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Одеса 2022
Конкретні цілі:

1.Засвоїти перелік вроджених вад розвитку, які є причиною кишкової непрохідності та вад розвитку передньої черевної стінки, крипторхізму.

2. Розпізнати основні клінічні прояви всіх видів вродженої кишкової непрохідності, грижі пупкового канатику, гастрошизиса, пупкової та пахвинної грижі, крипторхізма.

3. Визначити основні причини, що викликають природжений пілоростеноз, мегадуоденум, неврогенний ілеус, хворобу Гіршпрунга, синдром Ледда, атрезії, стенози, подвоєння та інші  аномалії які спричиняють непрохідність. Причини гриж передньої черевної стінки, крипторхізма.

4. Провести диференційну діагностику природженої кишкової непрохідності, в залежності від причин виникнення, тривалості захворювання, з іншими соматичними та хірургічними захворюваннями, які супроводжуються  синдромом болю, блювоти та гемодінамічних розладів.

5. Інтерпретувати допоміжні методи дослідження: УЗД, зондування шлунка, рентгенологічне та ректальне дослідження,  уведення газовідвідної трубки, постановка очисної клізми, лабораторні та біохімічні показники.

6. Продемонструвати методики збору анамнеза, обстеження хворого з природженою непрохідністю кишок, зондування стравоходу та шлунка, пальцьового ректального дослідження, розпізнати та систематизувати симптоми, дані рентгенологічного дослідження з контрастною водорозчинною речовиною та за методом Вангенстина.

7. Проаналізувати причинно-наслідкові зв’язки виникнення природженої кишкової непрохідності у окремих хворих, обґрунтувати та сформулювати попередній клінічний діагноз.

8. Розробити алгоритм дії лікаря при вродженому пілоростенозі, високої та низької природженої непрохідності, гострій формі хвороби Гіршпрунга, атрезії ануса та синдромі Ледда. Тактика при грижах передньої черевної стінки, крипторхізмі.

9. Узагальнити основні принципи лікування вад розвитку, які супроводжуються природженою кишковою непрохідністю та визначити показання до оперативного методу лікування. Хірургічне лікування гриж, крипторхізма.

Вади розвитку стравоходу.

Вади розвитку й захворювання стравоходу проявляються в різному віці від періоду новонародженості до більш старшого віку. Основним синдромом у клінічній картині є синдром дихальної недостатності, обумовлений аспіираційним синдромом. Найбільш частими вадами розвитку й захворюваннями стравоходу є наступні (рис.3.2.1.):

Атрезія стравоходу

Атрезія стравоходу – важка вада розвитку, при якій верхній відрізок стравоходу закінчується сліпо. Нижній відрізок органа найчастіше сполучається із трахеєю. Часто атрезія стравоходу сполучається з іншими вадами розвитку – уродженими вадами серця, шлунково-кишкового тракту, сечостатевої системи й ін. В 5% випадків атрезія стравоходу зустрічається при хромосомних хворобах. Популяційна частота – 0,3:1000. Комбінація чоловічої й жіновий статі – 1:1.

Розвиток вади пов'язаний з порушеннями в ранніх стадіях ембріогенезу. Відомо, що трахея й стравохід виникають із одного зачатка – головного кінця передньої кишки. На самих ранніх стадіях трахея широко повідомляється зі стравоходом. Їхній поділ відбувається на 4-5 тижні ембріогенезу. При невідповідності напрямку й швидкості росту трахеї й стравоходу, а також процесів вакуолизации в солідній стадії, яку стравохід проходить разом з іншими утвореннями кишкової трубки в строки від 20 до 40 дня, можливий розвиток атрезії стравоходу. З анамнезу вагітності типовими є многоводдя й погроза викидня в першому триместрі.



                                                                                                                                                         

                                                                                                                                                             


















Рис.3.2.1.Вади розвитку й захворювання стравоходу.

Анатомічні форми атрезії стравоходу бувають як без повідомлення із трахеєю (повна відсутність просвіту, аплазія стравоходу), так і із трахеостровохідною норицею.

Класифікація

На підставі анатомічних варіантів розрізняють шість типів атрезії стравоходу : 

а) – повна відсутність стравоходу ; замість нього існує сполучнотканинний тяж;

б) – стравохід утворює два ізольовані сліпі мішки;

в) – верхній відрізок стравоходу кінчається сліпо, нижній з'єднаний норицевим ходом із трахеєю вище  її біфуркації;

г) – верхній відрізок стравоходу кінчається сліпо, нижній з'єднаний норицевим ходом із трахеєю в місці її біфуркації;

   д) – верхній відрізок стравоходу з'єднаний норицевим ходом із трахеєю, а нижній відрізок закінчується сліпо;

 е) – верхній і нижній відрізки стравоходу з'єднані із трахеєю норицевим ходом.

Стінки відрізка, що сліпо закінчується, стравоходу гипертрофовані, а в дистальному його відрізку стоншені.

Клініка й діагностика вади

Клінічні симптоми з'являються незабаром після народження дитини. Вони досить типові, що створює передумови для ранньої діагностики й своєчасного хірургічного лікування. Найбільш раннім і, у той же час, постійним симптомом є рясне й безперервне виділення з рота й носа немовляти пінистого в'язкого слизу (неправильна «гіперсалівація»). При цьому частина слизу аспирується, з'являються напади ціанозу. Після відсмоктування вмісту наступає тимчасове поліпшення, а потім знову з'являються пінисті виділення й напади ціанозу. Це дозволяє запідозрити непрохідність стравоходу ще до першої годівлі.

Другий основний симптом виявляється при першім же годуванні дитини або дачі рідини. Їжа або рідина відразу виділяється назад при повній атрезії, а при трахеостравохідномї нориці, потрапляючи в дихальні шляхи, викликає поперхування й важкий напад кашлю з порушенням подиху й появою ціанозу. Регургитація при прийманні їжі й рідини відрізняється від блювоти тим, що вона виникає після одного – двох ковтків.

Поява цих симптомів вимагає негайної перевірки прохідності стравоходу. Для цього використовують зондування (катетеризацію) стравоходу катетером № 8 –10, який уводиться через ніс. При атрезії катетер не вдається провести  глибше 10-12 см від краю ясен, тому що він упирається в сліпий відрізок атрезованого стравоходу. Досить інформативною є проба по  Elephant. Сутність проби  полягає в тому, що в катетер, що перебуває в стравоході й проведений до упору, за допомогою шприца вводять повітря в кількості 10-15 см3. При атрезії, повітря, що вдувається, відразу із шумом виходить назад через рот і ніс хворого.

Уже через кілька годин життя в дитини з атрезією стравоходу  в тих випадках, коли є стравохідно – трахеальні нориці, розвивається синдром дихальної недостатності, яка збільшується влученням у дихальні шляхи шлункового вмісту.

При огляді дитини відзначається зміна конфігурації верхньої половини живота: западіння або уплощення її, характерне для повної атрезії, або вибухання у випадку атрезії  з стравохідно –трахеальною норицею. Дуже швидко розвиваються дихальні розлади у вигляді задишки, розладу ритму  подиху, ціанозу, що перемежовується, а потім і постійного, у легенях з'являються вологі хрипи. Характерне посилення цих розладів після кожного приймання їжі й рідини. Після народження в  дитини з атрезією стравоходу перші 24 – 28 год буває мекониевый стілець, а потім з'являються запори.

Протягом 2 – 3 доби після народження стан дитини різко погіршується, розвиваються важкі ускладнення, найважливішим серед яких є аспираційна пневмонія, обумовлена влученням їжі й слизи в дихальний тракт через норицеві ходи. При повній атрезії спостерігається не менш серйозне ускладнення – зневоднювання й виснаження. Дихальні розлади приводять до респіраторного ацидозу, поліцитемії, підвищенню гематокрита.


Остаточна діагностика атрезії стравоходу й уточнення її форми можливі за допомогою рентгенологічного дослідження. Рентгенологічне дослідження починають із оглядового знімка грудної клітки, а потім переходять до рентгеноскопії органів черевної порожнини. При наявності дистальної трахео - стравохідної нориці виявляється повітря в шлунку й кишечнику. Надалі роблять контрастне дослідження стравоходу обов'язково у вертикальнім положенні досліджуваного з метою попередження аспірації контрастної речовини. Доцільно в якості останнього використовувати водорозчинні  препарати йоду, або використовуючи рентгенконтрастний зонд в стравоході. Рентгенівські знімки роблять у прямій і бічний проекціях.

Після закінчення рентгенологічного дослідження контрастну речовину ретельно відсмоктують. На рентгенівському знімку виявляється заповнення контрастною речовиною сліпого відрізка стравоходу або проникнення його безпосереднє в легені (при наявності стравохідно – трахеальної нориці). Однак і при повній  атрезії стравоходу контрастна речовина може виявитися в легеневій тканині внаслідок регургітації його, але в набагато меншій кількості. Для попередження подібного явища використовуване для контрастування стравоходу кількість контрасту не повинна перевищувати 2 мл.

Лікування.

