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Вибір тактики хірургічного лікування 
природжених аноректальних вад розвитку 
з ректовестибулярною норицею в дівчаток

Центр неонатальної хірургії вад розвитку та їх реабілітації ДУ «Інститут педіатрії, 
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Аноректальні мальформації в дівчаток являють собою широкий спектр аномалій – від неперфорованої 
анальної мембрани і до клоаки. Найпоширенішою є ректовестибулярна нориця.

Мета – поліпшити результати хірургічного лікування природжених аноректальних вад розвитку з ректовес-
тибулярною норицею в дівчаток із використанням диференційованого підходу до вибору тактики лікування.

Матеріали та методи. Виконано комплексне обстеження дітей. Діагностовано асоційовані природжені 
вади розвитку, які зустрічаються при цьому типі аноректальної аномалії. За даними літератури проведено 
порівняльний аналіз різних методик лікування цієї патології з використанням первинної передньосагі-
тальної і задньосагітальної аноректопластики, а також двохетапної або трьохетапної її корекції. Проана-
лізовано власні результати трьохетапного хірургічного лікування у 35 дівчаток, з ректовестибулярною 
норицею. Перший етап – формування колостоми. Другий етап – диференційований, з використанням 
передньосагітальної чи задньосагітальної аноректопластики. Третій – закриття колостоми.

Результати. У пацієнтів, яким виконано передньосагітальну аноректопластику, результати були хороші 
у 6 (60%) випадках, задовільні – у 4 (40%), а в дітей, яким проведено задньосагітальну аноректопластику – 
у 14 (60,9%) і у 9 (39,1%) відповідно. Незадовільних результатів не було.

Висновки. За адекватного виконання колостоми результати предньосагітальної і задньосагітальної 
аноректопластики у післяопераційному періоді не значущі. Тактика лікування ректовестибулярної нориці 
в дітей має визначатися хірургом на основі загального стану дитини, наявності асоційованої патології та до-
сконалості володіння методикою корекції.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвале-
но Локальним етичним комітетом зазначеної в роботі установи. На проведення досліджень отримано ін-
формовану згоду батьків, дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: природжена аноректальна вада розвитку, ректовестибулярна нориця, асоційовані при-
роджені вади розвитку, передньосагітальна та задньосагітальна аноректопластика, дівчатка, діти.
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Вступ
Частота природжених аноректальних вад розви-

тку (ПАВР) виявляється в 1 на 4000–5000 живона-
роджених дітей. Проте існують значні відмінності 
в поширеності цієї вади між регіонами світу [8,20].

Аноректальні мальформації в дівчаток являють 
собою широкий спектр аномалій – від неперфоро-
ваної анальної мембрани і до клоаки. Найпошире-
нішою аномалією є ректовестибулярна нориця 
(РВН), далі за частотою – промежинна та клоака. 
Ректовагінальна нориця є рідкісною [3,6,11,12,16].

У травні 2005 року в Німеччині відбувся міжна-
родний конгрес із розроблення стандартів щодо 
класифікації, лікування та реабілітації дітей з ПАВР. 
На цьому форумі прийнято нову, об’єднувальну, 
міжнародну систему класифікації аноректальних 
вад розвитку – Krickenbeck-класифікація. У ній до-
сягнуто консенсусу, що ПАВР поділяють на дві гру-
пи: основні клінічні групи, до яких належить РВН, 
і рідкісні/регіональні варіанти [4,7].

Тактика лікування РВН викликає багато супере-
чок і дотепер. Дискутуються питання про етапність 
лікування, необхідність застосування колостоми, 
а також найоптимальніших методів хірургічної ко-
рекції вади.

Незважаючи на значну кількість наукових праць, 
присвячених цій проблемі, на сьогодні в літературі 
немає загальних, згрупованих, порівняльних дослі-
джень, оцінки короткострокових і довгострокових 
результатів лікування РВН після застосування пер-
винної передньосагітальної (ПСАРП) або задньоса-
гітальної аноректопластики (ЗСАРП), а також після 
використання двоетапної і трьохетапної (традицій-
ної) корекції такої аномалії.

