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Гастрошизис (ГШ) залишається однією з найважчих високолетальних вад розвитку у новонароджених 
дітей. Існує велика кількість анатомічних та патофізіологічних особливостей вади, які дотепер не класифі-
ковані. Це обумовлює необхідність створення розгорнутої анатомо-патофізіологічної класифікації ГШ.

Мета: на основі ретроспективного аналізу клінічного матеріалу, з дослідженням характеру і частоти 
анатомо-патофізіологічних особливостей вади та асоційованих з нею аномалій розвитку і захворювань, 
розробити розгорнуту класифікацію ГШ.

Матеріали і методи. Проведено ретроспективний аналіз медичних карток 119 новонароджених дітей з 
ГШ, які знаходились на лікуванні у відділенні хірургічної корекції природжених вад розвитку у дітей ДУ «Ін-
ститут педіатрії, акушерства і гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України» з 1987 р. по 
2018 р. (n=89) та у Миколаївській обласній дитячій лікарні з 1987 р. по 2005 р. (n=30).

Результати. Ізольований ГШ виявлено у 67,2% (n=80) пацієнтів. Асоційований ГШ, пов’язаний із супут-
німи вадами розвитку або іншою внутрішньоутробною патологією, діагностовано у 34,8% (n=39), причому 
у 10,1% (n=12) були множинні вади розвитку. Ускладнений ГШ становив 18,5% (n=22). «Відкритий» (типо-
вий) ГШ був у 98,3% (n=117) дітей, «закритий» – у 1,7% (n=2). Затримку внутрішньоутробного розвитку 
виявлено у 38,7% (n=46) немовлят з ГШ, а вісцероабдомінальну диспропорцію – у 90,7% (n=108).

Висновки. Розроблена класифікація ГШ розкриває основні анатомо-патофізіологічні особливості вади 
та асоційованих з нею аномалій розвитку і внутрішньоутробних захворювань, які впливають на її прогноз; 
дає можливість розробити оптимальні тактику та стратегію хірургічного лікування цієї патології і покра-
щити результати лікування.
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Вступ
Надзвичайна варіабельність і різноманітність 

анатомо-фізіологічних проявів гастрошизису (ГШ) 
[23,29], наявність асоційованих з ним інших вад роз-
витку і захворювань, які впливають на тактику і 
стратегію хірургічного лікування [12,15]; різне ро-
зуміння і тлумачення багатьма клініцистами одних 
і тих самих патологічних процесів при цій аномалії 
[29,32], що впливає на її прогноз, ставлять питання 
розробки розгорнутої класифікації ГШ в один ряд з 
найактуальнішими проблемами неонатальної хірур-
гії сьогодення.

На відміну від омфалоцеле, гастрошизис відносно 
рідко асоціюється з природженими вадами розви-
тку. Ця частка становить від 8,7% до 31% [31,32,34], 
причому множинні природжені вади розвитку 
(МВПР) зустрічаються у 11,7% пацієнтів з ГШ [34]. 
Серед асоційованих аномалій найчастіше діагнос-
туються атрезії кишки – 5–25% [9-12], крипторхізм – 
31% [15,18], дивертикул Меккеля [18,26]; дуже рід-
ко – хромосомні аномалії (трисомія 21) – 1,7%, 
природжена аміоплазія (артрогрипоз) – 1,7%, кар-
ликовість – 1,7% [27]; біліарна атрезія [34]. До 
ускладнених форм ГШ також відносять внутрішньо-
утробно набуту патологію: заворот середньої киш-
ки, стеноз, некроз, перфорацію [15,24,25]. Складний 
або ускладнений ГШ має вищі ризики тривалої не-
можливості ентерального харчування, розвитку 
резистентного сепсису та смертності порівняно з 
простим [29-31]. Як простий, так і ускладнений ГШ 
може супроводжуватись вісцеро-абдомінальною 
диспропорцією (ВАД) [1-7].

Мета дослідження: на основі ретроспективного 
аналізу клінічного матеріалу, з дослідженням харак-
теру і частоти анатомо-патофізіологічних особли-

востей вади та асоційованих з нею аномалій розви-
тку і захворювань, розробити розгорну т у 
класифікацію ГШ.

Матеріал і методи дослідження
Проведено ретроспективний аналіз медичних 

карток 119 новонароджених дітей з ГШ, які знаходи-
лись на лікуванні у відділенні хірургічної корекції 
природжених вад розвитку у дітей ДУ «Інститут пе-
діатрії, акушерства та гінекології імені академіка 
О.М. Лук’янової НАМН України» з 1987 р. по 2018 р. 
(n=89) та у Миколаївській обласній дитячій лікарні 
з 1987 р. по 2005 р. (n=30). Гестаційний вік новона-
роджених варіював від 33 до 40 тижд., у середньому 
36,8±0,3 тижд., а маса тіла – від 1670 г до 3607 г, у се-
редньому 2509,2±78,6 г.

