
�� �������	
�		
���
����������������������������������	� �	��

Клінічний випадок

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

!"#�$�%�&&�'		$��'	&���'	%��
�($�$'		���'		&�
'	��'	&����

О.К. Слєпов1, О.В. Передерій2, Н.Я. Скрипченко2, В.В. Коцовський2, О.П. Гладишко2, 
Г.О. Гребініченко2

Перший прижиттєвий випадок діагностики 
і лікування гігантської тератоми крижово-

куприкової ділянки, яка переважала масу тіла 
новонародженого в 1,5 раза

1Центр неонатальної хірургії вад розвитку та їх реабілітації ДУ «Інститут педіатрії 
акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України», м. Київ 

2ДУ «Інститут педіатрії акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН 
України», м. Київ

Paediatric Surgery(Ukraine).2023.3(80):92-99; doi 10.15574/PS.2023.80.92

For ����������������	�
���
���������
������������������������	������������������

�����������������
���!"!#$��%���&����������	�����������&����'����������
�����*�����&���'�����������*���&���������������'����������+������,����������������+��'����&�����+��������6�<���*����
�����������=�'�����>������$��#�?"$@�A!BAA��
doi: 10.15574/PS.2023.80.92.

Мета – на основі клінічного випадку проаналізувати і описати досвід прижиттєвої перинатальної діа-
гностики і лікування гігантської терато-дермоїдної пухлини крижово-куприкової ділянки, яка в 1,5 раза 
переважала масу новонародженої дитини.

Клінічний випадок. Наведено унікальний клінічний випадок гігантської тератоми крижово-куприкової 
ділянки (ККТ), що переважала вагу новонародженої дитини в 1,5 раза. Описано особливості перинаталь-
ного супроводу, гіпоксично-ішемічного ураження внутрішніх органів, а також хірургічного втручання за 
гігантської ККТ у недоношеної маловагової новонародженої дитини, які є важливими елементами оптимі-
зації лікування дітей із цією життєзагрожувальною патологією.

Висновок. У діагностиці та лікуванні гігантських ККТ у плодів та новонароджених дітей необхідний 
науково обґрунтований перинатальний їхній супровід, який включає ранню (до 22 тижнів гестації) прена-
тальну діагностику, раціональну тактику ведення вагітності, диспансеризацію плода, розродження шляхом 
кесаревого розтину, постнатальну діагностику та раннє (протягом 1 доби) екстрене радикальне видалення 
пухлини.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: гігантська тератома крижово-куприкової ділянки, перинатальна діагностика, плід, ново-
народжена дитина, гіпоксично-ішемічне ураження внутрішніх органів.
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Вступ
Тератома крижово-куприкової ділянки (ККТ) – 

рідкісна природжена вада розвитку новонародже-
них, що зустрічається з частотою 1 на 20 000–40 000 
[18,19]. У статевій структурі переважають дівчатка 
у співвідношенні від 3:1 – [1] до 5,6:1 – [2].

Це – ембріональна пухлина, що складається з тка-
нин, які походять із трьох зародкових листків (екто-
дерми, ентодерми та мезодерми). Найчастіше зустрі-
чаються терато-дермоїдні пу хлини (ТДП) 
крижово-куприкової ділянки. До інших типових 
локалізацій ККТ належать: гонади, межистіння, го-
лова та шия, перикард і заочеревинний простір [3,4].

Ці пухлини в новонароджених є досить агресив-
ними, зі значним відсотком незрілих, потенційно 
злоякісних форм [18]. Перинатальна та неонатальна 
смертність особливо зростає за ускладнених ККТ, 
які супроводжуються розривами оболонок пухлини 
з масивною кровотечею, серцевою недостатністю, 
водянкою плода, а також у недоношених дітей [5]. За 
гігантських ТДП плода, які конкурують із його ма-
сою або більші за неї зазвичай відбувається вну-
трішньоутробна загибель плода, унаслідок серцевої 
недостатності [9].

Наводимо унікальний випадок прижиттєвої діа-
гностики та лікування гігантської ТДП крижово-ку-
прикової ділянки, яка в 1,5 раза переважала масу 
тіла новонародженої дитини. Подібних випадків 
у світовій літературі дотепер не описано.