Мета дослідження – поліпшити результати хірур-
гічного лікування ПАВР із РВН у дівчаток із вико-

ристанням диференційованого підходу до вибору 
тактики лікування.

Матеріали та методи дослідження
У Центрі неонатальної хірургії вад розвитку та їх 

реабілітації ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і гі-
некології імені академіка О. М. Лук’янової НАМН 
України» за період 1996–2021 рр. проведено лікуван-
ня 35 дівчаток із ПАВР із РВН. Діагностика перед-
бачала ІІІ етапи: 1) огляд дитини, зокрема проме-
жини; 2) загальноклінічні методи обстеження; 
3) додаткові методи діагностики, спрямовані на ви-
явлення асоційованих природжених вад розвитку.

Усім дітям виконано комплексне обстеження, 
що дало змогу діагностувати асоційовані вади розви-
тку: VAСTER/атрезію стравоходу з нижньою трахео-
стравохідною норицею (n=3); синдром Орбелі (n=1); 
лівобічну діафрагмальну грижу (n=1); гіпертензійно-
гідроцефальний синдром (n=1); мієлодисплазію 
S1 (n=2); гіпоплазію куприка (n=5); полідактилію з до-
датковим пальцем правої кисті (n=1); деформацію 
грудної клітки: синостоз ІІІ, IV ребер і клиноподібні 
хребці шийно-грудного відділу хребта (n=1); агенезію 
(n=1), гіпоплазію нирки (n=1); пієлоектазію (n=2); не-
повне подвоєння чашково-лоханкової системи нирки 
(n=1); нефроптоз (n=3); міхурово-сечовідний рефлюкс 
ІІІ-ІV ступеня (n=1); ектопію устя сечоводу в шийку 
сечового міхура (n=1); додаткову верхню порожнисту 
вену (n=1); додаткову хорду лівого шлуночка (n=6); 
перимембранозний дефект міжшлуночкової перего-
родки (n=2); дефект міжпередсердної перегородки 
(n=2); відкрите овальне вікно (n=8); вторинний дефект 
міжпередсердної перегородки в поєднанні зі стенозом 
легеневої артерії (n=1); подвійну дугу аорти (n=1); від-
криту артеріальну протоку (n=3); подвоєння прямої 
та ободової кишок (n=1); дивертикул Меккеля (n=1).
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Проведено оцінку безпосередніх і віддалених ре-
зультатів трьохетапного хірургічного лікування 
в 33 пацієнтів. В 1 дівчинки проаналізовано лікуван-
ня тільки І та ІІ етапів лікування. Вона померла від 
супутньої патології серцево-судинної системи. Ще 
в 1 дитини – тільки І етапу. Дівчинці із синдромом 
Орбелі проведено формування петлевої дводульної 
сигмостоми без ускладнень.

Перший етап лікування в усіх пацієнтів передба-
чав виведення колостоми, другий – аноректоплас-
тику, а третій – закриття колостоми з формуванням 
анастомозу кінець до кінця з локального доступу.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено Локальним етичним комітетом зазначеної 
в роботі установи. На проведення досліджень отри-
мано інформовану згоду батьків, дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Першочергове значення для встановлення пра-

вильного діагнозу в дітей з ПАВР із РВН відводять 
ретельному обстеженню промежини новонародже-
ного. В усіх пацієнтів визначають: наявність, глиби-
ну анальної ямки та її скорочення, оцінюють конту-
ри сідниць. Також у  діагностичному плані 
необхідним є визначення кількість отворів у ділянці 
піхви і точне розташування нориці, а також її від-
ношення до незайманої пліви. Якщо отвір на про-
межині один із коротким входом, то це передбачає 
наявність клоаки [20]. У разі виявлення двох отворів 
потрібно запідозрити ПАВР без нориці (зазвичай 
спостерігається в пацієнтів із трисомією 21) [2] або 
аноректальну мальформацію з ректовагінальною 
норицею [9,21]. Також слід проводити диференційну 
діагностику з такими рідкісними аномаліями, як ек-
топія анального отвору [23] та синдромом Меєра-
Рокитанського-Кюстера-Хаузера [22,25]. Діти з та-
кими варіантами не  увійшли до  нашого 
дослідження, але про них обов’язково необхідно 
пам’ятати під час обстеження.

