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По литературным данным врожденные пороки желудочно-кишечного тракта в мире и в Республике Ка­
захстан занимают третье место по частоте встречаемости среди всех врожденных пороков развития. Частота 
встречаемости врожденных пороков развития не имеет тенденции к снижению. При этом диагностика врожден­
ных пороков развития желудочно-кишечного тракта возможна уже в антенатальный период, достоверность ко­
торой зависит от применения высокоспециализированных экспертных диагностических аппаратов, уровня ква­
лификации специалистов, а также вида порока. Ранняя диагностика, а, следовательно, и раннее начало специа­
лизированной помощи как неонатальной, так и хирургической в перинатальных центрах, исключая транспорти­
ровку, а также форма врожденных пороков развития желудочно-кишечного тракта и его сочетанность с другими 
пороками развития, оказывают прямое влияние на прогноз выживаемости детей с подобной патологией. Насто­
ящая работа представляет собой обзор литературных данных по частоте встречаемости, различных методах 
своевременной диагностики атрезий желудочно-кишечного тракта, специализированной хирурической помощи 
и неонатального ухода данной группе детей.
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Врожденные пороки развития (ВПР) -  
это структурные или функциональные откло­
нения от нормы, которые проявляются в пери­
од внутриутробного развития и могут быть 
выявлены до рождения, во время рождения 
или на более поздних этапах жизни [11].

По оценке Всемирной организации здра­
воохранения (ВОЗ) ВПР относятся к числу 
наиболее часто встречаемой патологии ново­
рожденных и детей первого года жизни и 
остаются основной причиной заболеваемости, 
инвалидности и смертности в данной возраст­
ной группе [11]. В мире рождается более 5,5% 
детей с ВПР, летальность при этом составляет 
около 30% [12]. Одной из ведущих причин в 
структуре младенческой смертности в Респуб­
лике Казахстан (РК) являются ВПР, которые за 
последние годы составляют 22,6-22,8% и не 
имеют тенденции к снижению, в Карагандин­
ской области -  35,4-30,8%, занимая второе 
место после перинатальных причин [9, 20]

При этом в структуре врожденных поро­
ков доля патологии желудочно-кишечного 
тракта (ЖКТ) составляет от 21,7 до 25% и за­
нимает третье место. В странах Европы ВПР 
ЖКТ встречаются с частотой 13-26,4 на 1 000 
живорожденных, летальность среди новорож­
денных с диагнозом ВПР ЖКТ колеблется от 25 
до 57% [3].

В классификации врожденных пороков 
пищеварительной системы можно выделить 
пороки развития брюшной стенки и врожден­
ные пороки непосредственно органов ЖКТ.

Однако наиболее встречаемой патологией в 
структуре врожденных пороков ЖКТ являются 
атрезии того или иного участка пищеваритель­
ной системы. В частности, атрезия пищевода 
(АП) составляет примерно 30% всех случаев 
атрезий пищеварительного тракта [5]. Врож­
денные аномалии пищевода встречаются 1 раз 
на 3000-5000 рождений [10, 17]. В среднем, по 
результатам многочисленных исследований АП 
встречается с частотой 2,0-4,0 на 10 000 рож­
дений или 1 случай на 2500-4500 рождений 
[19, 27]. При этом зачастую в 50-70% случаев 
АП входит в структуры множественных поро­
ков развития (МВПР) [13] и лишь в единичных 
случаях встречается изолированно. Согласно 
МКБ 10 выделяют 2 формы АП: 1) врожденная 
АП без свища; 2) врожденная АП с трахеопи- 
щеводым свищем.

По классификации Кларк (1999 г.), выде­
ляют 5 клинических вариантов врожденных 
пороков развития пищевода [23]: 1) АП с ди­
стальным трахеопищеводным свищом, состав­
ляет около 86% всех случаев порока; 2) изо­
лированная АП без свища, встречается в 7% 
всех случаев; 3) трахеопищеводный свищ без 
атрезии, или Н-тип, составляет 4%; 4) АП с 
проксимальным трахеопищеводным свищом. 
Это редкая форма порока, составляющая при­
мерно 2% всей группы АП; 5) АП с прокси­
мальным и дистальным трахеопищеводными 
свищами, не превышает 1%.