Мета дослідження – проаналізувати і описати 
досвід прижиттєвої перинатальної діагностики і 
лікування гігантської ТДП крижово-куприкової 

ділянки, яка в 1,5 раза переважала масу новонаро-
дженої дитини.

Клінічний випадок
Діагноз ККТ І типу у плода встановлено шляхом 

пренатального ультразвукового дослідження (УЗД) 
вагітної у терміні 22 тижнів гестації. Проведено ан-
тенатальну диспансеризацію плода перинатальним 
консиліумом у складі спеціаліста пренатального 
УЗД, дитячого хірурга, акушера-гінеколога.

Вагітна жінка віком 35 років, 3-тя вагітність, по-
передні пологи – шляхом кесаревого розтину (живі 
новонароджені з масою тіла 4270 г і 3820 г, відповід-
но). В умовах відділення медицини плода ДУ «ІПАГ 
імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України» 
двічі проведено пренатальне УЗД у терміні гестації 
22 тижні і 34–35 тижнів (табл. 1). Під час повторно-
го УЗД виявлено, що ККТ у плода набула гігант-
ських розмірів, відповідала І типу, мала солідно-кіс-
тозну с трукт у ру та живлячу с удину,  що 
локалізувалася під куприком (рис. 1, 2). У зв’язку 
з прогресуючим ростом пухлини та значним бага-
товоддям, вагітну госпіталізовано в акушерську 
клініку «ІПАГ імені академіка О.М. Лук’янової 
НАМН України», у терміні 35 тижнів гестації з ме-
тою дострокового розродження.

У зв’язку з початком пологової діяльності жінці про-
ведено достроковий екстрений кесарів розтин у термі-
ні 36 тижнів гестації. Розродження виконано у присут-
ності бригади дитячих хірургів та реаніматологів.

Передчасно народжена дівчинка з дуже малою 
масою тіла – 4270 г (зважаючи на вагу пухлини – 
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2500 г), довжина тіла – 43 см, обвід голови – 29,5 см, 
а обвід грудної клітки – 25 см. Оцінка за шкалою Ап-
гар – 2/3 бали. Дитина народжена в стані асфіксії 
тяжкого ступеня, з відсутністю самостійного крику, 
з тотальним ціанозом шкіри і видимих слизових 
оболонок, гіпотонією, глухістю серцевих тонів; із 
лінійними глибокими розривами оболонок пухлини 
і профузною кровотечею.

З перших секунд життя: інтубація трахеї та штуч-
на вентиляція легень (ШВЛ), катетеризація двох 
периферичних вен, шлунка, сечового міхура, визна-
чення групи крові та Rh-фактора. У крижово-купри-
ковій ділянці візуалізується гігантська пухлина роз-
міром: 200×180×150 мм, із нерівною поверхнею, 
ціанотично-багряного кольору, напружена, пере-
важно солідної структури (при діафаноскопії – зна-

чного кістозного компонента не виявлено) (рис. 3). 
Оболонка тератоми – за типом «пергаментного па-
перу», на передньо-нижній її поверхні – 3 лінійні 
глибокі розриви оболонок. Найбільший – довжиною 
до 12 см, із профузною кровотечею, яку складно зу-
пинити. В умовах акушерської операційної крово-
течу зупинено шляхом накладення гемостатичних 
швів та одноіменної губки.

Проведено декомпресійну пункцію кісти терато-
ми, отримано до 14 мл геморагічного вмісту з рівнем 
гемоглобіну (Hb) 35 г/л. У зв’язку з гострою крово-
втратою (Hb – 30 г/л) проведено пряме переливання 
одногрупної крові від донора, шляхом внутрішньо-
венного (в/в) струминного її введення (60,0 мл). Піс-
ля зупинки кровотечі і відносної стабілізації стану, 
через 30 хв після народження, дитину в умовах тран-
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спортного кювезу і ШВЛ доставлено до відділення 
дитячої реанімації та інтенсивної терапії. У зв’язку 
з відновленням кровотечі проведено повторний хі-
рургічний гемостаз із накладанням давлячої 
пов’язки (рис. 4). Катетеризовано нижню порожнис-
ту вену шляхом секції vena saphena magna dextra.

