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Хірургічне лікування повного тубулярного 
подвоєння товстої кишки, асоційованого 

з природженою аноректальною вадою розвитку – 
ректовестибулярною норицею та аномаліями 

сечостатевої системи
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Подвоєння товстої кишки є рідкісною, складною природженою аномалією, як у плані діагностики, так 
і у виборі лікувальної тактики. Пацієнти з цією патологією потребують ретельного комплексного обсте-
ження для визначення типу подвоєння (кістозного, дивертикулярного або тубулярного) та діагностики 
можливих асоційованих вад розвитку, зокрема сечостатевої системи.

Аноректальні дуплікації в більшості випадків являють собою тубулярні подвоєння, які закінчуються дис-
тальними норицями / норицею на промежину або в сечостатеву систему. Хірургічне лікування цієї вади роз-
витку потребує диференційованого підходу в кожного пацієнта. Дотепер застосовуються різні методи хірур-
гічної корекції цієї вади: розсічення загальної стінки, резекція лише дублюючого відділу, резекція обох 
ділянок подвоєної товстої кишки, мукозектомія дублюючої кишки. Головним їхнім завданням є максимальне 
збереження анатомічної цілісності основної кишки, з адекватним її кровопостачанням. У післяопераційному 
періоді пацієнти обов’язково потребують постійного контролю та проведення реабілітаційного лікування.

Мета – провести аналіз методів корекції цієї вади та оцінити їх ефективність; навести випадок власного 
етапного хірургічного лікування повного тубулярного подвоєння ТК, асоційованого з природженою ано-
ректальною вадою розвитку – ректовестибулярною норицею та аномаліями сечостатевої системи.

Запропонована нами етапність хірургічного лікування повного тубулярного подвоєння товстої кишки, 
з ректовестибулярною норицею, дала змогу нормалізувати моторно-евакуаторну функцію сформованої осно-
вної кишки та утримуючу функцію анального сфінктерного апарату з хорошим функціональним результатом.

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 дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: подвоєння товстої кишки, природжена аноректальна вада розвитку, ректовестибулярна 
нориця, аномалія сечостатевої системи, хірургічне лікування, діти.
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Вступ
Подвоєння шлунково-кишкового тракту (ШКТ) 

можуть виникати в будь-якому його відділі і зустрі-
чаються з частотою від 1 на 4500 до 1 на 10 тис. жи-
вонароджених дітей та становлять 0,2% усіх приро-
джених вад розвитку (ПВР) [2,3,16].

Подвоєння товстої кишки (ТК), за даними різних 
досліджень, становить 4–13% усіх дуплікацій ШКТ. 
Воно може бути кістозним, дивертикулярним або 
тубулярним, а дублююча частина може розміщува-
тися на брижовому або антибрижовому боці. Винят-
ковим варіантом подвоєння ТК є так звана «Y- або 
Т-подібна форма» [12,14,20,26,27,30].

Аноректальні дуплікації становлять 5% усіх подво-
єнь ШКТ. Вони являють собою тубулярні подвоєння, 
які з’єднані з ТК дистальними норицями / норицею, 
закінчуються в сечостатеву систему або на проме-
жину і відкриваються допереду від прямої кишки 
(ПК) та позаду сечового міхура і піхви [6,9,25].

Крім аномалій сечостатевої системи, дуплікації 
ТК можуть поєднуватися з іншими асоційованими 
вадами: аномаліями хребта та лобкового симфізу, 
омфалоцеле [3,19]. Також є повідомлення, що в до-
рослих пацієнтів діагностується гетеротопія слизо-
вої оболонки, що може спричинити розвиток крово-
течі та злоякісних новоутворень [8,15,17,22].

У літературі описано різні терміни і методи ліку-
вання цієї рідкісної та складної вади розвитку ШКТ, 
які різняться між собою.

У цьому дослідженні наводимо ще один випадок 
етапного хірургічного лікування повного тубуляр-
ного подвоєння ТК з ректовестибулярною нори-
цею, згідно з класифікацією J.J. Kottra і W.J. Doodds 
(Тип ІІ Б), а Mukul Kothari та співавт. (Група І, А1), 
з добрим віддаленим функціональним результатом.