В 5-7% случаев АП сопровождается хро­
мосомными аномалиями (трисомия 18, 13 и 21)
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[16]. В 10-30% случаев АП служит симптомом 
VATER- или VACTERL-ассоциации [5], где свое­
образие сочетаний аномалий развития обозна­
чено по начальным латинским буквам следую­
щих пороков [13]: V -  пороки позвоночника; А 
-  пороки заднего прохода; С -  кардиальные 
пороки; T  -  трахеопищеводный свищ; E -  
атрезия пищевода; R -  дефекты лучевой ко­
сти; L -  пороки конечностей.

Имеющиеся данные указывают на отсут­
ствие динамики АП в различных странах с те­
чением времени, т. е. частота порока остается 
относительно стабильной в течение времени 
[5]. На международном уровне самая высокая 
частота этого заболевания зарегистрирована в 
Финляндии, где она составляет 1 случай на 2 
500 рождений [22]. Соотношение встречаемо­
сти порока у мальчиков и девочек -  1,26:1,0. 
Среди всех новорожденных с атрезией пище­
вода отмечается у 21% недоношенных детей и 
у 19% маловесных [24], в 30-40% случаев де­
ти с АП имеют задержку внутриутробного раз­
вития [2].

Атрезия 12-перстной кишки (ДПК) встре­
чается в среднем в 1 случае на 10 000 живорож­
денных [16]. На выявленных ВПР ЖКТ, 2/3 слу­
чаев атрезии ДПК являются составной частью 
множественных пороков развития, в том числе 
VACTERL ассоциация [8, 28]. В 79% случаев име­
ются сопутствующие пороки: например, трисо- 
мия 21, пороки сердца, кольцевидная поджелу­
дочная железа, АП, незавершенный поворот ки­
шечника (мальротация), атрезия других отделов 
ЖКТ, атрезия ануса [6, 26].

Атрезия ануса и прямой кишки, по дан­
ным разных литературных источников, встре­
чается с частотой от 1:1500 до 1:5000 ново­
рожденных [4, 28] и является известной и хо­
рошо распознаваемой патологией. По стати­
стическим данным Германии аноректальные 
атрезии встречаются с частотой 1 на 3000­
5000 новорожденных. Частота сочетанных 
аномалий при атрезии ануса и прямой кишки 
достигает 80%. Чаще всего это пороки разви­
тия мочеполовой системы, сердца, желудочно­
кишечного тракта и позвоночника, особенно 
его каудального отдела. Атрезия ануса и пря­
мой кишки входит в состав VACTER- и VACTERL 
-ассоциаций [8, 18, 28], а также может встре­
чаться как системный ВПР, сочетаясь с атрези- 
ей пищевода [26].

Выживаемость новорожденных с ВПР 
ЖКТ увеличилась и напрямую зависит от свое­
временной диагностики порока развития, ока­
зания помощи в высокоспециализированном 
медицинском учреждении в более ранние сро­

ки [1]. Для достижения хороших результатов и 
снижения смертности необходима ранняя по­
становка беременных на диспансерный учет, 
использование УЗИ экспертного класса, ис­
пользование других современных методов ан­
тенатальной диагностики ВПР, такого как гене­
тический анализ. При необходимости, учиты­
вая высокую летальность при определенных 
пороках развития, необходимо решение вопро­
са о прерывании беременности при опреде­
ленных нозологических формах [1].

Благодаря развитию организации хирур­
гической помощи, выживаемость пациентов с 
врожденными пороками ЖКТ улучшилась за 
последние 30 лет [24]. Большое влияние на 
выживаемость оказывает форма ВПР ЖКТ и 
его сочетанность с другими пороками разви­
тия. Например, при изолированной форме 
атрезии пищевода выживаемость составляет 
78-95% [14]. Прогноз при атрезии 12-перстной 
кишки в первую очередь зависит от наличия и 
характера сочетанного порока, а также време­
ни установления диагноза. Выживаемость де­
тей после оперативного лечения варьирует в 
пределах 42-86% [16]. Выживаемость ново­
рожденных при атрезии тонкого кишечника в 
последние десятилетия составляет 84-96% 
[25]. Ранняя диагностика и достижения в об­
ласти неонатальной анестезии, хирургической 
техники, лечения сопутствующих аномалий и 
интенсивной терапии улучшили прогноз. В ми­
ровой практике, несмотря на увеличение чис­
ла пациентов с тяжелыми врожденными ано­
малиями, уровень выживаемости достиг 95% 
[17].