Для ПАВР із РВН характерним є три отвори: уре-
тра, піхва і нориця прямої кишки в ямці navicularis. 
При цьому норицевий отвір повністю оточений чер-
воною слизовою оболонкою, а при калібруванні но-
риці буж проходить лише краніально. Пряма кишка 
при такому типі вади закінчується на рівні або трохи 
нижче лобково-куприкової лінії з передньою нори-
цею на 1–2 см уздовж пристінка, що проходить без-
посередньо поруч із задньою стінкою піхви [1,11,24].

За отриманими даними, у 34 дітей ректовестибу-
лярну норицю діагностували в пологовому будинку. 
Тільки в 1 дитини з широкою норицею цей тип 

мальформації встановили після 1 року життя. Рані-
ше її оцінювали як ектопію анального отвору.

Традиційний метод лікування ПАВР із РВН – 
трьохетапне лікування з  виконанням ЗСАРП 
за Пеня. Питання про бужування норицевого ходу 
до операції залишається відкритим [8,11,19].

За результатами отриманого дослідження, у дівчаток 
із вестибулярними норицями, що пропускали буж Гега-
ра №8, №9, використовували бужування і очисні клізми, 
а хірургічне лікування проводили у віці 1–3 місяців. При 
вузьких норицях бужування не ефективне. Воно лише 
спричиняє травмування навколишніх тканин та дис-
комфорт у дитини, а в подальшому призводить до не-
повного випорожнення кишечника і формування ме-
гаректум. Рекомендують виведення колостоми або 
проведення первинної аноректопластики.

Дотепер необхідність формування колостоми під 
час корекції РВН викликає суперечки [8,10,23]. Автори 
зазначають, що трьохетапні операції вкрай невигідні 
для пацієнтів та їхніх батьків, що обумовлено значною 
вартістю цих операцій та частотою ускладнень. Загаль-
ні ускладнення включають: евагінацію або ретракцію 
колостоми, параколостомічні грижі, кишкову непро-
хідність, післяопераційної грижі та злукову кишкову 
непрохідність [13], а також ерозії та виразки слизової 
оболонки стоми, парастомічні екскоріації та дерматит 
[10]. На думку авторів, одноетапна операція повинна 
знизити загальну вартість лікування та тривалість пе-
ребування в лікарні, дасть змогу уникнути ускладнень 
після формування стоми з очевидними перевагами 
як для батьків, так і для дітей [5,18,19].

Для виконання радикальної операції при РВН 
описано багато методик, однак ЗСАРП, описана 
А. Pena [19], і варіанти ПСАРП, запропоновані 
P. Mollard [14,15] та А. Okada [17,18], як і раніше, 
є найпоширенішими.

За даними A. M. Holschneider [8], більшість дитя-
чих хірургів використовують задній сагітальний до-
ступ для корекції цієї вади розвитку. Дискутується 
питання щодо можливості виконання цих операцій, 
переважно без захисної колостоми. Це загально ви-
знана тенденція в лікуванні ПАВР. Вона дає змогу 
уникнути ускладнень із боку стоми і зменшує кіль-
кість операцій (від трьох до однієї). Багато пацієнтів 
добре почуваються після одноетапної первинної ано-
ректопластики, проведеної в періоді новонародже-
ності. Однак приєднання інфекції в ділянці післяопе-
раційної рани призводить до руйнування анального 
анастомозу, що провокує розвиток фіброзу, який 
впливає на функціональний стан сфінктера. Склад-
ність дефекту РВН часто недооцінена. У такому разі 
пацієнти після лікування можуть не отримати опти-
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мального функціонального результату. Автори зазна-
чають, що захисна колостома залишається найбез-
печнішим способом уникнути ускладнень [8].

У зарубіжній літературі існує велика кількість ро-
біт, у яких проаналізовані різні підходи до корекції 
цього типу вади, що вказує на актуальність зазна-
ченої проблеми у світі.