Мета дослідження – провести аналіз методів ко-
рекції цієї вади та оцінити їх ефективність; навести 

випадок власного етапного хірургічного лікування 
повного тубулярного подвоєння ТК, асоційованого 
з природженою аноректальною вадою розвитку – 
ректовестибулярною норицею та аномаліями сечо-
статевої системи.

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 дитини.

Клінічний випадок
У відділенні хірургічної корекції природжених вад 

розвитку в дітей ДУ «Інститут педіатрії, акушерства і 
гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН 
України» (ДУ «ІПАГ імені академіка О.М. Лук’янової 
НАМН України») перебувала на лікуванні дівчинка О., 
1 міс., з рідкісними, асоційованими ПВР: повним тубу-
лярним подвоєнням ТК, аноректальною мальформа-
цією з ректовестибулярною норицею та аномаліями 
сечостатевої системи.

Народилася в одному з обласних центрів України, 
від І вагітності, І пологів, природним шляхом, у тер-
міні гестації 40 тижнів, з масою тіла 3400 г. Спадко-
вість не обтяжена. Перебіг вагітності – без усклад-
нень. Під час планових пренатальних ультразвукових 
досліджень ПВР не діагностовані. Після народження 
дитини меконій відійшов у 1-шу добу життя. Після 
виписки з пологового будинку виявлено збільшення 
в об’ємі живота на 5-ту добу, за наявності самостій-
ного випорожнення, кашоподібної консистенції, че-
рез анус. Перше виділення калу з піхви діагностовано 
лише через 2 тижні. Дитину консультовано дитячим 
хірургом за місцем проживання – діагностовано рек-
товестибулярну норицю.

Дівчинку госпіталізовано до клініки зі скаргами 
на виділення калу зі статевих шляхів, схильність до 
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закрепів, здуття живота. Розвиток дитини відповідав 
віку. За 1 місяць і 1 тиждень прибавила в масі тіла 
1400 г. Живіт був збільшений в об’ємі, пальпаторно 
м’який і безболісний. За самостійної дефекації, крат-
ністю 1 раз на добу, кашоподібної консистенції, ди-
тина сильно тужилася, відмічалося виділення рідко-
го калу і газів через піхву. Сечовипускання було 
вільне, безболісне, але відмічалася гіперемія в ділян-
ці промежини та навколо піхви. Під час огляду зо-
внішніх статевих органів, праворуч і ліворуч від клі-
тора, діагностовано дві уретри, які в подальшому 
катетеризовані. Окремо з кожного катетера отрима-
но сечу. Також діагностовано два входи у піхву. Рек-
тальна нориця шириною до 3 мм відкривалася у вес-
тибулюм. Розміщення її ексцентричне, розташоване 
на 2–3 мм праворуч від входу у праву половину піх-
ви. Анальний отвір – в анатомічному місці. При ка-
лібровочному бужуванні (буж Гегара № 10) стенозу 
не виявлено.

Дитині проведено комплексне обстеження. Загаль-
ноклінічні дослідження відповідали віковій нормі. За 
даними ультразвукового дослідження органів черев-
ної порожнини та малого таза діагностовано подво-
єння сечового міхура. З боку інших органів і систем 
патології не виявлено. За даними фістулографії ви-
явлено ректовестибулярну норицю неправильної 
звивистої форми, з нерівним чітким контуром, спо-
лучену з просвітом дублюючої ПК. За даними рент-
генконтрастного дослідження через анальний канал 
відмічено: просвіт прямої та дистальна частина сиг-
моподібної кишки помірно звужені, їхні стінки ригід-
ні, вищерозташовані відділи незначно розширені. 
Сигмоподібна та низхідна частина ободової кишки 
(ОК) розміщені звичайно. Сліпа, висхідна, попере-
чноободова кишки (ПОК) розміщені горизонтально, 
у центральній частині черевної порожнини. Ілеоце-
кальний кут (ІЦК) розміщений праворуч, ближче до 
проєкції зв’язки Трейця. Під час ректороскопії тубус 
ректоскопа вільно введено в просвіт ПК. На відстані 
3 см від ануса (дитина на спині) по передній стінці 
визначено вип’ячування слизової – загальна стінка 
основної та дублюючої ПК.

