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Актуальность

⚫ Аноректальные пороки развития – пороки 
развития прямой кишки и заднего прохода

⚫ Частота встречаемости от 1:500 до 1:5000 
живых новорожденных

⚫ Соотношение ♂ и ♀ – 1:2

⚫ 30% - сочетанная патология (МВП, сердца, 
половой системы)



Генетические аспекты 

⚫ Синдромы VATER и VACTERL (VACTREL - Vertebral 
defect (V), Anal atresia, GIT atresia (A), Cardiac 
lesion (C), Tracheo-esophageal fistula and atresia 
(TE), Renal tract abnormalities (R), Limb 
abnormalities (L)): атрезия заднего прохода, 
пищевода, двенадцатиперстной и прямой кишок, 
трахеопищеводный свищ, гипоплазия легких, 
дисплазия лучевой кости, шестипалость, 
гипоплазия бедренной кости, аномальное 
расположение большого пальца кисти, 
дефект межжелудочковой перегородки, 
агенезия почек, канала и гидронефроз, 
дефекты позвонков

⚫ Синдром VACTERL и гидроцефалия
⚫ Позвонково-реберный дизостоз с атрезией заднего 

прохода и урогенитальными аномалиями



Мельбурнская классификация
I. Высокие (супралеваторные)
1. А н о р е к т а л ь н а я а г е н е з и я
Мальчики Девочки
а) без свища а) без свища
б) со свищом: б) со свищом:
ректовезикальным, ректоютеральным,
ректоуретральным. ректоклоакальным,

ректовагинальным.
2. Р е к т а л ь н а я а т р е з и я (мальчики и девочки)

II. Средние (интермедиальные)
1. А н а л ь н а я а г е н е з и я
Мальчики Девочки
а) без свища  а) без свища
б) со свищом б) со свищом
ректобульбарным ректовестибулярным
2. А н о р е к т а л ь н ы й с т е н о з

III. Низкие (транслеваторные)
Мальчики и девочки
а) Прикрытый задний проход – простой
б) Анальный стеноз
Мальчики Девочки
а) Передний  а) передний
б) Промежностный анус б) промежностный анус
в) Ректопромежностный свищ в) Ректовестибулярный свищ

г) Вульварный задний проход
д) Ановульварный свищ



Классификация Г.А. Баирова
⚫ 1. Атрезии:
1. низкие (подлеваторные):
1) мембранозная атрезия заднего прохода
2) атрезия заднего прохода и прямой кишки
2. высокие (надлеваторные):
1) атрезия заднего прохода и прямой кишки
2) артрезия прямой кишки

• 2. АТРЕЗИИ СО СВИЩАМИ.
1. низкие (подлеваторные):
1) промежуточные
2) вестибулярные
2. высокие (надлеваторные)
1) пузырные
2) уретральные
3) маточные
4) влагалищные

⚫ 3. Сужения:
1) заднего прохода
2) прямой кишки
3) заднего прохода и прямой кишки

• 4. КЛОАКА:
1) пузырная
2) вагинальная



Анатомический ориентир для определения 
формы атрезии – тазовая диафрагма – 

линия Стивенса



Симптомы проявления заболевания:

⚫ Основные симптомы -  симптомы полной или 
частичной непроходимости кишечника

⚫ Отсутствие отхождения мекония из анального 
или выходного свищевого отверстия - ранний, хотя 
и необязательный диагностический признак

⚫ Самостоятельное отхождение мекония через 
свищевое отверстие в преддверие влагалища, на 
промежность или с мочой (меконурия) в разные 
сроки после рождения (до 2 – х суток)

⚫ На основании этих симптомов диагноз свищевой 
формы аноректальных пороков развития (СФАПР) 
ставится в родильном доме



Исследование тонким зондом

⚫ Исследование тонким металлическим зондом имеет 
определенную диагностическую и лечебную ценность

⚫ С его помощью производится поиск свищевого отверстия в 
преддверии влагалища или у корня мошонки

⚫ Иногда во время осмотра промежности у детей с отсутствием 30 
самостоятельного отхождения мекония обнаруживается 
подозрительный участок, напоминающий точечное отверстие, 
оно  зондируется тонким металлическим зондом 

⚫ Проведение зонда через отверстие в прямую кишку указывает 
на наличие сообщающегося свищевого хода с прямой кишкой с 
резко суженным выходным отверстием

⚫ Через введенный полый зонд также производится промывание 
прямой кишки физиологическим раствором для удаления 
мекония



Рентгенологические 
исследования

⚫ Всегда начинаются с обзорной 
рентгенографии БПи ГК, которую 
выполняют в вертикальном положении 
в прямой и боковой проекциях
⚫ Снимок должен захватывать грудной отдел позвоночника, 

чтобы облегчить подсчет количества позвонков в разных 
отделах позвоночника. 