Паралельно з інтенсивною терапією дитину 
обстежено згідно з діагностичного постнатального 
алгоритму, розробленого в клініці (табл. 2). Він 
включав комплекс інструментальних і лабораторних 
досліджень новонародженого, а саме: оглядову 
цифрову Rö-графію (органів грудної клітки (ОГК), 
черевної порожнини (ОЧП), пухлини); УЗД 
(пухлини, ОЧП і заочеревинного простору), 
ехокардіографію (ЕхоКГ), нейросонографію (НСГ)); 
діафаноскопію пухлини; цитологічне дослідження 
пунктат у, визначення альфа-фетопротеїну 
сироватки крові (табл. 2).

За даними досліджень, у дитини виразні наслідки 
тяжкої внутрішньоутробної гіпоксії: тяжкі гіпоксич-
но-ішемічні ураження нирок, головного мозку та 
серця. Наявність ускладненої гігантської тератоми 
крижово-куприкової ділянки з розривом її оболо-
нок було абсолютним показанням до ургентного 
хірургічного лікування. У першу добу життя, через 
22 год після народження дитини, проведено екстре-
ну операцію: радикальне видалення гігантської 
ускладненої ТДП крижово-куприкової ділянки (хі-
рург – проф. Слєпов О.К.).

Особливості операції. Розріз – поперечний, оги-
наючий, по верхньому полюсу пухлини, над про-

єкцією крижово-куприкового переходу. Розсічено 
м’які тканини до куприка. Останній мобілізовано 
(рис. 6) і виконано його резекцію. Проведено девас-
куляризацію пухлини шляхом цілеспрямованої 
локальної мобілізації, перев’язки, прошивання та 
пересічення arteria та vena teratomae (рис. 7). Під 
контролем ендоректально введеної трубки пухли-
ну відділено від прямої кишки і прилеглих тканин 
із наступною її радикальною резекцією єдиним 
блоком у межах здорових тканин. Розмір видаленої 
пухлини: 200×190×160 мм, вага – 2500 г (маса дити-
ни – 1700 г). Відновлено анатомічну структуру 
м’язового апарату тазового дна та прямої кишки. 
Післяопераційну рану дреновано двома гумовими 
стрічками. Пластика шкірного дефекту вузловими 
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швами (рис. 9). Час етапу операції (резекції пухли-
ни) – 40 хв.

Макропрепарат видаленої пухлини (рис. 8). На 
розрізі пухлини виявлено множинні солідні вузли, 
дрібні кісти, заповнені рідиною геморагічного ха-
рактеру, судини, хрящі, слиз. Розмір макропрепара-
ту ККТ – 200×190×160 мм.

Патоморфологія пухлини: незріла тератоїдна 
пухлина, ектодермальний компонент якої представ-
лений багатошаровим плоским епітелієм, пошире-

ними ділянками нейроглії, з ділянками незрілого 
нейроектодермального компонента. Мезодермаль-
ний компонент представлений незрілою хрящовою 
тканиною; ентодермальний – епітелієм бронхіаль-
ного та кишкового типу, з численним некрозом тка-
нин пухлини.

Перебіг післяопераційного періоду – вкрай тяж-
кий. З першої післяопераційної доби прояви гострої 
ниркової недостатності були у вигляді олігоанурії. 
Прогресивне погіршення показників функції нирок 

Таблиця 2
Діагностичний алгоритм і результати обстеження новонародженого з гігантською ККТ
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(підвищення сечовини – до 22,0 мкмоль/л, креати-
ніну – до 300,0 мкмоль/л, К+ – до 9,5 ммоль/л, ану-
рія) вимагало встановлення перитонеального дре-
нажу з наступним проведенням перитонеального 
діалізу. Діаліз проводився під постійним контролем 
біохімічних показників та електролітів крові. За-
гальний стан дитини залишався вкрай тяжким і по-
ступово погіршувався за рахунок розвитку поліор-
ганної недостатності. Свідомість була відсутня, 
зіниці розширені, реакція на світло – негативна, від-
мічалися тонічні судоми. На НСГ візуалізувалося 
значне зниження швидкості кровотоку в артеріях 
головного мозку. Дитина перебувала на ШВЛ, гемо-
динаміка підтримувалася симпатоміметиками 
2 препарати – добутамін і дофамін), цілодобово за 
схемою проводився перитонеальний діаліз, що дало 
змогу стабілізувати рівні креатиніну, сечовини та 
К+. За необхідності корекції Hb та загального білка 
(альбуміну) проводилась інфузія еритроцитарної 
маси та альбуміну (20%). Загоєння післяопераційної 
рани первинне (рис. 10). На 34-ту післяопераційну 
добу зберігалась анурія та відмічалося наростання 
гемодинамічної та респіраторної нестабільності, що 
спонукало до збільшення доз симпатоміметиків до 
максимальних значень, переведення на високочас-
тотну осциляторну (ВЧО) ШВЛ.