У своєму дослідженні M. A. Loulah та співавтори [13] 
ставили за мету оцінити можливість, безпеку та резуль-
тат одноетапної ЗСАРП при РВН. До групи 1 увійшло 
14 пацієнтів, яким виконано первинну ЗСАРП без коло-
стоми. До групи 2 увійшли 10 пацієнтів, яким виконано 
трьохетапну корекцію із ЗСАРП (І етап – петлева або 
кінцева сигмостома, ІІ етап – ЗСАРП, ІІІ етап – закрит-
тя стоми). Оцінюючи результати лікування, автори ви-
явили значну різницю між групою одноетапної 
та трьохетапної корекції. При одноетапному лікуванні 
анальну екскоріацію відмітили в 7 (50%) пацієнтів, по-
верхневе інфікування рани – у 4 (28,5%), часткове роз-
ходження післяопераційної рани промежини  – 
у 3 (21,4%), що потребувало продовження перебування 
в лікарні та частих перев’язок. Анальний стеноз виник 
у 3 (21,4%) пацієнтів, пролапс слизової неоректум – 
в 1 (7,14%) дівчинки, і їй проведено хірургічну корекцію. 
При трьохетапному лікуванні не відмітили анальної 
екскоріації, а поверхневе інфікування рани виявили 
в 1 (10,0%) дитини, часткове розходження післяопера-
ційної рани промежини – в 1 (10,0%), анальний стеноз – 
в 1 (10,0%) пацієнта. У жодній із груп дослідження 
не повідомляли про повне розходження рани промеж-
ини або про її розрив. Ступінь стенозу був легким 
в обох групах і піддавався бужуванню. Анальну ре-
тракцію також не виявили в жодній із груп. Після ано-
ректопластики усім пацієнтам виконали бужування 
відповідно до вікової схеми. За даними цього дослі-
дження, ускладнення, що виникли при формуванні 
стоми, мали високу частоту: інфікування післяопера-
ційної рани – у 3 (30%) дітей, часткове розходження 
рани – у 2 (20%), парастомічні екскоріації – у 5 (50%), 
евагінація стоми – у 2 (20%), ретракція – в 1 (10%), піс-
ляопераційна грижа – в 1 (10%) дівчинки. Ускладнення 
після закриття колостоми такі: інфікування рани – 
у 4 (40%); неспроможність анастомозу – в 1 (10%); піс-
ляопераційна грижа – в 1 (10%) дитини. Враховуючи 
результати лікування в обох групах, автори зазначили, 
що одноетапна корекція з використанням ЗСАРП без 
колостоми є технічно можливою і дає змогу уникнути 
багатьох ускладнень із боку формування і закриття 
стоми, а також знижує економічне та психологічне на-
вантаження на сім’ю [13].

D. A. Abdul Aziz та співавтори [1] порівняли ре-
зультати лікування двох інших методик – первинної 

неонатальної ПСАРП без колостоми та трьохетап-
ного лікування із використанням ЗСАРП за Пеня. 
Первинну неонатальну ПСАРП виконали 9 пацієн-
там віком від 2 до 4 діб. Після операції неоанус у па-
цієнтів калібрували на розширювачі Гегара №9, 
а післяопераційне бужування не проводили. Трьох-
етапне лікування з використанням ЗСАРП за Пеня 
виконали 25 дітям віком від 3 діб до 7 місяців. Під 
час порівняння результатів первинної ПСАРП 
та трьохетапної ЗСАРП статистично значущого 
зв’язку між ранніми хірургічними та ранніми функ-
ціональними не виявили. Хоча в цілому результати 
трьохетапної ЗСАРП були гіршими (P=0,439). Авто-
ри зазначили, що колостома може призводити 
до значних ускладнень, якщо її не сформувати ре-
тельно. Перевагами первинної ПСАРП є: запобіган-
ня серйозним ускладненням, пов’язаним із форму-
ванням та  закриттям колостоми, можливість 
уникнути повторних госпіталізацій, що сприяє зни-
женню загальної вартості лікування [1].