Після обстеження встановлено діагноз «Множин-
ні вади розвитку: повне тубулярне подвоєння ТК з 
ректовестибулярною норицею, тип ІІ Б, незаверше-
ний поворот кишечника, ІІ ст., подвоєння сечового 
міхура, уретри і піхви».

Проведено етапне хірургічне лікування. У віці 
1 місяць – операція №1: резекція правих відділів 
дублюючої ОК (сліпої, висхідної, правого відділу 
ПОК) та виведення кінцевої трансверзостоми. Осо-
бливості операції. Серединна лапаротомія. Під час 

ревізії виявлено, що вся ТК, від сліпої до прямої, по-
двоєна. Сліпа, висхідна та праві відділи ПОК – у ви-
гляді двох ізольованих трубок, загальним діаметром 
до 5 см, і розділені на всьому протязі маленькою бо-
розною. Основна кишка – ширша, має власну брижу, 
яка відходить від загальної. Дублююча кишка – вуж-
ча, але також має власне кровопостачання. У по-
дальшому подвоєна кишка утворює спільну брижу. 
У малому тазі вона прилягає до піхви і утворює рек-
товестибулярну норицю, діагностовано шляхом вве-
дення катетера. Сечовий міхур розділений бороз-
ною на дві частини, у кожній з яких пальпується свій 
сечовий катетер. На обох яєчниках виявлено кісти, 
з прозорим вмістом, до 1,0 см у діаметрі – вони 
не видалялися. Оцінивши стан подвоєної ТК, вирі-
шено видалити дублюючу кишку, до місця закінчен-
ня окремої брижі. Використовуючи гідропрепару-
вання, проведено її розділення на протязі 20 см від 
рівня баугіневої заслінки до тих пір, поки кишкові 
трубки почали розділятися тільки слизовою обо-
лонкою. На цьому рівні ОК пересічено. Привідну 
кишку виведено в ліву половину живота у вигляді 
однодульної трансверзостоми. Відвідну кишку за-
крито і фіксовано до брижі привідної петлі. Основна 
кишка візуально мала нормальну структуру, вклю-
чаючи серозном’язовий шар. Дефекти серозного 
шару, що утворилися при її розділенні в ділянці слі-
пої та висхідної кишки, ушиті дворядним швом.

На 5-ту добу післяопераційного періоду розвину-
лася гостра рання злукова кишкова непрохідність. 
Проведено екстрену операцію № 2: релапаротомію, 
розділення злук, ушивання перфорацій сліпої кишки. 
Особливості операції. Під час ревізії виявлено злуко-
ві зрощення петель голодної кишки на відстані 35 см 
від зв’язки Трейця, а також у ділянці ІЦК та навколо 
швів, накладених на сліпу кишку. Петлі тонкої кишки 
нижче перешкоди були в нормальному стані. Зро-
щення розділено. Під час проведення декомпресії 
кишкового вмісту в напрямку трансверзостоми, у 
трьох місцях на сліпій кишці виявлено мікроперфо-
рації, розміром 1–2 мм (у ділянці розділення подво-
єної кишки під час першої операції). Перфоративні 
отвори ушито. У післяопераційному періоді усклад-
нень не виявлено, дівчинка почувалася добре. Виді-
лення по стомі регулярні. Після виписки з клініки 
росла і розвивалася відповідно до віку.