На 37-му післяопераційну добу різко знизилася 
сатурація до 50% на тлі вентиляції, у режимі ВЧО 
ШВЛ 100% О2, а також нестабільна гемодинаміка 
(зниження середнього артеріального тиску до 24 мм 
рт. ст.), брадикардія – 65 уд./хв із прогресивним зни-
женням частоти серцевих скорочень. Розпочато ре-
анімаційні заходи: вентиляція мішком Амбу (100% 
киснем), непрямий масаж серця з частотою 
120 компресій/хвилину з одночасним введенням 
адреналіну в дозі 10 мкг/кг кожні 3–5 хв. На тлі реа-

німаційних заходів упродовж 40 хв відновлення сер-
цевого ритму не спостерігалося, на ЕКГ-моніторі – 
асистолія. Констатовано біологічну смерть.

За даними аутопсії відмічено виразні наслідки гі-
поксично-ішемічного ураження внутрішніх органів 
і особливо головного мозку та нирок: тотальна це-
ребральна лейкомаляція, без диференціації струк-
тур головного мозку (рис. 11) і дистрофічно-дегене-
ративні зміни усіх структурних елементів нирок.

Дискусія
Плоди з ККТ мають надзвичайно високий ризик 

перинатальних ускладнень, а смертність здебільшого 
пов’язана з внутрішньоутробною загибеллю плода 
[7]. За даними більшості авторів, смертність пацієнтів 
із пренатально діагностованими ККТ коливається в 
межах від 30% до 50% [8,14]. У разі значного багато-
воддя чи серцевої недостатності, у терміні до 37 тиж-
ня гестації, антенатальна смертність сягає 100% [9]. 
Ріст пухлини >150 cм3/тиж. – ключовий негативний 
прогностичний фактор, що є показанням до феталь-
ного хірургічного втручання [12]. У конкретному 
клінічному випадку пухлина об’ємом 40,2 cм3 діа-
гностована на 22-му тижні гестації. Враховуючи ма-
лий розмір пухлини (42×43 мм), прийнято рішення 
щодо збереження вагітності. За даними диспансерно-
го спостереження, на 34–35-му тижні гестації, вияв-
лено різке збільшення розміру пу хлини 
(176×162×200 мм). Об’єм пухлини збільшився у 
74 рази – до 2984 cм3, проте термін гестації занадто 
пізній для переривання вагітності. Середній темп 
збільшення ККТ – 267,6 cм3/тиж., що в 1,8 раза пере-
вищує показник негативного прогнозу. На додаток до 
надзвичайно швидкого темпу пухлинного росту кон-
статовано значне багатоводдя. Ці фактори в сукуп-
ності є предикторами 100-відсоткової ймовірності 
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антенатальної загибелі плода в конкретному випадку. 
За даними провідних дослідників, якщо фетальний 
розмір і маса ККТ конкурують або більші за вагу пло-
да, то, як правило, відмічається його антенатальна 
загибель [12]. Унікальність наведеного клінічного ви-
падку в тому, що плід вижив, хоча його маса була 
в 1,5 раза меншою за пухлину, а новонародженому 
з цією патологією проведено прижиттєві діагностику 
і лікування.