⚫ Желательно, чтобы снимок был сделан, как можно 
раньше после рождения, т.к. при атрезии прямой кишки, 
сакральный отдел позвоночника будет плохо виден и 
затемнен накопившимся газом в этой кишке 



Боковая инвертограмма

⚫ При отсутствии видимого свищевого отверстия рентгенологическое определение 
уровня слепого мешка является самым важным 

этапом диагностики. Для этого применяется боковая инвертограмма.
⚫ На инвертограммах определяется высота стояния слепого мешка от 
метки, расположенной на промежности, в области предполагаемого 
ануса, а также по отношению к пубококцигеальной линии
⚫ Высокая форма - слепой мешок расположен выше пубококцигеальной линии
⚫  В первые 8-14 часов жизни воздух, заглоченный ребенком при рождении, только 

достигает прямой кишки. Необходимо дополнительное время, чтобы в прямой 
кишке собрался достаточный объем газа и мекония, который бы привел к 
раскрытию возможно имеющегося анального канала.

⚫ Инвертограмму не следует проводить раньше, чем через 26–30 часов с момента 
рождения

⚫ С целью ускорения достижения порогового объема в прямой кишке можно 
вводить в желудок больного 3 мл водорастворимого контрастного вещества. Он - 
высоко осмолярный, вызывает ускорение перистальтики кишечника, 
абсорбирует в просвет кишечника жидкость. Вызывает ускорение заполнения 
просвета прямой кишки пороговым объемом и разжижение мекония

⚫ Для повышения внутрибрюшинного и внутрикишечного давления во время 
рентгенологического исследования необходимо применять компрессию живота. 
Это приводит к раскрытию имеющейся нормально сформированной, но 
нефункционирующей части анальногоканала



Ультразвуковое сканирование 

Обладает рядом преимуществ по сравнению с 
рентгенологическим исследованием: 

⚫ не несет лучевой нагрузки
⚫ скрининг-тест для выявления сочетанных дефектов
⚫ не требует специальной подготовки и 

анестезиологического пособия
⚫ позволяет с большей степенью точности судить о 

форме аномалии

Ультразвуковое определение уровня атрезии может 
быть выполнено различными способами 

(сканирование промежности в сагиттальной и 
фронтальной плоскости)



ЭМГ наружного анального сфинктера 

⚫ Главная задача - определение локализации 
наружного сфинктера прямой кишки на промежности, 
его взаимоотношения с фистулой

⚫ Применение электромиографии в дооперационном 
периоде для идентификации наружного анального 
сфинктера играет важнейшую роль в выборе стратегии 
и тактики хирургической коррекции

⚫ Т.к. около 60% больных имеют типичное расположение 
сфинктера на промежности, в 40% имеется его 
аномальная локализация, а в ряде случаев сфинктер 
отсутствует



Низкие формы у мальчиков

⚫ При низких типах аномалий в проекции ануса 
обнаруживается гипертрофированный кожный валик или 
углубление, вокруг которого заметны радиально 
расположенные складки. В некоторых случаях кожа в 
проекции анального сфинктера истончена и представляет 
собой тонкую перепонку, через которую просвечивает 
меконий

⚫ При этом кишка расположена в 0,5 – 1см 
от кожи промежности, а при крике можно 
определить симптом «толчка»



Низкие формы у девочек

⚫ Низкие формы аноректальных пороков у девочек 
встречаются значительно чаще, чем высокие

⚫  Анальная ямка может быть смещена кпереди 
⚫ Свищ, как правило, располагается в преддверии 

влагалища 
⚫ Клиническая картина зависит от диаметра фистулы. 