Критерії відбору: у дослідження включені новона-
роджені діти з ГШ незалежно від терміну гестації і спо-
собу їх народження, транспортування, часу від наро-
дження до операції, лікувальної тактики та стратегії.

У дослідженні застосовано наступні методи: пре-
натальні – УЗД плода (визначення ступеня вісцеро-
абдомінальної диспропорції, супутніх вад розвитку, 
стану евентрованих органів) та інвазивне визначення 
каріотипу плода; постнатальні – УЗД органів черевної 
порожнини та заочеревинного простору, нейросоно-
графія, ехокардіографія; рент гено логічні – оглядова 
Rtg-графія ОГК і ОЧП, пасаж контрастної речовини 
по ШКТ, іригографія; клінічні.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
усіх зазначених у роботі установ. На проведення до-
сліджень було отримано поінформовану згоду бать-
ків дітей (або їхніх опікунів).
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Результати дослідження
Нами (проф. Слєпов О.К.) розроблено класифіка-

цію ГШ (табл.).
Ізольований ГШ виявлено у 67,2% (n=80) па цієн-

тів. Він представлений єдиною вадою і є не-
ускладненим, незалежно від ступеня ВАД та стану 
евентрованих органів.

Асоційований ГШ пов’язаний із супутніми ва-
дами розвитку або іншою внутрішньоутробною 
патологією (діагностовано у 34,8% (n=39), причо-
му у 10,1% (n=12) – множинні вади розвитку). За 
наявності інтестинальних вад розвитку (атрезія, 
стеноз кишки) або іншої внутрішньоутробної па-
тології (некроз, перфорація кишки), які вплива-
ють на прогноз і лікувальну тактику, ГШ вважа-
ється ускладненим. При інших супутніх вадах 
розвитку, які не впливають на прогноз і лікуваль-
ну тактику при ГШ, останній вважається неу-
складненим.

Ускладнений ГШ, за нашими даними, становить 
18,5% (n=22). Серед ускладнень: атрезія (n=10), сте-
ноз кишки (n=3), некроз її стінки (n=9).

Неускладнений ГШ констатовано у 14,3% (n=17) 
хворих. При асоційованому неускладненому ГШ ви-
являли наступні вади розвитку: крипторхізм (n=5), 
дивертикул Меккеля (n=5), ангіодисплазія стінки 
кишки (n=3), гідронефроз (n=2), подвоєння нирки 

(n=1), дефект брижі (n=1), аномалія омфаломезен-
теріальної судини (n=1) тощо.

Типову локалізацію наскрізного дефекту ПЧС при 
ГШ виявлено у 98,3% (n=117) пацієнтів. При цьому де-
фект був параумбілікально, праворуч, з розщеп ленням 
пупкового кільця і нормальною пуповиною. Атипову 
локалізацію дефекту діагностовано лише у 1,7% (n=2) 
випадків. Він був розташований параумбілікально, 
праворуч, але на 2 см латеральніше пупка. Між дефек-
том і пупком був шкірний місток шириною 2 см. При 
цьому розщеплення пупкового кільця не було.

«Відкритий» (типовий) ГШ був у 98,3% (n=117) на-
ших пацієнтів, «закритий» – у 1,7% (n=2) (рис. 1). При 
останньому шкіра по усьому периметру дефекту була 
інтимно зрощена з «ніжкою» евентрованих органів: 
сполучення з черевною порожниною відсутнє.

Евентрацію середньої кишки виявлено у 42% 
(n=50) пацієнтів; середньої кишки та шлунка – 
у 30,2% (n=36); середньої кишки, шлунка (n=26) (або 
без нього (n=6)) та інших органів – у 26,9% (n=32): 
печінки (n=10), жовчного міхура (n=3), сечового мі-
хура (n=6), матки (n=4) і/або її придатків (n=12) 
(у дівчаток); яєчок (n=2) (у хлопчиків).

Евентровані органи були не зміненими у 13,4% 
(n=16) випадків; помірно зміненими – у 30,3% 
(n=36); у 56,3% (n=67) зміни були виразними 
(рис. 2).