Інтранатальна та постнатальна смертність ново-
народжених із ККТ пов’язана з акушерськими 
ускладненнями (розрив пухлини, дистоція плода, 
передчасні пологи) та наслідками патологічного 
впливу тератоми на плід [10,16]. Описаний випадок 
спонтанного розриву ККТ in utero [10]. До того ж, 
вагінальні пологи можуть стати причиною обструк-
ції пологових шляхів плодом із гігантською ККТ 
[16]. Передчасна пологова діяльність, спричинена 
розтягненням матки внаслідок тиску пухлиною, у 
поєднанні з багатоводдям, мали місце в нашому клі-
нічному випадку. Жінці проведено достроковий 
екстрений кесарів розтин у терміні 36 тижнів геста-
ції. Відмічалася травматизація ККТ при розроджен-
ні, спричинена гігантськими розмірами пухлини та 
структурними особливостями ККТ (оболонка за 
типом «пергаментного паперу» в поєднанні з кри-
тично низькою щільністю тканин тератоми).

Хронічний патологічний вплив пухлини на плід 
описує теорія «Foetus in foetu», Meckel (1800), згідно 
з якою, тератома розвивається як паразитичний сі-
амський близнюк, що «обкрадає» плід та формуєть-
ся внаслідок порушення диференціації тотипотент-
них клітин [13]. У нашому випадку «обкрадання» 

сягало критичних показників, вага ККТ переважала 
вагу новонародженої в 1,5 раза, а після видалення 
пухлини вага дитини була усього 1700 г, що мало 
критичні наслідки. Патологічний вплив тератоми, 
особливо гігантських розмірів, на серцево-судинну 
систему плода є основним фактором антенатальної 
смертності внаслідок серцевої недостатності та во-
дянки плода [9]. Ключову роль у патогенезі вищезаз-
начених ускладнень відіграє артеріовенозне шунту-
вання, адже ККТ  – це велика артеріовенозна 
мальформація, так звана «судинна пастка», що «об-
крадає» плаценту через arteria sacralis media (a. 
taratomae) та колатералі [9]. Шунтування, депону-
вання крові та крововиливи в пухлину спричиняють 
фетальну гіпоксію гемічного генезу (хронічну ане-
мію), типовими ускладненнями якої є: гіпоксичне 
ураження центральної нервової системи (лейкома-
ляція), гостре ураження нирок та гіпоксичне ура-
ження міокарда [11,15,17]. У нашому клінічному 
випадку відмічалося поєднання гострої анемії, уна-
слідок розриву оболонок ККТ із профузною крово-
течею, та хронічної анемії, як результату артеріо-ве-
нозного шунтування та депонування крові. За 
даними постнатального УЗД виявлялися порушення 
ниркової гемодинаміки, ознаки гіпоксично-ішеміч-
ної кардіоміопатії та серцевої недостатності, набря-
ку головного мозку. Клінічно спостерігалася оліго-
урія з подальшою анурією, серцева недостатність, 
що в подальшому прогресували в поліорганну недо-
статність. За результатами аутопсії виявлено тоталь-
ну церебральну лейкомаляцію, дистрофічно-деге-
неративні зміни нирок та інших органів, що прямо 
корелювало з клінічними проявами.
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Обкрадання кровоносного русла плода призвело 
до критичних гіпоксично-ішемічних уражень вну-
трішніх органів. Виконане радикальне екстрене хі-
рургічне втручання в першу добу життя дещо стабі-
лізувало стан новонародженої дитини, але наслідки 
фетальної гіпоксії призвели до незворотних фаталь-
них змін внутрішніх органів і загибелі дитини.

Висновки
Наведений унікальний клінічний випадок є пер-

шим прижиттєвим досвідом діагностики та лікуван-
ня гігантської ККТ, яка переважала масу тіла ново-
народженого в 1,5 раза.

Описаний феномен обкрадання пухлиною крово-
носного русла плода відіграє провідну роль у патоге-
нетичних, патофізіологічних і патолого-анатомічних 
механізмах впливу гігантської ККТ на плід, особливо 
на серцево-судинну систему, головний мозок, нирки, 
що потребує комплексного диференційного підходу 
за діагностики та лікування новонароджених паці-
єнтів із цією критичною патологією.

На наше переконання, майбутнє, за діагностики та 
лікування гігантських ККТ у плодів та новонародже-
них дітей, належить науково обґрунтованому пери-
натальному їхньому супроводу, який включає ранню 
(до 22 тижнів гестації) пренатальну діагностику, ра-
ціональну тактику ведення вагітності, диспансериза-
цію плода, розродження шляхом кесаревого розтину, 
постнатальну діагностику та раннє (протягом першої 
доби) екстрене радикальне видалення пухлини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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