Уже в пологовому будинку повинна бути почата передопераційна підготовка, що включає аспірацію вмісту рото – носоглотки кожні 15 – 20 хв, подачу кисню, повне виключення годівлі через рот. Транспортування повинно бути виконано спеціалізованою бригадою в максимально короткий строк. Загальна тривалість передопераційної підготовки визначається вагою порушень гомеостазу  й гемодинаміки, дихальною недостатністю, ступенем дегідратації. При  явних ознаках аспірації, порушенні подиху, а тим більше, при пневмонії або ателектазі, необхідно якомога раніше прибігати до прямої ларингоскопії з катетеризацією трахеї й аспірації. При неефективності останньої, під наркозом  проводять бронхоскопію або інтубацію  трахеї з ретельною аспірацією вмісту. Хворого поміщають у кувез, де забезпечуються безперервна подача кисню, аспірація вмісту ротоглотки, зігрівання. Призначають інфузійну, антибактеріальну, симптоматичну терапію.

Вибір методу оперативного втручання визначається формою атрезії й станом хворого. При найбільш частій формі атрезії – з дистальною трахеостравохідною норицею  у хворих з малим  операційним ризиком (доношених, без сполучених вад життєво важливих органів і симптомів внутрічерепної пологової травми) доцільно починати з торакотомії, поділу трахеостравохідної нориці. Якщо діастаз між кінцями стравоходу не перевищує 1.5-2 см, накладають прямий анастомоз. При великому діастазі відрізків стравоходу накладають шийну езофагостому й гастростому по Кадеру. При безнорицевих формах через значний діастаз виконують операцію гастростомії й езофагостомії. У хворих з високим операційним ризиком оперативне втручання частіше починають із гастростомії. Другий етап операції виконують після поліпшення стану, через 2-4 дні.

Дитина в післяопераційному періоді протягом першого року життю вимагає постійного диспансерного спостереження. Можливі явища дисфагії, що ускладнюються непрохідністю ділянки анастомозу, що вимагає термінової езофагоскопії. У зв'язку із цим діти на першому році життя вимагають годівлі гомогенізованою харчовою масою. Недостатність кардії й шлунково-стравохідний рефлюкс, що нерідко ускладнює післяопераційний період, клінічно проявляються нічними регургитаціями, повторними пневмоніями, зригуваннями й вимагають своєчасної діагностики. У зв'язку з операційною травмою поворотного нерва в дітей у найближчі 6-12 місяців можлива осиплість голосу.


У дітей з езофаго- і гастростомою у віці від 2-3 місяців до 3-х років виконують другий етап операції – пластику стравоходу товстокишковим трансплантатом.

Вроджена кишкова непрохідність.

Кишкова непрохідність – це патологічний стан, пов'язаний з виникненням перешкоди в просуванні кишкового вмісту (при механічній непрохідності) або в результаті порушення перистальтики (при функціональній непрохідності). Механічна непрохідність ділиться на вроджену й придбану, по механізму виникнення на обтураційну, странгуляційну й змішану, за рівнем виникнення на високу (рівень початкової третини худої кишки) і низьку.
Вроджена кишкова непрохідність зустрічається в дітей будь-якого віку, частіше в періоді новонароджености. Причинами її є різноманітні вади розвитку, які умовно поєднуються в групи:

· вади розвитку кишкової трубки (атрезії, стенози);

· вади розвитку, що приводять до компресії кишкової трубки (кільцеподібна підшлункова залоза, аберантна судина, ентерокистома, тератома);
· вади розвитку кишкової стінки (агангліоз, гипогангліоз);

· вади, що приводять до обтурації просвіту кишечнику (меконієвий ілеус);
· вади повороту й фіксації брижі (синдром Леда, заворот «середньої» кишки, заворот ізольованої кишкової петлі).

Основні симптоми вродженої кишкової непрохідності – блювота з патологічними домішками й відсутність мекониального стільця. Інші численні симптоми характерні для кожного конкретного виду непрохідності. Діагностика заснована на оцінці основних симптомів і даних об'єктивного дослідження. При огляді оцінюється загальний стан, наявність стигм ембриофетопатії, ступінь недоношеності, прояв токсико-ексикозу.





                                                                                                                                                              

                                                                                                                                                             





Висока вроджена кишкова непрохідність – сукупність поразок кишечнику, що обумовлюють непрохідність шлунково-кишкового тракту на рівні шлунка, дванадцятипалої кишки,  початкових відділів худої кишки.

Одне з найважливіших відмінностей дуоденальної атрезії від вродженої кишкової непрохідності більш дистальної локалізації – складна її природа й висока частота трисомії 21 і множинних системних аномалій. Вади серця – найчастіші із супутніх аномалій при дуоденальній атрезії, вони виявляються в 20% випадків. 

Антенатальна діагностика в половині випадків виявляє многоводдя, а також УЗД виявляє один або 2 міхура з рідиною, відповідні до перерозтягнутих шлунка й 12-палої кишці.

Клінічно характеризується наявністю блювоти в першу добу життя, асиметрією живота за рахунок здуття епигастрію й западіння нижніх відділів. Провідним симптомом високої непрохідності є блювота. Вона виникає або відразу після годівлі, або через невеликий проміжок часу (залежно від рівня непрохідності). Другою важливою ознакою є швидке наростание дефіциту маси тіла. Якщо непрохідність розташована на рівні дванадцятипалої кишки, можна пальпувати розтягнутий сегмент кишки, що приводить, або спостерігати випинання черевної стінки в області епігастрію. 

У першу добу може бути самостійний стілець або після клізми. Характер блювоти й стільця залежать від рівня непрохідності. Якщо перешкода розташована вище Фатерова сосочка, блювотні маси будуть без домішки жовчі, при цьому може бути пофарбований стілець. При непрохідності нижче Фатерова сосочка, у блювотних масах буде домішка жовчі, стілець не пофарбований, убогий.

Враховуючи рівень непрохідності – секретуючі відділи кишечнику – новонароджена дитина страждає від втрат води й електролітів, у зв'язку із чим розвивається ексикоз. Крім того, рясна блювота, характерна для високої н6епроходимости, приводить до виникнення аспираційної пневмонії.

Коли слід запідозрити високу кишкову непрохідність?

· - Якщо вміст шлунка при зондуванні більше 30 мл., особливо при наявності жовчі у вмісті; 

· Якщо обсяг умісту в прямій кишці менше 40 мл., особливо при відсутності фарбування стільця; 

· Якщо є асиметрія живота за рахунок здуття епигастрію. 

Алгоритм обстеження при підозрі на кишкову непрохідність:

· Оглядова рентгенографія органів черевної порожнини й грудної клітки у вертикальнім положенні дитини; 

· Рентгенконтрастне дослідження ШКТ із застосуванням водорозчинного контрасту (при частковій непрохідності);

· Ірригографія.

При повній непрохідності шлунка на оглядовій рентгенограмі виявляється одиничний рівень, відповідний до шлунка й відсутність пневматизації нижніх відділів черевної порожнини.

При повній непрохідності на рівні дванадцятипалої кишки визначаються два рівні рідини й два газові міхури, відповідні до шлунка й дванадцятипалій кишці, розміри їх і розташування варіабельні, нижні відділи черевної порожнини позбавлені пневматизації при повній непрохідності (рис. 3.2.5)

Складна для діагностики часткова дуоденальна непрохідність. При цьому немовлята погано засвоюють їжу, не додають у вазі. Періодично в них виникає блювота й аспірація.  На оглядовій рентгенограмі, визначається газ у кишечнику нижче зони перешкоди (рис.3.2.6.).  У таких випадках, з діагностичною метою, показане проведення контрастного дослідженя ШКТ і ірригографія. 

Лікування всіх форм вродженої високої непрохідності тільки хірургічне. Йому повинна передувати тривала передопераційна підготовка, спрямована на відновлення порушених електролітного й кислотно-основного балансів, купування респіраторних порушень. Передопераційна підготовка проводиться в умовах відділення реанімації й містить у собі: повне парентеральне харчування, зонд у шлунок й постійну аспірацію його вмісту, інтубацію трахеї й допоміжну вентиляцію легенів, антибіотикотерапію.

Оперативне лікування полягає або у висіченні мембран при мембранах шлунка й дванадцятипалої кишки, або в розсіченні ембріональних злук при синдромі Леда, або в накладенні гастро-еюноанастомоза або дуодено-еюноанастомозу при атрезіях шлунка й 12-палої кишки, кільцеподібної підшлункової залози або патології відходження верхньої брижевої артерії.

Низька кишкова непрохідність.

Непрохідність кишечнику, що виникає на будь-якому рівні, починаючи від 15см худої кишки, включаючи всю тонку  й товсту кишку.

Низька кишкова непрохідність розвивається на рівні усмоктувальних відділів кишечнику, у зв'язку із чим характеризується розвитком інтоксикації, транслокаційного перитоніту й, за рахунок здуття кишечнику й високого стояння купола діафрагми – дихальними розладами.

Клінічна картина характеризується:

· Відсутністю стільця й газів з першої доби життя; 

· Рівномірним здуттям живота, що наростають у динамиці; 

· Блювотою із зеленню або каловими масами з кінця других початку третьої доби життя. 