За сімейними обставинами, наступний етап хі-
рургічного лікування проведено лише у віці 2 років. 
Операція №3: видалення дублюючої ПК з ректовес-
тибулярною норицею. Задньосагітальна аноректо-
пластика за Пеня. Особливості операції. Заднім 
 сагітальним доступом пошарово розкрито ретро-
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ректальний простір. Виділено саму дистальну части-
ну ПК, разом з анальним каналом, і відведено довер-
ху. Розкрито задню стінку дублюючої ПК, яка 
закінчувалась у вигляді нориці і відкривалась у вес-
тибулюм піхви. Зовні з’єднання обох кишок станови-
ло єдине ціле (розділяючих борозн не було). Дублю-
ючу ПК у дистальній частині разом із норицею 
виділено і відділено від основної. У місці їхнього зро-
щення вони мали одну повноцінну стінку. Тому від-
ділення дублюючої ПК проведено по підслизовому 
шарі, а серозном’язовий – відновлено вузловими 
швами. Видалено 12 см дублюючої ПК з проксималь-
ним рівнем резекції в черевній порожнині. Проведе-
но задньосагітальну аноректопластику за Пеня осно-
вної ПК. Анальний отвір сформовано в анатомічному 
місці, у центрі зовнішнього сфінктера. У післяопера-
ційному періоді проведено бужування до вікового 
бужа, ускладнень не виявлено.

Наступну операцію проведено у віці 2 років 6 мі-
сяців. Операція №4: серединна лапаротомія, резек-
ція і видалення лівої дублюючої ТК. Особливості 
операції. Проведено інтубацію основної ТК через 
анальний отвір. Діагностовано, що по брижовому 
краю розміщена повностінна ТК, а над нею, по те-
нії – дублююча, без брижі. Видалено 15 см дублюю-
чої ОК шляхом її десерезації, по лінії зрощення 
з основною, та проведено відновлення серозно-
м’язового шару вузловими швами. Проксимальні 
відділи подвоєної кишки (10 см – ПОК і низхідна 
кишка) у ділянці селезінкового кута не мали чіткої 
диференціації кишкових шарів і кровопостачання. 
Тому проведення адекватного їх розділення з фор-
муванням цілісної основної ТК було неможливим. 
Цей відділ видалено та закрито. Перебіг післяопера-
ційного періоду – без ускладнень.

Наступну пластичну операцію на ТК проведено 
у віці 2 років 9 місяців. Операція №5: лапаротомія, 
ліквідація стоми, формування трансверзо-сигмопо-
дібного анастомозу. Особливості операції. Лапаро-
томія з локального стомічного доступу. Виділено 
привідну ділянку ПОК і відвідну ділянку сигмопо-
дібної кишки, яка у 2,5 раза була вужчою за привід-
ну. Сформовано адаптаційний трансверзо-сигмопо-
дібний анастомоз. У післяопераційному періоді 
ускладнень не виявлено. Пасаж по ШКТ відновлено. 
Випорожнення самостійне до 3–5 разів на добу.

Протягом першого року, після останньої органо-
зберігаючої операції, дівчинка проходила курси реа-
білітації кожні 3 місяці. Під час контрольного огляду 
через 6 місяців та 1 рік виявлено, що дефекація від-
бувалася на горщик, позив відчувала, випорожнення 
самостійне, до 3 разів на добу, густе, кашоподібне. Не-

перетравленої їжі в калі батьки не відмічали. Калома-
зання епізодичне, і лише при рідкому калі. Утримую-
ча функція анальних сфінктерів задовільна.

У подальшому реабілітаційне консервативне ліку-
вання дитина проходила кожні 6 місяців. Враховуючи 
супутню природжену патологію сечостатевої систе-
ми, дівчинка постійно перебувала під спостережен-
ням дитячого уролога та гінеколога. Через відсутність 
клінічних порушень з боку асоційованих вад розви-
тку хірургічну корекцію вирішено не виконувати, за 
умови проведення контрольних оглядів.

За 10 років після закінчення етапного хірургічного 
лікування: стан дитини задовільний, психофізичний 
розвиток відповідає віку, соматичний статус – без осо-
бливостей. Позив на дефекацію є. Випорожнення са-
мостійні, від 1 до 4 разів на добу. Відмічається залеж-
ність консистенції калу від вживаної їжі, що, на нашу 
думку, більш обумовлене  постколектомічним синдро-
мом. Каломазання епізодичне, до дефекації, і тільки за 
наявності рідкого калу. У подальшому консультована 
дитячим гінекологом. Проведено пластику піхви – ви-
далення септального дефекту як завершальний етап 
етапного лікування. Консультована дитячим уроло-
гом – порушення виділення та утримання сечі не діа-
гностовано. Загальний результат хірургічної корекції 
в цієї пацієнтки оцінено як добрий.