Одноетапне лікування аноректальної мальфор-
мації з РВН без колостомії прийняте багатьма авто-
рами, особливо в новонароджених, у яких одноетап-
на первинна неонатальна операція є безпечною 
з мінімальними ускладненнями. Але є автори, які 
рекомендують двоетапну корекцію вади, щоб уник-
нути ускладнень із боку післяопераційної рани і по-
ліпшити функціональні результати лікування.

M. Khalifa та співавтори [10] провели дослідження 
за участю 70 пацієнтів, яких поділили на 2 групи. Гру-
па А – 46 дівчат, прооперованих двоетапно (перший – 
проведена ПСАРП і одночасно виведена сигмостома; 
другий – закриття колостоми, проведене за 6–8 тиж-
нів після І етапу). Група В – 24 дівчинки, прооперова-
ні одноетапно з використанням ПСАРП без колосто-
ми. За оцінкою післяопераційних результатів, у групі 
дітей з  використанням двоетапної корекції 
в 7 (15,2%) випадках виник інфекційний процес у ді-
лянці післяопераційної рани. Анальний стеноз діа-
гностували в 5 (10,9%) дітей. Екскоріацію промежини 
у  групі з двоетапним лікуванням не відмітили. 
Ускладнення після колостомії виявили в 9 (19,5%) па-
цієнтів. У групі з використанням одноетапного ліку-
вання інфекційний процес у ділянці післяопераційної 
рани спостерігали в 10 (41,7%) пацієнтів, анальний 
стеноз  – у  8  (33,3%), екскоріацію промежини  – 
у 9 (37,5%). За даними дослідження, частота інфіку-
вання післяопераційної рани та частота розходження 
рани між двома групами були статистично значущи-
ми – відповідно P=0,03 та P=0,01. На основі дослі-
дження автори зробили висновок, що сам метод 
ПСАРП, особливо за адекватного формування коло-
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стоми, так само ефективний, як і ЗСАРП, і може бути 
використаний у лікуванні дітей з РВН [10].

У дослідженні, наведеному авторами цієї статті, 
описано результати трьохетапного лікування ПАВР 
із РВН та використання ПСАРП і ЗСАРП. Автори та-
кож вважають за необхідне під час корекції РВН фор-
мувати захисну колостому для запобігання серйозним 
ускладненням (таким як інфікування та розходження 
післяопераційної рани), а також ускладненням із боку 
неоануса в ранньому післяопераційному періоді, осо-
бливо в дітей з асоційованими вадами розвитку.

У нашій клініці формування колостоми провели 
26 (74,3%) дітям, а 9 (25,7%) пацієнтів надійшли до клі-
ніки уже зі стомою, виконаною за місцем проживання. 
Залежно від виду колостоми виділили такі групи. Кін-
цеву однодульну сигмостому вивели у 23 (65,7%) паці-
єнтів: у віці до 1 місяця – у 7; 1–3 місяці – у 7; 4–6 міся-
ців – у 4; 7–12 місяців – у 4; у віці 1–3 роки – в 1 дитини. 
Дводульну роз’єднувальну сигмостому – у 5 (14,3%) 
дівчаток: до 1 місяця – в 1; 1–3 місяці – у 4 дівчат. Дво-
дульну петлеву сигмостому – у 6 (17,1%) дітей: до 1 мі-
сяця – у 3; 1–3 місяці – у 3. Кінцеву трансверзостому 
виконали у віковій групі 1–3 місяці 1 (2,9%) дівчинці. 
Це була дівчинка, яка мала супутню патологію: подво-
єння прямої і ободової кишок.

За період спостереження виявили тільки одне 
ускладнення, що потребувало повторної операції, – 
параколостомічну грижу (n=1; 2,9%). Це дитина 
з VAСTER-асоціацією, оперована за місцем прожи-
вання з формуванням дводульної роздільної коло-
стоми, у віці до 1 місяця. У клініці провели рекон-
струкцію стоми з  хорошим результатом. Ще 
у 8 (29,9%) пацієнтів відмітили прояви парастомічних 
екскоріацій та дерматиту, спричинені механічним 
впливом перев’язочного матеріалу під час догляду 
за стомою. Це викликало труднощі догляду дітей 
у батьків, хоча порушень виділення калу по стомі 
не було. Цих дітей прооперували на початку дослі-
дження, і батьки не застосовували в цих дітей кало-
приймачі. Усім пацієнтам провели місцеве консерва-
тивне лікування з хорошим результатом. Ще одним 
ускладненням були грануляційні розростання слизо-
вої оболонки колостоми – в 1 (2,9%) дитини. Їх ви-
далили при закритті стоми.