Здуття живота відзначається в 80% дітей з непрохідністю, що локалізується нижче худої кишки. При цьому може бути видна активна перистальтика розтягнутих кишкових петель (рис. 3.2.8.)

Для діагностики вад проводиться оглядова рентгенографія органів черевної порожнини у вертикальнім положенні, на якій виявляються рівні рідини різного діаметра, затемнення нижніх відділів черевної порожнини. Кількість рівнів рідини залежить від рівня непрохідності – чим дистальніше непрохідність, тим більше рівнів рідини (рис.3.2.9.).

На відміну від високої кишкової непрохідності, що дозволяє проводити досить тривалу передопераційну підготовку для дообстеження, адаптації дитини й корекції виниклих порушень гомеостазу, низька кишкова непрохідність не дає такої можливості. Небезпека перфорації кишки, що приводить, розвиток транслокаційного й перфоративного перитоніту, інтоксикація й наростаюча дихальна недостатність, вимагають проведення екстреного оперативного лікування після короткочасної підготовки, спрямованої на стабілізацію життєво важливих функцій. 

Оперативне лікування залежить від знайденої патології й включає накладення анастомозів кишечнику, виведення розвантажувальних стом, висічення мембрани, розсічення зони стенозу з ушиванням кишки в поперечному напрямку.

Алгоритм ведення хворого з вродженою непрохідністю кишечнику:

· Установити назогастральний зонд ( для декомпресії й контролю заброса);

· Скасувати ентеральне харчування (повне парентеральне харчування);

· Катетеризація центральної вени для парентерального харчування й інфузійної терапії;

· Підготовка й проведення оперативного лікування.

 Вроджений гіпертрофічний пилоростеноз.

Пилоростеноз - найбільш частий вид високої непрохідності в дітей перших тижнів і місяців життя. В основі захворювання – порушення прохідності пилоричного відділу шлунка з порушенням морфологічної будови його структур. У хлопчиків зустрічається в 4 рази частіше, чим у дівчинок. Обумовлений склерозом м'язового шару воротаря й звуженням пилорического каналу,  компенсується за рахунок гіпертрофії м'язового шару шлунка (2-3тижня-1місяць), декомпенсація обумовлена дилятациєю шлунка.

Клініка й діагностика:

Перші симптоми захворювання проявляються у віці 2-3 тижнів, коли відзначається блювота «фонтаном» між годівлями. Блювотні маси застійного характеру, обсяг їх перевищує обсяг однократної годівлі, уміст – звурджене молоко з кислим запахом. Розвивається гіпотрофія, зневоднення, знижується діурез, виникають «голодні» запори, жовтяниця.

Характеристика блювоти при пилоростенозі:

- Обсяг більше однократної годівлі; 

- Звурджене млоко з кислим запахом; 

- Відсутність жовчі в блювотних масах. 

 Клінічна діагностика ґрунтується на:

- Клінічній картині; 

- При огляді – «голодний» вид дитини; 

- Посилена перистальтика шлунка у вигляді «піскових годинників» (рис. 3.2.10);

- Іноді - пальпація стовщеного воротаря через передню черевну стінку.

Для підтвердження діагнозу застосовуються додаткові методи дослідження:

· УЗД шлунка й воротаря (диагностично достовірними є подовження воротаря більш 16мм, діаметр пілоруса більш 14мм, товщина його шару більш 4мм і звуженні каналу менш 4 мм) (рис. 3.2.12.)

· Ендоскопичне дослідження (виявляє стеноз пилоричного відділу, пролабування валика слизуватої)  (рис.3.2.13.)

· на сьогоднішній день усе рідше використовують рентгенологічне дослідження з контрастуванням шлунка (рис. 3.2.14).

Лікування пилоростеноза тільки оперативне й полягає в пилороміотомії за Фреде-Веберу-Рамштедтом (рис. 3.2.15.)


Початок ентерального харчування - ранній: через 5 годин – 10мл води, через 6 годин – 10 мл молока, за 3-4 дня обсяг доводить до фізіологічного. 

Хвороба Гиршпрунга.

Хвороба Гиршпрунга – досить розповсюджене в дітей захворювання. Статистичні дані, що приводяться в літературі, з роками міняються. Хлопчики хворіють в 4 – 5 раз частіше, чим дівчинки. 

Із часу першого опису пройшло багато років, перш, ніж склалось сучасне розуміння хвороби Гиршпрунга: причина порушень – звужена, не перистальтуюча ділянка дистального відділу товстої кишки, а зміни розширеного й гіпертрофованого проксимального сегмента вторинні. Таким чином, згідно із сучасними міркуваннями морфологічних, гістохімічних і патофізіологічних досліджень, в основі хвороби Гиршпрунга лежить вада розвитку дистальних відділів товстої кишки – вроджений агангліоз. Сутність змін кишкової стінки зводиться до відсутності або дефіциту інтрамуральних нервових гангліїв, наявності аномальних нервових волокон і гангліїв; порушенню провідності в нервово-рефлекторних дугах. Удруге змінюються м'язовий, підслизовий і слизуватий шари. Таким чином, при хворобі Гиршпрунга відсутні гангліозні клітки в автономних нервових сплетіннях дистальних відділів товстої кишки, внаслідок чого ця частина кишки не перистальтує і є на перешкоді для нормального пасажу кишкового вмісту. Воно накопичується вище агангліонарної ділянки, викликаючи поступове розтягання проксимальних відділів, а посилена перистальтика супрастенотичних відділів приводить до гіпертрофії стінки кишки. 

Макроскопично аганглионарна зона найчастіше вужче, чим у нормі, і завжди досить чітко контрастує з розташованим вище розширеним і гіпертрофованим кишечником. Уважають, що нижня границя агангліонарного сегмента завжди збігається з верхньою границею анального каналу.

Класифікація форм і стадій хвороби Гиршпрунга:

А. Анатомічні форми

I. Ректальна:

1)з поразкою промежинного відділу прямої кишки (хвороба Гиршпрунга із суперкоротким сегментом);

2) з поразкою ампулярної і надампулярної частин прямої кишки (хвороба Гиршпрунга з коротким сегментом);

II. Ректосигмоїдна:

1) с поразкою дистальної частини сигмоподібної кишки;

2) с поразкою більшої частини або всієї сигмоподібної кишки (хвороба Гиршпрунга з довгим сегментом).

III. Сегментарна:

1) с одним сегментом у ректосигмоїдному переході або сигмоподібної кишці;

2) с двома сегментами й нормальною ділянкою кишки між ними.

IV. Субтотальна:

1) с поразкою лівої половини товстої кишки;

2) с поширенням процесу на праву половину товстої кишки.

V. Тотальна – поразка всієї товстої кишки (іноді частини тонкої).

В. Клінічні стадії

I. Компенсована (1 і 2-й ступені);

II. Субкомпенсована (1 і 2-й ступені);

III. Декомпенсована (1 і 2-й ступені).

Клініка й діагностика. 

 У багатьох роботах традиційно згадується комплекс симптомів, які зустрічаються в різних комбінаціях. Сама рання й основна клінічна ознака – відсутність самостійного стільця (хронічний запор). Цей симптом здебільшого виражений уже в немовлят (95,5% по даним Ленюшкина А.І.). початкові прояви запорів, їхній наступний характер більшою мірою обумовлені довжиною агангліонарного сегменту, характером вигодовування, компенсаторними можливостями кишечнику. 

При короткому сегменті затримка меконію, а потім і калу в немовлят нерідко обмежується 1 – 3 добами й легко розрішається очисною клізмою. При довжиної зоні поразки наростає картина кишкової непрохідності, що вимагає більш енергійних заходів. У кожному разі запор постійно прогресує. Це менш помітно, якщо дитина перебуває на груднім вигодовуванні, тому що напіврідкий кал краще долає перешкоду за рахунок компенсаторних зусиль здорових відділів кишки й консервативного впливу. Однак із уведенням прикорму або переходом на штучне вигодовування, коли калові маси здобувають густу консистенцію, компенсаторні можливості кишечнику зменшуються й запори прогресують.

Консервативні заходи не завжди сприяють повному спорожнюванню кишечнику. Іноді систематичне неповне спорожнювання кишечнику приводить до ущільнення й скупченню калових мас у вигляді т.зв. калових каменів у дистальному відділі. Невеликі по розміру камені можуть прослизати через агангліонарну зону й затримуватися в прямій кишці. Часом камені досягають дуже більших розмірів і дають привід для помилкової діагностики пухлини в черевній порожнині. Такі камені нерідко обтурують просвіт кишки, обумовлюючи гостру кишкову непрохідність.