За результатами контрольного огляду у віці 17 ро-
ків: випорожнення самостійне, від 1 до 2 разів на 
добу. Утримуюча функція анальних сфінктерів після 
проведення курсів реабілітаційного лікування по-
ліпшилася. Каломазання не відмічається. Позив на 
дефекацію має. Дані іригографії: контрастована уся 
ТК, гаустрація збережена. Праві відділи помірно 
розширені. Ліві відділи – за спастичним типом. ПК 
не розширена. Після самостійного випорожнення 
ОК – звільнилася від контрасту повністю. Анальний 
канал протяжністю до 35 мм. Оцінка стану конти-
ненції, яка проводилася за тестом Holschneider, – 
13 балів. Консультована урологом: сечовиділення 
вільне, безболісне, сечу утримує. Гострої патології з 
боку подвоєння уретри та сечового міхура за період 
спостереження не діагностовано. Рекомендовано 
контрольне ультразвукове дослідження нирок та 
сечового міхура 1 раз на 1 рік. Проходить обстежен-
ня в дитячого гінеколога: місячні регулярні. Відда-
лений результат хірургічного лікування добрий.

Обговорення
Подвоєння ШКТ зазвичай виявляється в неона-

тальному періоді або пізніше і, за даними літерату-
ри, у 67–80% випадків діагноз установлюється у віці 
до 2 років. За даними дослідників, до 2018 р. в англо-
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мовній літературі знайдено тільки 50 таких випад-
ків. Подвоєння ТК встановлено до операції 
у 38% (19/50) пацієнтів. Найчастішим помилковим 
діагнозом були пухлини або кісти, діагностовані 
у 40% (20/50) пацієнтів, а найчастішою ділянкою по-
двоєння – ПОК [27]. Також відмічено випадки, зо-
крема кістозного подвоєння, що перебігають без-
симптомно, і тоді така аномалія залишається не 
діагностованою до дорослого віку. Первинне хірур-
гічне лікування в таких пацієнтів зазвичай прово-
диться за наявності ускладнень: завороту, крово течі, 
інвагінації, перфорації та злоякісної трансформації, 
і в більшості випадків вада діагностується інтраопе-
раційно [5,16]. У нашому дослідженні цю аномалію 
запідозрено у віці 2 тижнів, а остаточний діагноз 
установлено в 1 місяць.

Патогенез подвоєння ТК досі до кінця не 
з’ясований. Термін «caudal duplication syndrome» 
(синдром каудальної дуплікації) описаний 
А. Dominguez та співавт. у 1993 р. і використовується 
для опису зв’язку між подвоєнням задньої кишки, 
статевих органів і вадами розвитку спинного мозку 
та хребців. При цьому дівчатка за частотою аномалії 
переважають хлопчиків – у співвідношенні 2:1 [13]. 
Існують різні теорії виникнення такого синдрому. 
Серед них – неповне відокремлення моновулярних 
близнюків; пошкодження каудальної клітинної маси, 
до 23–25 діб розвитку ембріона; аномальне приляган-
ня між ектодермою та ентодермою. Дотепер жодна з 
теорій не може повністю пояснити усі типи подво-
єння ШКТ, через те що в його формуванні можуть 
брати участь багато різних факторів [9,19,23].

В історичному плані про перший випадок подво-
єння товстої кишки повідомив Suppiger у 1876 р. 
[3,18]. Дівчинка мала повну дуплікацію ТК з двома 
анусами і з одним ІЦК та одним червоподібним від-
ростком. Вона померла у віці 1 рік 9 місяців від киш-
кової непрохідності.

Щодо класифікації, то з плином часу та накопи-
ченням досвіду хірургічного лікування цієї аномалії, 
вона змінювалася і доповнювалася.