После рождения у ребенка отмечается отхождение 
мекония через половую щель. Свищ чаще всего 
широкий и короткий, поэтому опорожнение дистальных 
отделов не нарушено, и состояние ребенка при этом не 
страдает 



Промежуточные формы у мальчиков

⚫ Заднепроходный канал частично или полностью 
отсутствует. Наиболее часто встречается анальная 
агенезия с ректобульбарным свищом. Промежность 
развита плохо, отсутствует или слабо выражен 
срединный шов, имеют место гипоспадия, расщепление 
мошонки

⚫ При наличии ректо-уретрального соустья выделение 
мекония и газов при мочеиспускании более скудное, 
чем при ректо-везикальных свищах. Меконий, не 
успевший раствориться, выбрасывается в начале 
мочеиспускания почти неизмененным, а последние 
порции мочи, как правило, прозрачные. Газы отходят 
через наружное отверстие уретры и вне акта 
мочеиспускания, поскольку фистула расположена ниже 
сфинктера шейки мочевого пузыря 



Промежуточные формы у девочек

⚫ Промежуточные аномалии у девочек относительно редки
⚫ Как правило, ректовестибулярный свищ проходит 

параллельно влагалищу
⚫ Кишка заканчивается на уровне пуборектальной мышцы
⚫ Для дифференциальной диагностики с низкими 

формами при осмотре необходимо зондирование 
фистулы

⚫ С возрастом при изменении характера 
стула нарушается опорожнение кишки, 
возникают симптомы хронического запора



Высокие формы у мальчиков

⚫ При описании высоких форм наиболее часто 
упоминают аноректальную агенезию с 
ректовезикальным свищом
⚫ При этом мышцы-леваторы достаточно хорошо развиты, если 

только патология не сочетается с агенезией или гипоплазией 
крестцовых позвонков

⚫  Внутренний сфинктер отсутствует
⚫  Наружный сфинктер обычно расположен на промежности, и 

нередко он плохо развит
⚫  Вид промежности вариабелен и не всегда соответствует форме 

аномалии
⚫  Как правило, визуализируется анальная ямка и выпуклость 

срединного шва 
⚫ Иногда можно отметить выделения мекония из уретры
⚫  При аплазии дистального отдела крестца и копчика в ряде 

случаев имеет место симптом «провисающей промежности»



Высокие формы у девочек

Встречаются намного реже, чем у мальчиков
⚫  Аноректальная агенезия без свища 
наблюдается крайне редко
⚫  Большинство аномалий встречаются со свищами во 

влагалище или в матку 
⚫ При этих формах нередко имеется клоака, куда 

открывается фистула, вагина и уретра 
⚫ Кишка может опорожняться самостоятельно в течение 

многих недель после рождения
⚫  При осмотре промежности визуализируется только 

единое отверстие – клоака, при этом мочевой пузырь 
дренируется в верхнюю ее часть через уретру, которая 
может быть укорочена так, что создается впечатление ее 
полного отсутствия

⚫  В результате этого развивается  недержание мочи или, 
напротив, обструкция нижнего отдела 
мочевыделительного тракта 



Полная форма атрезии прямой кишки 
у мальчика у девочки



Врожденный стеноз 
анального отверстия при 
нормально
сформированном канале и 
прямой кишке

Атрезия прямой кишки со свищом 
у корня мошонки



Клоакальная форма атрезия прямой 
кишки



Лечение аноректальных пороков

⚫ Решение о первичном лечении больных с 
аноректальными аномалиями может быть принято 
после точного ответа на следующие вопросы :

⚫ определения уровня атрезии и типа мальформации;
⚫ типа и локализации фистулы;
⚫ степени развития и состояния мышечного 

леваторного комплекса;
⚫ наличия сочетанных пороков развития позвоночника 

и спинного мозга, органов мочевыделительной 
системы



Алгоритм принятия лечебно-тактического 
решения при аноректальной атрезии у 

мальчиков



Алгоритм принятия лечебно-тактического 
решения при аноректальной атрезии у 

девочек



⚫ Главным принципом в технике проведения 
корригирующих операций при низких аномалиях 
является сохранение и восстановление целостности 
наружного анального сфинктера, как главного 
компонента в удержании кишечного содержимого

⚫ Это достигается путем тщательной дооперационной 
диагностикой топики сфинктерного кольца с 
помощью электромиографии



Брюшно-промежностная интраректальная 
проктопластика по Ромуальди-Ребейну



Брюшно-рромежностная проктопластика по 
Мак-Леоду-Рудсу



Главным условием  при коррекции высоких и 
промежуточных форм атрезии прямой 
кишки является, кроме сохранения и 

восстановления целостности наружного 
анального сфинктера, «зрячее» низведение 
прямой и сигмовидной кишки через центр 
пуборектальной пращи и формирование 

аноректального угла, как одного из 
основных механизмов кишечного держания



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!