Постійний симптом хвороби Гиршпрунга – метеоризм, який з'являється в перші дні й тижня життя. Хронічна затримка калу й газів викликає розширення сигмоподібної, а, іноді й інших відділів товстої кишки, що вже в перші місяці обумовлює збільшення в розмірах і зміну конфігурації живота («жаб'ячий живіт»). Пупок згладжений або вивернут і розташований нижче, чим звичайно. Зсув кишки в ту або іншу сторону надає животу асиметричну форму. Пальпаторно на місці вибухання чітко відчувається величезна кишка, переповнена фекаліями. У деяких випадках вона щільна, як пухлина, іноді тестуватої консистенції, і тоді на в'ялій черевній стінці залишаються вдавлення від пальців. Як правило, пальпація провокує посилення перистальтики, і чітко видне, як по животу «ходять вали».

Чим старше дитина або гірше догляд за ним, тим чіткіше вторинні зміни, що виникають через хронічну калову інтоксикацію. Так у багатьох дітей відзначаються анемія, гіпотрофія. У запущених випадках виражена деформація грудної клітки: реберна дуга розгорнута, кут її наближається до тупого. Діафрагма стоїть високо, легені підгорнуті, дихальна поверхня зменшена. Усе це створює умови для рецидивуючих бронхітів і пневмоній.

 При тривалій затримці стільця, внаслідок інтоксикації або кишкової непрохідності, може виникнути блювота. Частіше вона спостерігається в немовлят і грудних дітей. У дітей старшого віку блювота може свідчити про обтурацію кишки або заворот її. Блювоту іноді супроводжують болі в животі. Їхня поява повинна особливо насторожувати, тому що це часто є ознакою грізних ускладнень – непрохідності або перитоніту внаслідок перфорації товстої кишки.

Багато закордонних авторів повідомляють про досить високу частоту діареї (парадоксальні поноси), яка буває навіть у немовлят і є причиною багатьох летальних исходов як до, так і після радикального хірургічного лікування. Воно пов'язане з дисбактеріозом кишечнику й обумовлене запальним процесом і виразкою слизуватої оболонки.

Умовно симптоми можна підрозділити на три групи: 1) ранні (запор, метеоризм, збільшення в розмірах живота); 2) пізні (анемія, гіпотрофія, деформація грудної клітки, калові камені); 3) симптоми ускладнень (блювота, болі в животі, парадоксальні поноси і т.д.).

Ранні симптоми завжди супроводжують захворювання, пізні виражені не у всіх хворих і можуть бути відсутні або зникати при гарному нагляду й повноцінної консервативної терапії; ознаки третьої групи, особливо в комбінації, частіше виникають у результаті ускладнень, що настали.

Клінічний перебіг хвороби підрозділяється на компенсовану, субкомпенсовану й декомпенсовану стадії.

Компенсована стадія. У перші дні, а іноді тижні життя хворі діти мало відрізняються від здорових. Іноді спостерігається затримка стільця, що може супроводжуватися невеликим здуттям живота й блювотою, але загальна картина не викликає тривоги, тим більше, що після легкої клізми або введення газовідвідної трубки буває самостійний стілець. Невеликі порушення фізіологічних функцій спочатку пояснюють недостатнім прийманням рідини, млявістю кишкової перистальтики внаслідок пологової травми й т.п. Однак надалі з'являється запор, спочатку легкий, а потім більш завзятий, що підсилюється із уведенням прикорму або переходом на штучне вигодовування. Гарний нагляд і консервативне лікування сприяють регулярному щоденному спорожнюванню кишечнику протягом досить тривалого часу. Загальний стан і фізичний розвиток дитини практично не страждають. Стійку компенсацію відносять до 1-ого ступеню. У ряді випадків компенсація менш стійка, і найменше порушення рекомендованого лікарем режиму приводить до погіршення стану, який, однак, корригується консервативними методами. Малостійка компенсація ставиться до 2-ого ступеню. Для компенсованої стадії характерні симптоми першої групи. 

Субкомпенсована стадія. Найчастіше є перехідною від компенсації до декомпенсації, і навпаки. У першому випадку хвороба протікає по типу компенсованої стадії, але згодом симптоми проявляються чіткіше: загальний стан дитини повільно, але прогресивно погіршується, запори стають усе більш завзятими, для спорожнювання кишечнику частіше прибігають до сифонних клізм. У другому випадку, хвороба, почавшись із декомпенсованої стадії, при відповіднім лікуванні протікає значно легше. Навіть при значній довжині агангліонарної зони батьки, опанувавши технікою сифонних клізм, тривалий час можуть підтримувати дитину в порівняно непоганому стані. Залежно від тенденції симптомів і вторинних змін в організмі, зміщатися в ту або іншу сторону, в субкомпенсованої стадії також можна виділити два ступені: для першої характерна тенденція убік поліпшення, для другий – убік погіршення.  У субкомпенсованої стадії поряд із симптомами першої групи можуть спостерігатися й симптоми другої грпи.
Декомпенсована стадія. Клінічно протікає по-різному. У залежності від домінуючої симптоматики можна виділити першу (гостру) і другу (хронічну) її ступені. Гостра декомпенсація звичайно проявляється відразу після народження дитини. Швидко наростають явища повної низької кишкової непрохідності. У деяких випадках консервативні заходи, головним чином очисні й сифонні клізми, дозволяють купувати гостру декомпенсацію і якийсь час підтримувати порівняно задовільний стан хворого. Однак спорожнювання кишечнику рідко буває повним, явища непрохідності рецидивують (хронічна декомпенсація). В останньому випадку відзначають комбінація симптомів першої, другої і третьої груп.

Клінічний перебіг хвороби Гиршпрунга певною мірою залежить від довжини агангліонарного сегмента. Компенсована стадія звичайно буває при ректальній формі агангліоза, субкомпенсована й декомпенсована частіше при ректосигмоїдної, субтотальній і тотальної формах. Зустрічаються випадки диспропорції між довжиною агангліонарного сегмента й вагою клінічної картини. Це залежить не тільки від регулярної й правильної консервативної  терапії, але й від компенсаторних можливостей кишечнику в цілому й супрастенотичних відділів зокрема.

Діагностика. 

 При вивченні анамнезу важливо звертати увагу на час появи запорів. Якщо самостійний стілець відсутній з перших днів або тижнів життя, то це характерна ознака вродженого агангліоза. До описаної вище клінічної картини слід додати, що коштовним діагностичним заходом є пальцеве ректальне дослідження. При хворобі Гиршпрунга виявляють порожню ампулу прямої кишки навіть у випадках тривалої затримки стільця, і лише іноді виявляють каловий камінь, що прослизнув через звужену зону. Тонус сфінктера, особливо внутрішнього, підвищений, і чим довше агангліонарна зона, тим чіткіше виявляється ця ознака.

Рентгендіагностика в більшості випадків має вирішальне значення. Найбільш характерні дані одержують при рентгенконтрастному дослідженні із уведенням контрастної речовини із клізмою. Звичайно використовують барієву суспензію під контролем ЕОП. Достовірна (патогномонічна) ознака захворювання  - наявність звуженої зони в дистальних відділах товстої кишки з воронкоподібним переходом у супрастенотичне розширенняНерідко вдається виявити характерні зміни рельєфу слизуватої оболонки в розширених ділянках, а саме грубу складчастість, що нагадує таку в шлунку. Якщо на знімку агангліонарна зона не звужена в буквальнім значенні слова й по діаметру кишка в цьому місці близька до норми, може виникнути помилка в читанні рентгенограми. В увагу треба ухвалювати відносне звуження, тобто співвідношення агангліонарної зони й вищерозташованного відділу, який завжди значно ширше. Утруднення виникають у діагностиці ректальної форми, особливо з ультракоротким сегментом. У рідких випадках звужену зону виявляють на рентгенограмах у прямої проекції, частіше її виводять у косої й бічній проекціях. У немовлят діагностика хвороби Гиршпрунга утруднена, оскільки в перші дні й тижні життя різниця в діаметрі агангліонарної зони й вищерозташованих відділів товстої кишки незначна. При короткому агангліозі розширення нормально інервованих відділів і воронкоподібний перехід в агангліонарну ділянку розвиваються лише к 2-3му місяцю, а іноді й трохи пізніше. 

Тріада симптомів: ранні запори, здуття живота, наявність на рентгенограмі звуженої зони із супрастенотичним розширенням – дозволяє вважати діагноз хвороби Гиршпрунга доведеним. 

Функціональна діагностика ґрунтується на комплекснім вивченні стану ректоанальної зони й реєстрації відхилень тих або інших параметрів. У комплекс входять: 1) безперервна профілометрія ректального тиску в спокої й при довільнім скороченні сфінктера; 2) дослідження моторної функції прямої кишки, внутрішнього й зовнішнього сфінктерів; 3) електроміографія внутрішнього й зовнішнього сфінктерів; 4) рефлексометрия кашлевого, анального й ректального рефлексів. Реєстрація тиску  (манометрія) і електричних біопотенціалів здійснюють на доступнім поліканальнім пишучім обладнанні. Анальний рефлекс звичайно викликають, дратуючи шкіру промежини в перианальній ділянці, ректоанальний – швидко роздмухуючи латексний балончик на кінці поліетиленового катетера, уведеного в пряму кишку на глибину 6-9см. Першорядними діагностичними критеріями хвороби Гиршпрунга є зворотний ректоанальний гальмовий рефлекс (при швидкім розтяганні прямої кишки замість розслаблення відбувається скорочення внутрішнього сфінктера) і підвищений ректальний тиск. Другорядні ознаки: повільні, з великою амплітудою скорочувальні рухи внутрішнього сфінктера й виражена аритмія моторної діяльності прямої кишки.