R.I. Macpherson та співавт. [27] у 1969 р. описали 
подвоєння ТК як: тип I – прості кісти; тип II – дивер-
тикули; тип III – тубулярне подвоєння ТК. J.J. Kottra 
і W.J. Doodds [11] у 1971 р., описуючи дуплікацію ТК 
з окремою брижею і кровопостачанням, уперше 
вжили термін «Loop duplication» (дублювання пет-
лі). Вони зазначили, що дотепер повідомлення про 
цей тип вади були лише для тонкої кишки. Також ці 
автори запропонували власну класифікацію на 
основі аномалії ТК, клінічних симптомів та 
пов’язаних із ними аномалій сечостатевої системи 

[11]. Згідно з цією класифікацією, наш варіант ано-
малії відноситься до Типу ІІ Б. D.K. Yousefzadh та 
співавт. [28] у 1983 р. повідомили про 3 власні ви-
падки подвоєння ТК та 54, що описані в англомов-
ній літературі. Більшість із них різнилися за варіан-
том дуплікації ТК, сечостатевих органів і наявності 
інших супутніх вад розвитку. Автори запропонува-
ли терміни для однієї з них, як «proper» (власна), що 
закінчується анальним отвором на промежині, а для 
іншої – «duplication colon» (дублююча ТК) та описа-
ли 5 їх варіантів. М. Kothari та співавт. [10] у 2015 р. 
також зазначили, що в більшості випадків повного 
тубулярного подвоєння ТК дистальний відділ осно-
вної ПК закінчується нормально розташованим 
анусом, а дубльованої – вестибулярною, вульварною 
або вагінальною норицею. Вони запропонували ви-
користовувати єдину термінологію. Термін «hindgut 
duplication» (дуплікація задньої кишки) вживали 
лише тоді, коли дублювання ембріологічно включає 
задню кишку, тобто за межами дистальної половини 
ПОК, а «total colon or complete colon duplication» (по-
вна дуплікація ТК) – до дублювання, яке включає 
чотири або більше сегментів кишки, без залучення 
клубової. Дуплікацію ТК і клубової кишки слід опи-
сувати терміном «tubular duplication of colon and 
terminal ileum» (тубулярна дуплікація ТК і термі-
нальної клубової кишки). Інші кістозні, сегментарні 
та трубчасті подвоєння слід позначати залученим 
сегментом. На основі вивчення власних спостере-
жень та повідомлень у літературі ці автори запропо-
нували класифікацію, що ґрунтувалася на наявнос-
ті або відсутності розміщення ануса основної кишки 
та варіанта дублюючої ПК [10]. Ця класифікація є 
простою, зрозумілою і включає усі можливі варіан-
ти, а також дає змогу діагностувати тип анатомічно-
го розташування та пов’язані з ним аномалії. Згідно 
з цією класифікацією, наш варіант аномалії відно-
ситься до Групи 1, А1.

Існує багато способів хірургічного лікування ду-
плікації ТК: за допомогою лапаротомії або з вико-
ристанням мініінвазивних методик [24,25]. Перше 
повідомлення про хірургічне лікування цієї аномалії 
описав Riedel у 1900 р. [10,28]. Він розділив перего-
родку між двома ПК, а також тканини між анальни-
ми отворами та реконструював промежину. Описа-
на також методика A. Brunschwig та співавт. у 
1948 р., при якій автори виконали бічний анастомоз 
між двома сигмоподібними кишками, а нижче анас-
томозу розділили дистальні відділи та залишили 
кишковий мішок для відходження слизу через но-
рицю. Подібна техніка використана і у випадку, опи-
саному у 2005 р. U. Sarpel та співавт. [21]. S. Yucesan 
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та співавт. [29] у 1986 р. повідомили про метод, при 
якому норицевий хід висікали знизу і створювали 
великий анастомоз між дублюючою і основною ТК. 
N. Kaur та співавт. [7] у 2004 р. також запропонували 
створити широкий анастомоз, до 8 см, між двома 
сигмоподібними ПК, не нижче можливого висічен-
ня нориці знизу, при цьому в пацієнтки відмічали 
рецидив ректовагінальної нориці. М. Kothari та 
 співавт. [10] у 2015 р. використали такі ж принципи, 
що описані McРherson та співавт. у 1969 р., та про-
вели формування анастомозу між подвоєною сиг-
моподібною кишкою і застосували демукозацію 
нижнього сегмента дублюючої кишки. S.C. Gopal та 
співавт. у 1997 р. [4] описали випадок лікування 
хлопчика з подвоєнням ТК та брижі, окрім дисталь-
ного відділу ПК. Йому провели повне видалення 
дублюючої кишки без порушення основної.