Таблиця 
Класифікація гастрошизису
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Евентровані органи вважали незміненими, якщо 
петлі кишечника були еластичними, рожевими, 
блискучими, без нашарувань фібрину. До помірних 
змін відносили ситуації, коли спостерігався помір-
ний набряк та потовщання кишкової стінки, мато-
вість серозної оболонки, відсутність фібрину або 
поодинокі його нашарування, збережені еластич-
ність та рожевий колір кишки. При виразних змінах 
евентрованих органів були поширені нашарування 
фібрину, хрящоподібна їх консистенція (набряк та 
потовщання), багряний колір кишки.

Затримку внутрішньоутробного розвитку (ЗУВР) 
виявлено у 38,7% (n=46) немовлят з ГШ. Причому 
ЗВУР І ступеня була у 25,2% (n=30) випадків, ІІ – 
у 11,8% (n=14) і ІІІ – у 1,7% (n=2). Не було ЗВУР 
у 61,3% (n=73) пацієнтів.

Вісцероабдомінальну диспропорцію діагностова-
но у більшості новонароджених з ГШ – у 90,7% 
(n=108). Помірна ВАД була у 54,6% (n=65) випадків, 
виразна – у 36,1% (n=43). Тільки у 9,2% (n=11) дітей 
з ГШ ВАД була відсутня.

Дискусія
Перший випадок ГШ описано у 1557  р. 

Lycosthenes, а термін «гастрошизис» вперше засто-
совано в англомовній літературі Calder у 1733 р. [10]. 
Незважаючи на те, що ГШ як патологія новонаро-
джених відома близько п’ятисот років, розгорнутої 
анатомо-патофізіологічної класифікації цієї вади і 
досі не розроблено.

Аналіз світової літератури за даними медичних 
баз PubMed, Google Scholar, The Cochrane Library, 
BioMed Central, «Российская Государственная Би-
блиотека» показав, що переважна більшість авторів 
поділяє ГШ на «простий» (simple) та «ускладнений» 
(complex) [1,9,13,18]. У закордонній літературі таке 
розділення, а також сам термін «ускладнений га-

строшизис», вперше було запропоновано K.A. Molik 
та співавт. у 2001 р. [25]. До ускладнених форм ГШ 
зазначені автори відносять комбінацію, при якій, 
окрім безпосередньо ГШ, мають місце природжені 
вади та мальформації середньої кишки: атрезії, сте-
нози, заворот, некрози та перфорації, дуплікації та 
триплікації кишки (інтестинальні ускладнення) 
[9,13,18,25,17]. Гастрошизис, при якому відсутні ін-
тестинальні ускладнення, називають простим 
[9,13,18,25]. Автори з Російської Федерації (В.Г. Баи-
ров, С.А. Караваева, 2010) [1] також класифікують 
ГШ як «простий» та «ускладнений», незалежно від 
ступеня ВАД. Проте до ускладненого вони відносять 
як ГШ з природженими інтестинальними усклад-
неннями, так і ГШ із супутніми вадами розвитку. 
Відома також класифікація О.В. Карцевої (2001), за 
якою, залежно від розміру дефекту ПЧС, кількості 
евентрованих органів, ступеня виразності перито-
ніту та ВАД, виділяють три форми ГШ – локальну, 
субтотальну та тотальну [17]. Наведені класифікації 
є суперечливими, різняться між собою, залежно від 
включених до класифікації ознак, а також не відо-
бражають усі необхідні складові, які впливають на 
хірургічну тактику та прогноз ГШ.

За даними наших досліджень, а також доповідей 
закордонних дослідників, інтестинальні ускладнен-
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ня при ускладненому ГШ мають достовірний вплив 
на результати хірургічного лікування та призводять 
до зростання захворюваності та летальності, на від-
міну від інших супутніх вад розвитку, при яких пе-
ребіг захворювання тотожний простому ГШ [6,9,13]. 
Проте асоційовані позаінтестинальні мальформації, 
такі як крипторхізм (9,2%), гідронефроз (3,7%), ар-
трогрипоз (1,8%), природжені вади серця (3,7%), 
збільшують захворюваність та призводять до потре-
би у проведенні наступних хірургічних втручань. 
Тому розділення ГШ на ізольований та асоційова-
ний, на нашу думку, є доцільним [6].