Гістохімічна діагностика базується на якіснім визначенні активності тканинної ацетилхолінестерази або кількісному – сукцинатдегідрогенази. У цей час найпоширеніша перша методика. Роблять поверхневу біопсію ректальної слизуватої оболонки й виявляють підвищення активності АХЕ на парасимпатичних нервових волокнах власної пластинки й м'язах слизуватої. Активність тканинної АХЕ оцінюють за методикою, запропонованою Ю.Ф.Ісаковим і співавт. в 1985 р.:

· Негативна – у властно м'язовому шарі слизуватої оболонки невелика кількість АХЕ-позитивних волоконець, у слизуватій оболонці АХЕ-позитивних волокон немає;

· Слабко позитивна - у властно м'язовому шарі слизуватої оболонки невелика кількість АХЕ-позитивних волоконець, у слизуватій оболонці рідко розташовані волоконця;

· Позитивна - АХЕ-позитивних волоконець у властно м'язовому шарі слизуватої оболонки трохи більше, чим у попередньому випадку, а в слизуватій оболонці вони прослідковуються чітко, їхня кількість значна;

· Різко-позитивна - у властно м'язовому шарі слизуватої оболонки велика кількість АХЕ-позитивних волокон, які проникають у слизувату оболонку, утворюючи густу мережу між залозами.

Гістохімічна діагностика найбільш виправдана у випадках хвороби Гиршпрунга з коротким і суперкоротким сегментом. Велике значення має місце біопсій. Доцільно забирати матеріал з декількох ділянок: на 1,5-2см вище анального каналу, на 2-2,5 см. вище першого місця й на 2-2,5 см. вище другого місця. 

Диференційна діагностика.

Меконієва пробка іноді частково або повністю закриває просвіт товстої кишки, обумовлюючи затримку стільця й газів у немовлят. На відміну від хвороби Гиршпрунга в цьому випадку після очисної клізми явища кишкової непрохідності ліквідуються й більше не повторюються. У стільці вдається виявити цю пробку, що відрізняється від мекония сірувато-зеленим кольором і щільною консистенцією.

Стеноз термінального відділу здухвинної кишки. Залежно від ступеня стенозу клінічна картина може варіювати, але рано або пізно супрастенотично розширені петлі тонкої кишки також чітко, як петлі товстої при хворобі Гиршпрунга, контуруються через черевну стінку й прослідковується їхня посилена перистальтика. Затримка стільця й здуття живота також підсилюють подібність. При рентгенконтрастному дослідженні товстої кишки нерідко вся товста кишка виявляється як би звуженою, що обумовлене недостатньою її діяльністю внаслідок малого вступу химуса. Остання обставина легко може наштовхнути на думку про тотальну форму агангліозу. У таких випадках диференціальна діагностика особливо важлива, оскільки обсяг і характер оперативного втручання при цих захворюваннях принципово різний. Необхідний комплекс додаткових досліджень, що включає функціональні, гістохімічні й біопсію стінки прямої кишки.

Функціональна, або динамічна, непрохідність кишечнику в немовлят. Перший час меконий відходить нормально, іноді з'являється перехідний стілець. Затримка стільця звичайно спостерігається з 3 –5 доби життя. Потім поступово наростає кишкова непрохідність, що виражається в повторній блювоті, здутті живота, відсутності самостійного стільця. Той факт, що функціональна непрохідність у більшості випадків спостерігається в недоношених дітей, дозволяє зв'язати її з незрілістю нервово-регуляторної діяльності, що підтверджується морфологічно. Зусилля, спрямовані на прискорення «дозрівання» дитини, дають у цих випадках позитивний ефект. Створюють режим, прийнятий для виходжування недоношених дітей. Паралельно проводять консервативну терапію, спрямовану на порушення перистальтики: промивання шлунка, щоденні очисні клізми, внутрішньовенне уливання глюкози, внутрішнм'язові ін'єкції прозерина. Симптоми непрохідності поступово ліквідуються, з'являється самостійний стілець. Надалі рентгенологічне дослідження дозволяє повністю виключити хворобу Гиршпрунга. 

Синдром мегаколон неясної етіології. Слід виходити з того, що мегаколон є ознакою, але не хворобою в повному розумінні слова. Завжди існує причина, що обумовила вторинне розширення товстої кишки. Викликати мегаколон можуть аномалії розвитку ректоанальної зони, зокрема норицеві форми атрезії прямої кишки. Придбані механічні перешкоди в області прямої кишки (фляки, пухлини й т.п.). крім того, мегаколон може виникнути при ряді патологічних станів. 

Звичні запори й різні психогенні фактори, що приводять до порушення нормального акту дефекації, нерідко викликають розширення дистальних відділів товстої кишки. 

Ендокринні порушення, зокрема при гіпертиреозі, феохромоцитомі, можуть супроводжуватися більш-менш тривалими запорами, що приводять до розширення товстої кишки.

Гіповітаміноз В1 може стати причиною поразки вузлів парасимпатичного сплетіння в товстій кишці, внаслідок чого розвивається клінічна картина хвороби Гиршпрунга. 

Неспецифічний виразковий коліт, дизенетерія в токсичній, блискавичній формі в ряді випадків супроводжуються руйнуванням интрамуральных нервових кліток, будучи причиною мегаколона. Деякі медикаменти, зокрема гангліоблокатори, можуть оказати аналогічну дія.

Лікування.
Хворобу Гиршпрунга виліковують тільки оперативним шляхом. Питання про необхідність хірургічного лікування вирішений і не викликає розбіжностей.

Тактика. Можливі три варіанти лікування: 1) швидке й радикальне втручання; 2) накладення тимчасовий колостоми й відстрочка радикальної операції; 3) консервативне лікування запору доти, поки не буде встановлена доцільність операції. Консервативне лікування й колостомію застосовують як важливі етапи передопераційної підготовки. 

Радикальна операція в ранньому віці не знаходить широкої підтримки. У цьому віці діти важко переносять складне оперативне лікування, крім того виникають певні технічні труднощі, складність післяопераційного періоду. Разом з тим, якщо перенести операцію на дуже пізній строк, то в організмі відбуваються важкі вторинні зміни. Як показали спостереження, вік 6–12 міс є оптимальним для радикальної операції. 

За час, що передує радикальної операції проводять консервативне лікування. Застосовують дієту, що попускає, гімнастику й ЛФК, очисні й сифонні клізми, які є основним засобом. Якщо навіть у якийсь період у хворого з'являється самостійний стілець, кишечник при хворобі Гиршпрунга ніколи повністю не спорожняється, і 1-2 рази в тиждень треба ставити очисну або сифонну клізму. 

Колостомія, як важливий компонент передопераційної підготовки застосовується тільки за строгими показниками. Тривале відключення товстої кишки дуже невигідно у функціональнім відношенні, тому в таких випадках переважніше кінцева колостома, при якій на черевну стінку виводять перехідну зону й згодом не виникає проблем у визначенні меж резекції, а також функціонує товста кишка. 

Радикальне хірургічне лікування хвороби Гиршпрунга полягає в резекції агангліонарного сегмента товстої кишки по можливості ближче до задньопрохідного каналу.  У цей час застосовують наступні методики:

Операція Свенсона-Хіатта-Ісакова – це брюшно-промежинна ректосигмоїдектомія. Мобілізують дистальний відділ товстої кишки, резекують аганглионарну зону разом із частиною розширеної кишки, накладають прямий анастомоз між низведенною ободовою кишкою й  прямою кишкою, пересіченої на 4-5см. вище задньопрохідного отвору й тимчасово евагинованої через задній прохід.

Операція Ребейна полягає в інтраабдомінальній резекції агангліонарної зони, причому анастомоз накладають нижче перехідної складки очеревини.

Операція Дюамеля –Баірова – ретроректальне трансанальне низведення ободової кишки, зі створенням між задньою стінкою прямій і кінцем низведенної ободової кишки безшовного анастомозу за допомогою затисків, що роздавлюють.

Операція Соаве –Ленюшкіна – ендоректальне низведення ободової кишки без первинного анастомозу. Демукозують ректальний відрізок частини кишки, що відалюється, й потім зводять на промежину її вільний кінець, залишаючи його за межами заднього проходу у вигляді вільно висячої кукси. Останню відтинають через 10-15 діб після зрощення серозно-м'язового футляра прямої кишки з низведенною ободовою. 

Операція Соаве-Болєй – ендоректальне низведення ободової кишки з накладенням первинного колоректального анастомозу на відстані 1 см. від анального отвору.

Аноректальні вади розвитку.

       Аноректальні вади розвитку (вади розвитку заднього проходу й прямої кишки) становлять одну з найбільш численних груп проктологічних захворювань дитячого віку.