Ще про один клінічний випадок повідомили 
A.A. AbouZeid та співавт. [1]. у 2019 р. Це була 2-річ-
на дівчинка з повним подвоєнням ТК, у якої в нео-
натальному періоді провели первинну мінімальну 
сагітальну аноректопластику (без колостоми) з при-
воду ректопромежинної нориці. У подальшому в 
дитини відмітили виділення калу через піхву. Це 
розцінили як ятрогенну ректовестибулярну нори-
цю. Анус у неї розміщувався в анатомічному місці, 
вікового діаметра. Однак діагностували неглибокий 
урогенітальний синус у вестибулюм піхви з її пере-
тинкою. Після натискання на нижню частину живо-
та з нього виділявся кал. Рекомендували виведення 
колостоми. Під час операції діагностували подвоєну 
ТК, що мала загальну брижу. Сформували подвійні 
колостоми на ліві відділи ОК. Перед радикальною 
операцією провели рентгенконтрасте дослідження 
ТК та магнітно-резонансну томографію органів ма-
лого таза. Підтвердили повне подвоєння ТК: осно-
вна кишка закінчувалася неоанусом, а дублююча – 
ректовагінальною норицею. Супутніх аномалій 
хребта та малого тазу не виявили. Пацієнтці про-
вели етапне лікування: видалення дистального від-
ділу дублюючої ТК і ПК з норицею (шляхом демуко-
зації), з подальшим серозно-м’язовим закриттям. 
Наступним етапом сформували анастомоз між про-
ксимальним відділом дублюючої ТК і збереженим 
дистальним відділом основної, у формі літери Y. 
Перед цим автори перетворили привідну подвоєну 
ОК в один широкий просвіт із застосуванням сте-
плерного розсічення дистальної її стінки, довжиною 
7 см (обмежена септотомія). Післяопераційний пе-
ріод – без ускладнень. За результатами спостережен-
ня протягом 3 років у дитини відмічали задовільний 
функціональний результат в утриманні калу та сечі, 

але були закрепи, що потребувало застосування 
проносних засобів. Про функціональний стан тов-
стої кишки в подальшому автори не повідомляли.

R. Perveen та I. Jester [16] у 2022 р. повідомили про 
власний випадок лікування дівчинки з цією анома-
лією. Після народження в дитини не було природже-
них аномалій, у віці 12 годин її виписали з місцевої 
лікарні. Дитину повторно госпіталізували до хірур-
гічного відділення через 22 години зі скаргами на 
виділення калу через піхву. При цьому був нормаль-
но сформований анальний отвір та самостійна де-
фекація. За даними ультразвукового дослідження 
нирок і хребта, а також ехокардіографії серця ано-
малій не виявили. Під час етапного хірургічного 
лікування (формування сигмостоми) діагностували 
подвоєння ТК і вивели подвійні колостоми. Перед 
радикальною операцією, у віці 10 місяців, за даними 
рентгенконтрастного дослідження підтвердили по-
вне тубулярне подвоєння ТК із ректовестибулярною 
норицею. Під час проведення наступного етапу хі-
рургічного лікування автори виконали повне розді-
лення загальної стінки дублюючої і основної ТК за 
допомогою лінійного степлера. У подальшому ді-
вчинці виконали задньосагітальну аноректопласти-
ку за Пеня. Під час закриття стоми діагностували 
зрощення дистальної перегородки, яке повторно 
розділили. За результатами контрольного огляду, у 
віці 18 місяців, у пацієнтки виявили поганий при-
ріст маси тіла, закрепи та нетримання сечі. За дани-
ми магнітно-резонансної томографії в дівчинки у 
віці 3 років діагностували природжену аномалію 
хребта. Корекцію закрепів проводили за допомогою 
проносних засобів, але в подальшому це було не-
ефективно. За даними контрастного дослідження 
діагностували виражене розширення ПК, з нор-
мальним діаметром проксимальних відділів ТК. 
У віці 3,5 років дитині виконали antegrade continence 
enema (операція Мелоуна), яка допомогла поліпши-
ти випорожнення кишечника. Наразі дитині майже 
10 років. Постійно перебуває під нейрохірургічним 
наглядом (щодо аномалії хребта), але хірургічної 
корекції не потребує. Проаналізувавши власні спо-
стереження та дані літератури, ці автори об’єднали 
і описали переваги та ризики різних методик хірур-
гічної корекції, які застосовуються за подвоєння ТК 
дотепер [16] і які ми цілком підтримуємо.

