енезия�желчно�о�пÀзыря�(1).

По�данным�A.�Mittal�и�соавторов�[10],�ассоциирован-
ные� аномалии�желÀдочно-³ишечно�о� тра³та� были
обнарÀжены�ими�À�15�из�140�детей:�атрезия�пищево-
да�с�трахеопищеводным�свищом�–�À�12�детей,�дÀо-
денальная�атрезия�–�À�2�и�атрезия�подвздошной�³иш-
³и�–�À�1�ребен³а.

Ред³о� встречались� поро³и� развития� � спинно�о
моз�а�–�спинномоз�овая��рыжа�(4),�передней�брюш-
ной�стен³и�–�малое�омфалоцеле� (1),�диафра�мы�–
ложная�диафра�мальная��рыжа�(1);�À�одно�о�ребен³а
–�situs�viscerus�inversus�totalis.

У�двоих�детей�диа�ностирован�синдром�Currarino:
серповидный�³рестец,�преса³ральное�объемное�об-
разование�и�аноре³тальная�мальформация.�Объе³-
тивно�À�одно�о�из�них�обнарÀжены�э³топия�анÀса�на
правÀю�я�одицÀ,�свищ�в�преддверии�вла�алища,�те-
ратома�в�левой�я�одичной�области,�À�дрÀ�о�о�сÀп-
ралеваторная�форма�аноре³тальной�а�енезии�с�про-
межностным�свищом,�дис�енезия�³опчи³а,�расщеп-
ление�³рестца,�переднее�преса³ральное�менин�о-
целе.

�Среди�сопÀтствÀющих�заболеваний�наблюдались:
перинатальное�поражение�центральной�нервной�си-
стемы�–� À�19�детей� (17,2%),� �пневмония�новорож-
денных�–�À�16�(17%),��идроцефалия�–�À�3,�болезнь
ДаÀна�–�À�2.�Недоношенными�родились�9�детей.

19�(17,2%)�детей�Àмерли.�Пятеро�из�Àмерших�па-
циентов�не�имели�сочетанных�поро³ов�развития,�их
смерть�настÀпила�из-за�тяжелой�сопÀтствÀющей�па-
толо�ии�или�осложнений�основно�о�поро³а:

-�рез³о�о�расширения�толстой�³иш³и�À�ребен³а,
постÀпивше�о�в�стационар�на�вторые�сÀт³и�жизни�с
низ³ой�аноре³тальной�а�енезией�без�свища;

-�ДВС-синдром,�развившийся�после�операции�À
двоих�детей;

-�перфоративно�о�перитонита�À�ребен³а,�постÀ-
пивше�о�на�четвертые�сÀт³и�жизни,�с�низ³ой�фор-
мой�аноре³тальной�а�енезии�без�свища;

-� тяжёло�о� пареза� ³ишечни³а,� развивше�ося� À
ребен³а�после�брюшно-промежностной�про³топла-
сти³и;

Остальные�14�Àмерших�детей�имели�множествен-
ные�поро³и�развития.�Причины�смерти:

-�аспирационная�пневмония�с�сочетанной�атрези-
ей�пищевода�с�дистальным�трахеопищеводным�сви-
щом�(2);

-� язвенно-не³ротичес³ий� энтеро³олит,� не³роз
нисходящей�ободочной�и�си�мовидной�³ишо³�(1);

-�³ровоизлияние�в��оловной�моз��(1);
-�ДВС-синдром�À�ребен³а�с�VACTERL-ассоциаци-

ей�(1);
-�тяжесть�сочетанных�поро³ов�и�обще�о�состоя-

ния�больно�о�(3):
-�спинномоз�овая��рыжа,�аноре³тальная�а�е-

незия�с�ре³това�инальным�свищом,�атрезия�обо-
дочной�³иш³и�на�Àровне�средней�трети�нисходя-
щей�части,�варÀсная�деформация��оленей,�³осо-
лапость,� полида³тилия� на� левой� стопе,� ВПС
(ДМЖП).�Недоношенность,�пневмония,�внÀтриÀт-
робный�перитонит�(1);

- аноре³тальная�а�енезия,�атрезия�пищевода
с�ДТПС,�полида³тилия,�ВПС.�Недоношенность�I�сте-
пени�(1);

- аноре³тальная�а�енезия�без�свища,�сÀпрале-
ваторная�форма.�Атрезия�си�мы.�Аплазия�правой
поч³и,��идронефроз�левой,��идроцефалия,�довес-
³и� Àшных� ра³овин.� Аспирационная� пневмония,
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почечная�недостаточность,�синдром�дыхательных
рассторойств,��еморра�ичес³ий�синдром.�(1);

-��врожденый�поро³�сердца�(2)
-�тяжелая�сопÀтствÀющая�патоло�ия�(пневмония,

сепсис,�внÀтриÀтробный�перитонит,��лÀбо³ая�недо-
ношенность)�(4).

Выводы
Пациенты�с�аноре³тальными�поро³ами�должны

подвер�аться�детальномÀ�обследованию�в�периоде
новорожденности�для�ис³лючения�сочетанных�ано-
малий.�При�этом�особое�внимание�следÀет�Àделять
обследованию�мочеполовой� системы,� позвоночни-
³а�и�спинно�о�моз�а,�сердца.�Настороженность�дол-
жны�вызывать�пациенты�с�высо³ими�формами�ано-
ре³тальной�а�енезии�и�с�бессвищевыми�ее�вариан-
тами.

Сочетанные� поро³и� À� детей� с� бессвищевыми�формами� АРА:

Сочетанные� поро³и� À� детей� со� свищевыми�формами� АРА
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