Традиционно прогноз для детей с ВПР 
ЖКТ основывался на весе при рождении и 
наличии сопутствующей патологии, но благо­
даря достижениям в тактике ухода за ново­
рожденными масса тела при рождении менее 
влияет на выживаемость, даже если она явля­
ется очень низкой [17].

Цель работы  -  анализ структуры врож­
денной атрезии ЖКТ и уровень выживаемости 
у новорожденных с данной патологией в Кара­
гандинской области.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Проанализированы ретроспективно 49 

историй с атрезиями пищевода, заднего прохо­
да и тонкого кишечника за период с 2014 по 
2018 г., из них 35 историй родов, обменные 
карты и истории развития новорожденных с 
врожденными атрезиями ЖКТ, родившихся на 
третьем уровне родовспоможения в перина­
тальных центрах г. Караганды, 14 историй раз­
вития новорожденных, поступивших в Област­
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ную детскую клиническую больницу г. Кара­
ганды, родившихся на втором уровне родо­
вспоможения из Регионального акушерско­
гинекологического центра г. Караганды, ро­
дильного дома г. Темиртау и родильного отде­
ления г. Балхаш.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
При анализе 49 историй новорожден­

ных выявлено, что мальчиков было 35 
(71,4%), девочек -  14 (28,5%), доношенных
-  29 (59,1%), недоношенных -  20 (40,8%). В 
структуре диагнозов изолированными, си­
стемными и множественными пороками были 
следующие нозологические формы: атрезия 
пищевода -  18 (36,7%), из них атрезия пи­
щевода с трахеально-пищеводным свищем -  
16 (88,8%) случаев, атрезия пищевода без 
свища -  2 (11,1%), атрезия заднего прохода
-  15 (30,6%), из них со свищем -  10 (66,6%), 
без свища -  5 (33,3%), атрезия 12-перстной 
кишки -  11 (22,4%), атрезия тощей кишки -  
5 (10,2%). Из 49 случаев атрезий ЖКТ 41 
(83,6%) были в составе МВПР.

В результате анализа отмечено, что 
только 30 (61,2%) беременных встали на учет 
до 13 нед. (I триместр беременности) и про­
шли 3 ультразвуковых исследования (УЗИ), 11 
(22,4%) -  в период с 14 до 27 нед. (II три­
местр беременности) и соответственно прошли 
только 2 УЗИ, 8 (16,3%) женщин прошли толь­
ко 1 УЗИ после 28 нед. (III триместр беремен­
ности). При этом антенатально атрезия ЖКТ 
было диагностировано только в 12 (24,4%) 
случаев во второй половине беременности, в 
остальных 37 (75,5%) случаях диагностирова­
ны после рождения. Из 12 выявленных верно 
диагнозов во время беременности 6 (50%) 
случаев приходились на атрезию ДПК, 3 (25%)
-  на атрезию тонкой кишки, 2 (16,6%), 1 
(8,3%) -  на аноректальную атрезию. Прена­
тальное выявление врожденных пороков ЖКТ 
основывалось в основном на косвенных при­
знаках, таких как многоводие, маловодие, га- 
стромегалия. В 9 случаях во время ультразву­
кового скрининга были также диагностирова­
ны признаки аномалии развития со стороны 
других органов, задержка внутриутробного 
развития, УЗ-маркеры синдрома Дауна. Пост­
натальная диагностика основывалась на таких 
данных, как клиническая картина, анатомиче­
ские особенности новорожденного, инструмен­
тальные исследования. В 18 (100% от всех 
случаев атрезии пищевода) случаях проба 
Элефанта была положительной. На рентген - 
снимке четко визуализировался слепой конец 
пищевода, наличие воздуха в желудке и ки­

шечнике при трахеопищеводном свище и от­
сутствие газов в ЖКТ при безсвищевой форме. 
Ведущий критерий атрезии ануса -  это его 
отсутствие на типичном месте, которое было 
диагностировано уже на первичном осмотре 
новорожденного в 15 (100%). Рентгенография 
по Вангестину проводилась как метод диагно­
стики высоты дефекта. У 3 (20%) пациентов с 
аноректальной мальформацией с ректовести­
булярным свищем отмечалось изменение цве­
та мочи.