Другий етап лікування – аноректопластика, про-
ведена 34 дітям: мінімальна ЗСАРП – 22 (64,7%); 
класична ЗСАРП за Пеня – 1 (2,9%) дівчинці з по-
двоєнням прямої і ободової кишки; ПСАРП – 
11 (32,4%) пацієнтам. За оцінкою післяопераційних 
результатів, у групі дітей з ПСАРП інфекційний 
процес у ділянці неоанса та передню ретракцію ви-
явили в 1 (9,1%) дівчинки. Їй провели місцеве ліку-
вання, а в подальшому (до закриття стоми) – міні-
мальну коригувальну анопластику і продовжили 
бужування. Також в 1 (9,1%) дитини відмітили по-
мірний анальний стеноз, який ліквідували дозо-
ваним бужуванням до закриття колостоми.

Під час виконання ЗСАРП інфекційний процес 
у ділянці неоанса виявили в 1 (4,3%) дитини. Усклад-
нення ліквідували місцевим консервативним ліку-
ванням, анального стенозу не було. У 3 (13,0%) дітей 
після загоєння післяопераційної рани та проведено-
го бужування діагностували незначний пролапс 
слизової неоануса. Цим пацієнтам до закриття коло-
стоми провели коригувальну анопластику: 2 (8,6%) 
дітям – задньої півокружності, 1 (4,3%) дівчинці – 
правої півокружності неоануса. Віддалений резуль-
тат лікування: у 2  (8,6%) пацієнтів – хороший, 
а в 1 (4,3%) – задовільний. Екскоріації промежини 
не зареєстровано в жодній з груп.

Третій етап – закриття колостоми з формуванням 
анастомозу кінець до кінця з локального доступу, 
проведене 33 дітям, без ускладнень. У 1 (3,0%) дити-
ни за 1,5 місяця після етапного лікування (в анамне-
зі – порушення дієти) діагностували злукову киш-
кову непрохідність, що потребувало релапаромії 
та розділення злук. Під час спостереження протягом 
3 років дитина скарг не має, відмічається хороший 
функціональний результат утримування.

Усім дітям після етапного лікування провели ре-
абілітацію, спрямовану на поліпшення евакуаторної 
функції неоректум та функціональної спроможнос-
ті анального сфінктера.

Віддалені результати після корекції РВН оцінили 
у 33 пацієнтів віком 1–3 роки, хороші результати ви-
явили у 20 (60,6%), а задовільні – у 13 (39,4%) випад-
ках. У 10 пацієнтів, яким провели ПСАРП, хороші 
результати відмітили у  6  (60%), а  задовільні  – 

Таблиця
Віддалені результати після корекції РВН
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у 4 (40%) випадках. У 23 дітей, яким провели ЗСАРП, 
хороші результати спостерігали у 14 (60,9%), а задо-
вільні – у 9 (39,1%) випадках (табл.).

Висновки
Основне завдання в лікуванні ректовестибуляр-

них мальформацій полягає у відновленні анатоміч-
ної цілісності аноректальної ділянки з отриманням 
оптимальної функції сфінктерів, а також раннє 
встановлення рефлексу дефекації. Тривале бужу-
вання вузьких РВН у періоді новонародженості 
не обґрунтоване.

Колостома при лікуванні ПАВР із РВН має пере-
ваги після радикальної операції, тобто зменшує 
кількість ускладнень із боку неоануса та післяопе-
раційної рани промежини.

За адекватного виконання колостоми результати 
ПСАРП і  ЗСАРП у  післяопераційному періоді 
не значущі.

Тактика хірургічного лікування РВН у дітей має 
визначатися хірургом на основі загального стану 
дитини, асоційованої патології та досконалості во-
лодіння методикою корекції.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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