Ембріопатогенез і патологічна анатомія. На думку F. Stephens (1963) аноректальні вади виникають на стадії підрозділу клоаки й формування промежини, причому варіанти вад залежать від статті. Це пов'язане з інтерпозицією статтевих органів між прямою кишкою й сечовивідними шляхами в дівчинок. Різні вади виникають при порушенні ембріогенезу на різних етапах. 

В осіб чоловічої статі ці стадії умовно підрозділяються на: 

· Стадію підрозділу клоаки. У цій стадії можуть сформуватися наступні вади: прямокишково-сечова нориця (частіше в області трикутника Льето або простатичної частини уретри); якщо нориця облитерується, вада розвитку проявляється у вигляді атрезії прямої кишки й анального отвору.

· Стадію формування промежини: непрорив анальної мембрани з або без атрезії прямої кишки, стеноз анального отвору й прямої кишки, ектопія анального отвору, прикритий анальний отвір.

В ембріонів жіночої статі виникнення аноректальних вад розвитку має істотні відмінності.

· Стадія підрозділу клоаки: при виникненні ректоміхурної нориці формується також подвоєння або дворога матка, подвоєння піхви, формування клоаки, ректовагинальна або ректовестибулярна нориця, яка може сполучатися з атрезією прямої кишки й анального отвору, атрезією прямої кишки без нориці.

· Стадія формування промежини: промежинні нориці, інші, аналогічні таким у хлопчиків.

В ембріонів обох статей при нормально розвиненому задньому проході відзначається недостатність задньої промежини: ущелини промежини, вроджена параректальна нориця, ректовестибулярна нориця при нормально розташованім анальному отворі, дивертикул дистальної частини прямої кишки.

Запиральний апарат при вадах розвитку прямої кишки нерідко має виражені морфологічні й головним чином топографоанатомічні відхилення. При атрезіях нерідко є недостатність (недорозвинення) зовнішнього сфінктера у вигляді відсутності передніх м'язових пучків, іноді сфінктера немає зовсім. М'яз, що піднімає задній прохід, менш інших підданий змінам, але при відсутності прямої кишки відбувається скорочення цього м'яза, особливо його центральних порцій (пуборектальна праща). Праща замість прямої кишки кільцем охоплює уретру в хлопчиків або піхву в дівчинок, тобто сильно зміщена кпереди. 

Класифікація.

У цей час загальноприйнята Мельбурнська класифікація аноректальних аномалій.

I. Високі (супралеваторні)

1) Аноректальная агенезія

Хлопчики: а) без нориці;

                   б) зі норицями: ректовезикальною, ректоуретральною;

Дівчинки: а) без нориці;

                б) зі норицями: ректовезикальною, ректоклоакальною, ректовагінальною;

2) Ректальна агенезія (хлопчики й дівчинки);

II. Середні (інтремедіальні)

1). Анальна агенезія;

     Хлопчики: а) без нориці;

                        б) зі норицями: ректобульбарною.

     Дівчинки: а) без нориці;

                     б) зі норицями ректовестибулярною;

2) Аноректальний стеноз (хлопчики й дівчинки);

III. Низькі (транслеваторні)

Хлопчики й дівчинки: прикритий задній прохід – простій, анальний стеноз.

Хлопчики: передній промежинний анус, ректопромежинна нориця.

Дівчинки: передній промежинний анус, ректовестибулярна нориця, вульварний задній прохід, ановульварна нориця.

Атрезія.

Атрезії становлять найбільш численну групу аноректальних вад розвитку. 

Клініка й діагностика. 

Атрезія без нориці. Загальний стан дитини в перші години після народження задовільний. Перші ознаки занепокоєння з'являються через 10-12 годин після народження: дитина починає тужитися, погано спить, меконій не відходить. Наприкінці 1-ої– початку 2-ої доби виникають симптоми низької кишкової непрохідності – здуття живота, блювота спочатку вмістом шлунка, потім з домішкою жовчі. Дитина відмовляється від грудей. 

Для своєчасної діагностики необхідний профілактичний огляд промежини в першу годину після народження, особливо якщо меконий не відходить. При атрезії заднепрохідний отвір відсутній. Однак необхідно встановити вид атрезії, визначити її висоту. Про висоту атрезії необхідно судити насамперед по відношенню кишки до леваторних м'язів, які в немовлят залягають на глибині близько 2 см. від шкіри анальної області. Сліпий кінець кишки може перебувати усередині цього м'яза або вище її. Отже, під низькій атрезії можна мати на увазі розташування сліпого кінця кишки на глибині 2 –2,5 см. від шкіри, а положення на більшій глибині йменувати високою атрезією.

Прикритий анальний отвір- найбільш легка форма низької атрезії, оскільки не змінені тканини промежини, відсутні відхилення  в розвитку таза. На місці анального отвору розрізняють напівпрозору мембрану, яка в перші години життя дитини в спокої зморщена й обмежена сфінктером. Надалі ця мембрана вибухає над промежиною й під нею просвічує меконий. Іноді є симптом «меконієвої пігментації».

Атрезія анального каналу також ставиться до ряду низьких. На місці анального отвору часто виявляють незначне вдавление пигментованої ділянки шкіри, іноді валикоподібне випинання. Про цей вид атрезії з великою часткою ймовірності можна судити, надавлюючи пальцем на область задньопрохідного отвору. Оскільки кишка перебуває низько, відчувається балотування, противопоштовх наповненого меконием мішка, особливо якщо дитина тужиться або кричить.

Атрезія анального каналу й прямої кишки відноситься до високих форм атрезій. Промежина звичайно зменшена в розмірах, недорозвинена. Нерідко недорозвинений або відсутній куприк, а часом і хрестець. На місці, де повинний бути анальний отвір, шкіра звичайно гладка. 

Для того, щоб точно визначити рівень атрезії, використовують допоміжні методи. Один з найпоширеніших – рентгенографія (по Каковичу-Вангестину). Місце, де повинне бути анальний отвір, маркують рнтгенконтрастним предметом (скріпка, монета, дробинка й т.п.). дитину загортають у пелюшки, залишаючи ноги відкритими, поміщають під рентгенівський екран і опускають униз головою, притримуючи за обидві ноги. У цьому положенні роблять знімок у двох проекціях. По відстані між сліпим кінцем кишки (газовий міхур) і міткою на промежині судять по висоті атрезії. Застосовується цей метод після 15 – 16 ч. з моменту народження дитини. При цьому дослідженні можливі два варіанти помилок:

1. Дійсний рівень атрезії значно нижче встановленого при рентгенівськім дослідженні. Цю помилку допускають якщо дослідження проведене в ранній термін (перші 12 годин життя дитину). За зазначений строк гази не доходять до прямої кишки, оскільки їм перешкоджає значна кількість мекония в сліпому мішку. 

2. Дійсний рівень атрезії вище встановленого по рентгенограмі. Дана помилка відбувається, якщо дитину не правильно укладають на столі, у результаті чого рентгенівські промені проходять не строго перпендикулярно до осі тіла, а косо.

Інший допоміжний метод визначення висоти атрезії – пункційний (по Пеллера – Ситковському). Тонкою голкою, надягнутою на шприц, проколюють шкіру промежини в місці природнього розташування анального отвору й, поступово потягуючи за поршень, уводять голку в напрямку до кишки до появи в шприці краплі мекония. По відстані, на яку ввійшла голка, судять про висоту атрезії. Через голку вводять контрастну речовину, маркірують місце розташування заднього проходу й роблять рентгенографію у двох проекціях у вертикальнім положенні дитини. 

У цей час усе більше поширення одержують ультразвукові методи діагностики. 

Атрезія прямої кишки (ізольована) може бути високою й низкою. Задньопрохідний отвір з добре сформованим зовнішнім сфінктером розташований на звичайнім місці. Є анальний канал, а вище кишка відсутня на більшім або меншому протязі. Для встановлення діагнозу досить увести катетер через анальний отвір або провести пальцеве дослідження. 

Атрезія зі норицями. Найчастіше спостерігаються нориці в полову систему, потім у сечову й на промежину. 

Нориця у статеву систему буває винятково в дівчинок. Звичайно вона відкривається в переддень піхви, рідше в піхву й зовсім рідко в матку. Клініка атрезії зі норицями в полову систему багато в чому залежить від локалізації й діаметра норицевого отвору, але й від догляду за дитиною. Основна ознака співвустя – виділення мекония, а потім калу й газів через полову щілину. Якщо нориця коротка і досить широка, а пряма кишка недорозвинена незначно, у дитини відзначається більш-менш регулярний самостійний стілець у перші місяці життя. При введенні прикорму або переході на штучне вигодовування самостійний стілець стає рідше, наростають запори, що приводить до розвитку синдрому мегаколон, який виражений тим чіткіше, чиу гірше догляд за дитиною. 

Особливо слід зупинитися на атрезії зі норицями в піхву. Норицевий отвір у цих випадках, як правило, вузький й не може функціонувати як анальний отвір. Через піхвову норицю постійно виділяється кишковий уміст, що створює умови для інфікування сечових шляхів і висхідної інфекції черевної порожнини. При наростаючих запорах уже в перші тижні життя необхідні допоміжні заходи, однак висока локалізація нориці утрудняє проведення клізм. Це приводить до ранньої появи калового завалу, інтоксикації із прогресуючим погіршенням загального стану. 