Атрезии ДПК и тонкого кишечника отно­
сятся к врожденной кишечной непроходимо­
сти. Для атрезий тонкого кишечника характер­
ны отсроченные клинические проявления по 
сравнению с двумя предыдущими патология­
ми. Клиника атрезии ДПК проявлялась в тече­
ние первых суток в виде рвоты с примесью 
желчи у 7 (63,6%) пациентов или без приме­
сей -  у 4 (36,3%), в дальнейшем отмечалось 
нарастание обезвоживания и изменение ха­
рактера стула у 10 (62,5%) больных. Отхожде­
ние мекония при врожденной высокой кишеч­
ной непроходимости зарегистрировано у 9 
(56,2%) пациентов, у 14 (64,2%) отмечалось 
вздутие живота, его увеличение в верхних от­
делах. На рентген-снимке визуализировались 
расширенный желудок, замедленная эвакуа­
ция, вздутие петель кишечника.

Так, зарегистрировано 28 (57,1%) леталь­
ных исходов с верифицированным врожденны­
ми атрезиями ЖКТ, из них 27 (96,4%) -  в 
структуре МВПР, которые представлены в раз­
личных комбинациях с летальным исходом. 
Наиболее часто встречались пороки со сторо­
ны сердечно-сосудистой системы -  18 (36,7%) 
и мочеполовой системы -  10 (20,4%). В струк­
туре МВПР у умерших детей в неонатальный 
период со стороны сердечно-сосудистой систе­
мы в большинстве случаев были представлены 
следующие пороки: ООО, ОАП, ДМЖП, ДМПП, 
МАРС, частичный аномальный дренаж легоч­
ных вен. Данные пороки также проявлялись в 
объединении не только с ВПР ЖКТ, но между с 
собой и аномалиями органов других систем, 
таких как центральная нервная и мочеполовая 
системы. Такие формы МВПР были у 7 (25%) 
младенцев и сопровождались летальностью в 
100% случаев. Из них 3 (10,7%) случая сопро­
вождались хромосомными аномалиями, а 
именно трисомией по 21 хромосоме (синдром 
Дауна). У 2 (7,1%) недоношенных МВПР со­
провождалось задержкой внутриутробного 
развития.

Из 28 случаев с летальным исходом 17 
(60,7%) подвергались транспортировке как
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внутри города, так и из других близлежащих 
городов и районов. Что привело к ряду ослож­
нений, таких как гипотермия, гипогликемии, 
аспирация и регургитация содержимого через 
свищ, ухудшение общего состояния при сопут­
ствующей соматической патологии. Позже, 
несмотря на высококвалифицированную по­
мощь специалистов в условиях специализиро­
ванного медицинского учреждения, пациенты 
умерли.

Начиная с 2017 г. практикуется оказание 
хирургической помощи нововорожденным с 
атрезиями ЖКТ непосредственно в областном 
и городском перинатпльных центрах г. Кара­
ганды и Жезказгана специалистами по неона­
тальной хирургии. Дооперационный и после­
операционный уход проводится неонатолога- 
ми. Сравнительные показатели летальности и 
выживаемости новорожденных с врожденной 
атрезией ЖКТ: в 2017 г. по поводу МВПР про­
оперированы 6 новорожденных, летальность 
составила 66,6%, выживаемость -  33,3% по 
сравнению с 2016 г.: летальность -  69,2%, 
выживаемость 30,8%, в 2018 г.: летальность -  
53,8%, выживаемость -  46,1%.

Основными причинами смерти после 
оказанного оперативного вмешательства были 
ДВС, сердечно-легочная недостаточность, ран­
ний неонатальный сепсис, аспирационная 
пневмония,гипотермия.

Общее число выписанных новорожденных 
составило 21 (42,8%), на долю изолированных 
пороков пришлось 7 (33,3%) случаев, в соче­
танном варианте -  14 (66,6%).

Остается актуальной допренатальная 
профилактика развития ВПР ЖКТ: планирова­
ние безопасной беременности, солидарная 
ответственность женщин за свое здоровье. В 
пренатальный период с учетом отягощенного 
соматического и акушерского анамнеза необ­
ходимо оценить степень риска по развитию 
ВПР ЖКТ. Организовать направление в соот­
ветствующие организации, обеспеченные УЗИ 
аппаратами экспертного класса и высококва­
лифицированными специалистами, согласно 
приказу о регионализации перинатальной по­
мощи РК от 21 декабря 2007 года №746 ввиду 
того, что имеет место недостаточность выяв- 
ляемости ВПР ЖКТ на ранних этапах развития, 
элиминации и коррекции.