Серед них: 1) розсічення загальної стінки, для 
отримання єдиного ширшого просвіту (це зберігає 
довжину кишки та запобігає виникненню постколек-
томічного синдрому, при видаленні великих ділянок; 
можна використовувати, якщо уражена більша час-
тина ТК і є загальне кровопостачання між дублюю-
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чою та основною; проте методика підвищує ризик 
таких ускладнень, як кровотеча з будь-якої ектопова-
ної ділянки слизової оболонки та пов’язане з цим зло-
якісне новоутворення); 2) резекція лише дублюючого 
відділу (використовується, якщо чітко визначається 
подвоєний відділ ТК, а дублююча і основна мають 
окреме кровопостачання; проте існує ризик видален-
ня нормальної ТК або порушення її кровопостачан-
ня, за умови, якщо дублюючий просвіт чітко не іден-
тифікується); 3) резекція обох ділянок ТК, основної 
та дублюючої, у місці подвоєння, при сегментарному 
(короткому) ураженні частини ТК; проте можливий 
розвиток постколектомічного синдрому в разі вида-
лення великої частини ТК та імовірні пов’язані з ним 
ускладнення); 4) мукозектомія – висічення слизової 
оболонки, зі збереженням м’язового та серозного ша-
рів (запобігає великій резекції кишки та виникненню 
виразок і кровотечі, за наявності ділянок ектопованої 
слизової оболонки; використовується в разі підозри 
на ектопію слизової оболонки, якщо неможлива ре-
зекція цього сегмента, через загальне кровопостачан-
ня обох кишок, але необхідно видалити дублюючу; 
недоліком методу є неможливість розширити звуже-
ний просвіт ТК).

Висновки
Подвоєння ТК є рідкісною, складною аномалією 

розвитку як у плані діагностики, так і у виборі ліку-
вання, особливо при анатомічно правильно сфор-
мованому задньому проході основної кишки та ано-
ректальній аномалії дублюючої кишки з норицею 
у сечостатеву систему. Це потребує ретельного 
комплексного обстеження для діагностики асоційо-
ваних вад розвитку.

Хірургічне лікування цієї патології потребує ди-
ференційованого підходу в кожного пацієнта. Голо-
вним завданням є повне видалення дублюючої киш-
ки, з  максимальним збереженням анатомічної 
цілісності основної і адекватним її кровопостачан-
ням. Застосування відомих способів корекції або 
їхніх комбінацій може бути ідеальним варіантом 
у кожного пацієнта.

У післяопераційному періоді пацієнти обо в’яз-
ково потребують постійного контролю і проведення 
реабілітаційного лікування: на 1-му році – кожні 
3 місяці, а в подальшому – кожні 6 місяців. Це дає 
змогу нормалізувати моторику сформованої осно-
вної ТК і утримуючу функцію анального сфінктер-
ного апарату, що, своєю чергою, поліпшує віддале-
ний функціональний результат лікування.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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