Діагностика атрезії зі норицями в полову систему звичайно не викликає утруднень, аномалію виявляють при зовнішньому огляді. Ректовестибулярна нориця локалізується в області ладьєподібної ямки й буває різного діаметра. Ректовагинальне співвустя звичайно відкривається на медіальній поверхні задньої стінки піхви трохи вище незайманої пліви, діаметр його не більше 0,5см. 

Існує закономірність: при ректовестибулярних норицях атрезія прямої кишки в переважній більшості випадків низька, полові органі розвинені нормально. Якщо співвустя ректовагинальне, атрезія завжди висока й часто супроводжується інфантилізмом зовнішніх полових органів, зяянням полової щілини, які виражені тем яскравіше, чим вище розташована нориця. 

Для того, щоб уточнити висоту розташування кінця прямої кишки й вивчити стан вищерозташованих ділянок кишечнику, доцільно провести рентгенологічне дослідження з контрастуванням товстої кишки барієвою суспензією через норицю. Інформативний також заход, при якім через норицю у напрямку до місця природнього розташування заднього проходу вводять жіночий (дитячий) металевий уретральний катетер; пальцем іншої руки через промежину лікар намацує кінець цього катетера й приблизно визначає рівень атрезії по товщині тканин між дзьобом катетера й пальцем.

Нориця у сечову систему (сечовий міхур, уретра) спостерігається майже винятково в хлопчиків. Основна ознака – відходження меконію й газів через зовнішній отвір сечівника. При сполученні прямої кишки із сечовим міхуром меконій постійно надходить у міхур і змішується із сечею, яка виявляється пофарбованою в зеленуватий колір протягом усього акту сечовипускання; останні порції сечі пофарбовані більш інтенсивно й супроводжуються відходженням газів, що скопилися в сечовому міхурі. Виділення меконію й газів підсилюється при натисненні на надлобкову область.  Поза актом сечовипускання гази не виділяються, тому що сфінктер міхура втримує їх. 

При сполученні прямої кишки з уретрою виділення меконію й газів із сечею більш убоге. Меконій, що не встигнув розчинитися, викидається на початку сечовипускання майже не зміненим, а останні порції сечі, як правило, прозорі. Гази відходять через уретру й поза актом сечовипускання, оскільки ніякий сфинктерний апарат їх не втримує. 

Клінічні симптоми нориці в сечову систему можуть бути відсутні, або залишатися непоміченими, тому що норицевий хід частіше вузький або може бути забитий слизуватими пробками. Підвищена сторожкість повинна бути при всіх високих атрезіях. Іноді норицю діагностують по рентгенограмі, виконаній по Вангестину – виявляють «повітряний норицевий хід» або визначають газ у сечовому міхурі. Інший діагностичний метод – катетеризація уретри. Діагностику нориці в сечову систему полегшує уретроцистографія. 

Нориця на промежину спостерігається й у хлопчиків і в дівчинок. У дівчинок промежинні нориці звичайно короткі й широкі. У хлопчиків довжина й ширина нориці сильно варіюють. 

При широкої нориці функція заднього проходу в перші місяці життя компенсується досить повно. Утруднення акту дефекації наступають пізніше. Запори наростають звичайно після першого року життя. При вузькому норицевому ході спорожнювання кишечнику утруднене з перших тижнів життя. 

Діагностика промежинних нориць ґрунтується на зовнішньому огляді. Незалежно від довжини норицевого ходу в тканинах промежини атрезія прямої кишки (анального каналу) при цьому виді патології завжди буває низькою. 

У дітей старшого віку при завзятих запорах доцільно провести рентгенконтрастне дослідження дистального відділу товстої кишки для уточнення її стану. 

Необхідно диференціювати широку промежинну норицю при її порівняно гарній функції з дійсною ектопією ануса. 

Клоакальні форми атрезії.

Клоакальна форма атрезії – найбільш складна із усіх аноректальних вад розвитку. Зберігається урогенітальний синус, який через норицю сполучається з атрезованою прямою кишкою. Під час огляду виявляють відсутність задньопрохідного отвору. У місці, де повинний бути зовнішній отвір сечівника або піхви, перебуває один отвір, з якого виділяється сеча. Він є виходом клоаки, у яку відкриваються уретра, піхва й пряма кишка. Анатомічні форми клоаки різноманітні. Дуже важливо розібратися в якому ступені розвинена піхва. У деяких випадках для уточнення стану внутрішніх органів може знадобитися лапароскопія.

Сполучені вади розвитку.
Спостерігаються найрізноманітніші комбінації вродженої патології. Найчастіше супроводжують вади розвитку сечостатевої системи й дистального відділу хребта. У числі супутніх аномалій: аплазія нирки, вроджений гідронефроз, мегауретер, дистопія нирки, гіпоспадія, гіпоплазія нирки, подвоєння піхви, стеноз уретри, подвоєння нирки й сечоводу, подвоєння уретри, крипторхізм, ектопія сечоводу, уретероцеле, агенезія куприка. Найчастіше вади розвитку сечостатевої системи супроводжують високі форми атрезій. 

Найбільш важку групу становлять хворі з органічною поразкою верхніх сечових шляхів. Необхідно помітити, що нерідко потенційно важкі поразки протікають практично безсимптомно. В основному це хворі з гіпо- і аплазією нирки, дистопією і вродженим гідронефрозом. Важлива рання діагностика не тільки структурних змін у сечовивідних шляхах, але й функціональних розладів, наприклад пухирносеоводний рефлюкс. 

Таким чином, слід уважати непорушним правило: хворого з атрезією заднього проходу необхідно рано, ретельно й цілеспрямовано обстежити на предмет виявлення супутніх урологічних поразок, зокрема, обов'язково виконати екскреторну урографію, микційну цистографію, УЗД.

У процесі обстеження дитини, особливо з високою формою атрезії, важливо звернути пильну увагу на стан дистального відділу хребта. При супутніх вадах крижово-куприкового відділу хребта страждає розвиток крижового нерва, галузі якого іннервують сфінктерний апарат сечового міхура й прямої кишки. Як правило, знижена тактильна чутливість  області промежини.

Лікування.

Атрезії заднього проходу й прямої кишки корригують тільки хірургічним шляхом. Найбільш важливі питання хірургічної тактики – вибір строку, обсягу й методики оперативного втручання. 

У перші години і дні життя в невідкладному порядку за вітальними показниками виконують операцію при всіх формах простої атрезії. А також при норицях в сечову систему й вузькій промежинної нориці. Питання про те, виконати відразу радикальну операцію або обмежитися накладенням колостоми, вирішують індивідуально. Переважніше радикальний варіант, однак, у деяких випадках краще спочатку накласти колостому. Ця паліативна операція безумовно показана: 1) якщо загальний стан немовляти важкий у зв'язку з пізнім вступом або супутніми вадами розвитку; 2) якщо в хірурга недостатній досвід виконання подібних операцій, особливо при високій атрезії; 3) при клоаці;

У дівчинок при норицях у полову систему й широких промежинних норицях, вибираючи оптимальний строк для радикальної операції, хірург керується клінічним плином захворювання й ураховує два моменти: чим пізніше проводять операцію, тим, з одного боку, більше небезпека розвитку вторинних змін, але, з іншого боку, менше технічні труднощі й, отже, краще функціональні результати. Більш-менш вільні маніпуляції в рані без ризику ушкодження сусідніх анатомічних утворів можливі у віці близько 1 року. Так і роблять, коли нориця широка. При вузьких же норицях, що впадають у піхву, оптимальний варіант – паліативне втручання (колостомія), а радикальне відкладають до слушної миті. 

Грубою помилкою слід уважати проктопластику в немовлят із клоакальною формою атрезії. У цих випадках необхідно обмежитися колостомією, і лише пізніше, точно розібравшись у топографічній анатомії поразки й інших деталях, вибирати варіант місцевої пластики.

При сочетаних вадах розвитку етапні операции, виконують залежно від «клінічної домінанти» тієї або іншої патології. Вибираючи хірургічну тактику при сочетаної патології насамперед намагаються визначити, яке втручання найбільш вигідне й необхідно для хворого не тільки в цей момент, але й у перспективі.

Вибір методики радикальної операції при атрезіях залежить від виду й висоти атрезії. Оперативне втручання має на меті створити на місці відсутнього анального отвору нове, забезпечити його нормальну функцію, усунути патологічне співвустя прямій кишки із сусідніми органами. У цей час існує два основні й принципово різні способи проктопластики: промежинна й комбінована (брюшно-промежинна).

Вроджене звуження заднього проходу й прямої кишки.

Звуження локалізуються найчастіше в місці переходу ендодермальної частини кишки в ектодермальну, тобто в області гребешкової лінії анального кільця. Але іноді звуження може бути розташоване на кілька сантиметрів вище задньопрохідного отвору. У рідких випадках стеноз захоплює анальний отвір і частину прямої кишки.