ВЫВОДЫ
1. В общей структуре врожденных атре- 

зий ЖКТ преобладают такие пороки, как атре- 
зии пищевода и заднего прохода.

2. Множественные пороки преобладают 
над изолированными и обеспечивают основ­

ной процент летальных исходов.
3. В свою очередь при изолированных 

пороках ЖКТ при условии своевременной диа­
гностики и оказании квалифицированной по­
мощи, которые соответствуют стандартам ВОЗ 
и протоколам МЗ РК, прогноз благоприятный, 
выживаемость варьирует от 87,5 до 100%.

4. Оперативное лечение новорожденных 
по месту рождения в условиях перинатального 
центра повышает эффективность оказанных 
мер. При этом устраняется ряд неблагоприят­
ных факторов, оказывающих негативное влия­
ние на исход операции, таких как переохла­
ждение, потеря времени на транспортировку и 
адаптацию новорожденных, риск инфицирова­
ния и аспирации.

5. Для профилактики рождения детей с 
врожденными атрезиями ЖКТ имеют важное 
значение планирование безопасной беремен­
ности, выделение групп риска, антенатальная 
диагностика ВПР ЖКТ, которая возможна бла­
годаря УЗ-диагностике экспертного класса и 
опыта специалиста.
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STRUCTURE AND SURVIVAL O F THE GASTROINTESTINAL TRACT ATRESIA IN  NEWBORNS 
Karaganda m edical university (Karaganda, Kazakhstan)

According to literary data, congenital malformations of the gastrointestinal tract in the world and in the Re­
public of Kazakhstan occupy the third place in the frequency of occurrence among all congenital malformations. The 
frequency of congenital malformation occurrence has no tendency to decrease. Wherein, the congenital malfor­
mations diagnosis of the gastrointestinal tract is possible already in the antenatal period, the accuracy of which de­
pends on the use of highly specialized expert diagnostic devices, the level of specialists' qualification as well as the 
type of defect. Early diagnoses, and consequently, the early start of specialized care, both neonatal and surgical in 
perinatal centers, excluding transportation as well as the form of congenital malformations of gastrointestinal tract 
and its combination with other congenital malformations, have a direct impact on the children's survival prognosis 
with congenital malformations of gastrointestinal tract. This work presents a review of literature data on the frequen­
cy of occurrence, various methods of timely diagnosis of gastrointestinal atresia, specialized surgical care and neona-
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tal care for this group of children.

K ey w ords: congenital malformations of the gastrointestinal tract, newborns, diagnosis, prognosis

К. А. Кенжебаева, И. Д . Кумейко, М. А. Борисевич, А. М. Изенов, Д. Е. Киреев, М. А. Альшев, М. Б. Жунис,
Д . Б. Мамадиева, Ф. Е  М әдет
НӘРЕТЕЛЕРДЕГІАСҚАЗАН- ІШ ЕКЖ ОЛЫ АТРЕЗИЯСЫНЫҢ ҚҰРЫЛЫМЫ МЕН ӨМІРШ ЕҢДІГІ 
Қарағанды медицина университеті (Қарағанды, Қазақстан)

Әдеби оқулықтар мәліметтері бойынша барлық туа пайда болған ақаулардың ішінде асқазан-ішек 
жолдарының туа пайда болған жеткіліксіздігі әлем бойынша және Қазақстан Республикасы бойынша үшінші 
орында тұр. Туа пайда болған ақаулардың кездесу жиелігінін төмендеу үрдісі өзгеріссіз. Соған қарамастан 
асқазан- ішек жолдарының туа пайда болған ақауларын қазірдін өзінде антенатальды кезенінде анықтауға 
болады. Ақпараттың нақтылығы: жоғары мамандандырылған диагностикалық әдістерге, маманнын 
квалификация дәрежесіне және де ақаудың туріне байланысты. Ерте диагностика, өзіндік перинатальдық 
орталықтарда неонатальдық және мамандандырылған хирургиялық көмектін ерте басталуы, тасымалдаумен 
сондай-ақ асқазан- ішек жолдарының ақаулары ТПА нысанын және онын басқа даму кемістіктерімен 
үйлесімділігін қоспағанда, туа пайда болған ақау-АІЖ балалардың өміршендік болжамына тікелей әсер етеді.

К ілт сөздер: Асқазан-ішек жолдарының туа пайда болған ақаулары, нәрестелер, диагностика, болжам
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