Форма й довжина стриктури варіабельні. Іноді це мембрана з тонкої шкіри або слизуватої оболонки, в інших випадках – щільне фіброзне кільце. Довжина звуження становить від декількох мм. до 2-4 см.

Клініка й діагностика. у перші дні й місяці життя вроджена стриктура може клінічно не проявлятися. Однак при різкому стенозі запори спостерігаються з перших днів. Батьки відзначають, що кал виділяється у вигляді вузької стрічки або циліндра. Із уведенням прикорму запори стають усе більш вираженими, акт дефекації супроводжується сильним натужуванням і лементом. Розвивається картина вторинного мегаколона, яка виражена тим яскравіше, чим старше дитина. На виразність клінічних проявів стенозу істотний вплив виявляють ступінь і характер звуження, а також догляд за дитиною.

Діагностика вроджених звужень ґрунтується на скаргах, огляді зони промежини, пальцевім ректальнім дослідженні, даних ректороманоскопії, рентгенконтрастного дослідження. У деяких випадках анальний отвір аномальний: має вигляд лійки. При введенні пальця в анальний канал місце звуження відчувається в одних випадках як еластичне кільце: палець як би проходить у гумовій пластинці, краю якого втягуються слідом за пальцем; в інших випадках стриктура ледь пропускає кінчик. Однак іноді стенозуюче кільце розташоване високо і його не можна виявити пальцем, у таких випадках діагностиці допомагає ректороманоскопія. Рентгенконтрастне дослідження товстої кишки дозволяє точніше визначити довжину стриктури й стан вищерозташованих ділянок товстої кишки.

Лікування. Вроджені стриктури заднього проходу й прямої кишки можна лікувати консервативно й оперативно. З консервативних методів застосовують бужування, яке проводиться пальцем або спеціальними бужами. Терапію завжди слід починати з бужування. Якщо воно протягом 1 – 1,5 міс. безуспішно, показане оперативне втручання. Вибір методики операції пов'язаний з локалізацією й характером звуження. 

При низько розташованих стриктурах з нещільним і нешироким кільцем у ряді випадків можна обмежитися поздовжнім розсіченням місця стенозу з наступним зашиванням рани в поперечному напрямку. Найбільш прийнятне висічення стенозуючого кільця з боку промежини, при висоті стенозу не більш 2,5 см.

При високих звуженнях, що захоплюють пряму кишку, виконують комбіновану проктопластику.

Вроджені нориці при нормально сформованому задньому проході.
Ректовестибулярна і піхвова нориця. 

Для ректовестибулярної й піхвовій нориці характерно мимовільне відходження калу й газів через полову щілину на тлі регулярного природнього стільця. У немовлят і грудних дітей, коли стілець напіврідкий, постійне виділення калових мас через норицю приводить до досить різкого подразнення слизуватої оболонки зовнішніх полових органів і шкіри промежини, вульвовагиніту. У дітей більш старшого віку оформлені калові маси виділяються в меншій кількості, але відзначається постійне мимовільне відходження газів.

Зовнішній отвір первинної повної нориці звичайно локалізується в центрі, на дні ладьєподібної ямки або на задній стінці піхви негайно над незайманою плівою. Якщо нориця відкривається пізніше після запального процесу, зовнішній отвір може локалізуватися в основі великої полової губи. Іноді буває два й більш отворів зі шкірними перемичками між ними: у половій губі й передодні піхви. Діаметр норицевих отворів становить 0.5 – 1,5 см. Норицевий хід буває циліндричної форми й конусоподібної. Глибина залягання внутрішнього отвору нориці звичайно становить 1,5-2см. від слизисто-шкірного переходу анального каналу. Для того, щоб визначити його, у пряму кишку вводять палець, а в зовнішній отвір нориці – пуговчатий зонд, який добре відчувається пальцем. Цей же зонд вільно виводиться через анальний отвір. При зовнішньому огляді області заднього проходу в більшості дівчинок з уродженою норицею виявляється своєрідний шкірний придаток, що представляє собою гіпертрофований анальний сосочек. Цей симптом може сприяти діагностиці дивертикулярних форм нориць, коли відсутній її зовнішній отвір. 

Лікування. Дитину з ректовестибулярною або піхвовою норицею необхідно поставити на диспансерний облік, як тільки встановлений діагноз. Виявлене, що нориця, навіть незначна не схильна до самостійного закриття. Методом вибору при лікуванні ректовестибулярних і піхвових вроджених нориць є оперативне втручання. Операцію можна відкласти до 3-4 літнього віку при гарному догляді за дитиною.  При цьому необхідно регулярно досліджувати сечу й проводити ретельний туалет промежини кілька раз у день. У ряді випадків при регулярнім загостренні вульвовагиніту й пієлонефриту операція показана раніше зазначеного строку. Операція полягає у виділенні нориці від піхви до стінки кишки. 

Ректопромежинна (параректальна) нориця. Є підстави вважати, що цей вид нориці як би «чоловічий тип» ректовестибулярної нориці. Клінічно характерна наявність у новонародженого крапкового отвору в параректальній клітковині, від якого в товщі підшкірного шару йде тяж у напрямку до анального каналу. Як правило, зовнішній отвір нориці відкривається попереду від ануса по ходу серединного шва промежини, але в ряді випадків нориця може розташовуватися збоку. Вроджена параректальна нориця якийсь час може існувати безсимптомно, але рано або пізно вона запалюється, з'являється серозно-гнійне відокремлюване, і ці прояви рецидивують. Запальний процес не переходить на параректальну клітковину, тому що стінка нориці служить досить надійним бар'єром. Периферичний отвір нориці іноді самостійно закривається.  Нориця практично завжди внутрішньосфінктерна довжина її близько 0,5-1,5 см. Особливістю вроджених параректальних нориць є їхній прямий хід. 

Лікування оперативне. Хірургічне втручання показане після першого року життя. Норицевий хід висікають єдиним блоком з наступним накладенням на рану глухого шва або відкритим його веденням. 

Ректоуретральна і ректовезікальна нориця. 

Клінічна картина співвусть прямій кишки із сечовидільною системою обумовлена локалізацією нориці й шириною норицевого ходу. При широкій нориці в сечовий міхур кал постійно змішується із сечею, і вона випливає мутною протягом усього сечовипускання. Одночасно через уретру виходять гази. При уретральної нориці через зовнішній отвір сечівника час від часу незалежно від акту сечовипускання відходять гази й кал. Під час сечовипускання сеча спочатку мутна, а потім більш прозора. Інфікування сечових шляхів обумовлює рецидивуючий уретрит, баланіт, пієлонефрит. Ці симптоми не завжди виражені чітко, найбільш характерні ознаки з'являються епізодично, і часто батьки не обертають на них уваги.

Більшу допомогу у встановленні правильного діагнозу виявляє рентгенологічне дослідження (уретроцистографія), а також ректороманоскопія із уведенням в уретру барвної рідини. 

Лікування. При ректоуретральних і везікальних норицях необхідно хірургічне втручання по встановленню діагнозу. 

Ектопія анального отвору.

Про ектопію слід говорити в тих випадках, коли нормальний задньопрохідний отвір (добре відкривається й стискується, нормально функціонує) розташований на незвичайнім місці – близько до зовнішніх полових органів. При цьому всі анатомічні структури анального каналу, у тому числі зовнішній сфінктер, зберігаються.

Клініка й діагностика. Функціональні порушення акту дефекації відсутні. Можна розрізнити промежинну й вестибулярну ектопію. При промежинної ектопії задній прохід відкривається близько до кореня калитки в хлопчиків або задній спайці промежини в дівчинок, при цьому шкірний місток зберігається.  Іноді в дівчинок такий місток відсутній, і слизувата передодня піхви переходить у слизувату анального каналу (вестибулярна ектопія). Дійсну ектопію необхідно диференціювати від норицевих форм атрезії. При атрезії, неминуче, згодом з'являються стійкі запори, при ектопії такого не спостерігається. При атрезії під час дослідження анального рефлексу сфінктер скорочується поза аномальним отвором. Т.ч. відсутність або мінімальна виразність функціональних відхилень і внутришньосфінктерне розташування анального отвору є основними відмітними ознаками ектопії анального отвору від норицевих форм атрезії.

Лікування. Деякі автори не рекомендують втручання в дитячому віці й вважають за необхідне відкласти його, щоб доросла жінка сама вирішувала питання про операцію. Подібна точка зору підкріплюється тим, що функціональні порушення відсутні, а гарний результат операції гарантувати неможливо. 

1. Атрезія стравоходу та “Vacterl–асоціація”.

2. Форми атрезії стравоходу та клінічні прояви.

3. Діагностика атрезії стравоходу.

4. Лікування атрезії стравоходу.

5. Природжений пілоростеноз. Клініка. Діагностика. Лікування.

6. Класифікація природженої кишкової непрохідності.

7. Клініка високої та тонко-кишкової непрохідності.

8. Клініка низької кишкової непрохідності.

9. Діагностика природженої кишкової непрохідності.

10. Об’єм оперативного втручання при природженій кишковій непрохідності.
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