До рідкісних форм відносять «закритий» ГШ та 
ГШ з атиповою локалізацією дефекту [10,11]. «За-
критим» ГШ (closed GS, сlosing GS) називають особ-
ливу форму цієї вади, при якій, внаслідок різкого 
звуження дефекту ПЧС, відбувається странгуляція 
евентрованої середньої кишки у стенозованому де-
фекті, з відсутністю розщеплення пупкового кільця 
[20,22]. При цьому краї дефекту ПЧС зрощені по 
периметру з «ніжкою» евентрованих органів [20,22]. 
Це може призвести до наступної ішемії, внутріш-
ньоутробної резорбції евентрованої кишки (з екс-
траабдомінальним формуванням малих розмірів 
кишкового залишку в ділянці дефекту) та утворен-
ням атрезій у проксимальному та дистальному від-
ділах середньої кишки [20,22,26]. Зазначені зміни 
призводять до розвитку синдрому короткої кишки 
та потреби у проведенні трансплантації кишечника 
або подовжуючих ентеропластик. Тому існує класи-
фікація T. Kumar та співавт. (2013), яка окремо роз-
криває питання тактики оперативного лікування 
таких пацієнтів [30].

При ГШ спостерігається великий спектр евентрації 
органів черевної порожнини – від ізольованої петлі 
середньої кишки (або лише апендиксу) до повної евен-
трації середньої кишки із шлунком, печінкою, жов-
чним міхуром, сечовим міхуром, маткою та її придат-
ками (у дівчаток) або яєчками (у хлопчиків) [19]. Хоча, 
на перший погляд, масивну евентрацію можна розгля-
дати як несприятливий фактор (враховуючи можли-
вість травмування та запальних змін евентрованих 
органів), існують дослідження, які доводять, що масив-
на евентрація призводить до розширення дефекту 
ПЧС, відповідно, зменшуючи ризик защемлення та 
ішемізації позаабдомінально розміщеної середньої 
кишки [19]. Тому кількість евентрованих органів має 
важливе прогностичне значення і, на нашу думку, слід 
диференціювати ГШ залежно від характеру, а зна-
чить – і від кількості евентрованих органів.

Ушкодження кишечника при ГШ відбувається 
внутрішньоутробно та є первинною причиною по-

рушення відновлення моторної функції шлунково-
кишкового тракту у післяопераційному періоді, 
захворюваності та летальності цих новонародже-
них дітей [8,23,28]. Спектр інтестинальних уражень 
варіює від повної відсутності патологічних змін 
евентрованого кишечника до наявності матовості 
серозної оболонки, появи багряного кольору киш-
ки, порушення еластичності, набряку та потовщан-
ня кишкової стінки, наявності поодиноких або 
тотальних нашарувань фібрину [11,8,28]. Найбільш 
сучасні та прогресивні дослідження спрямовані на 
 розробку лікувальних тактик для внутрішньоу-
тробного попередження кишкових уражень 
[14,16,31]. Перебіг післяопераційного періоду у но-
вонароджених з різними ступенями ураження се-
редньої кишки різниться, і саме тому, на наше пере-
конання, такі пацієнти мають розглядатись 
диференційовано, залежно від виразності змін 
евентрованих органів.

У сучасних умовах, при ліквідації дефекту ПЧС, 
хірурги застосовують первинну радикальну пласти-
ку, шкірну пластику (формування вентральної гри-
жі) або проводять етапне занурення евентрованих 
органів у черевну порожнину, застосовуючи заплати 
чи синтетичні мішки, з наступним проведенням 
вторинної пластики ПЧС, залежно від виразності 
ВАД, яка ускладнює перебіг захворювання та опера-
тивну корекцію вади [3,5,17,21,34]. Деякі дослідники 
класифікують ГШ залежно від ступеня ВАД [7,13]. 
Так, у дослідженні Ю.П. Паламарчука (2010) запро-
поновано математично визначати коефіцієнт ВАД, 
що дає змогу виділяти різні варіанти ГШ залежно від 
ступеня (I–III) ВАД. О.Д. Фофанов (2011) визначав 
ступінь ВАД залежно від величини внутрішньоче-
ревної гіпертензії, розділяючи ГШ із відсутністю 
ВАД, помірною ВАД або виразною ВАД. Результати 
досліджень S. Emil та співавт. (2012) свідчать про те, 
що діти з ускладненим перебігом ГШ переносять, в 
середньому, три оперативні втручання (від 2 до 5), 
що призводить до збільшення захворюваності та 
летальності цих пацієнтів [27]. Тому, з нашої точки 
зору, важливо розділяти ГШ залежно від ступеня 
ВАД, що є базисом при визначенні хірургічної так-
тики.

У світовій літературі існує багато досліджень, 
присвячених ЗВУР при ГШ [4,27]. За нашими дани-
ми, прямого впливу ЗВУР на перебіг захворювання 
при ГШ не виявлено, проте встановлено, що ЗВУР 
достовірно призводить до збільшення ступеня ВАД, 
яка, у свою чергу, має достовірний вплив на прогноз 
лікування цієї вади [4]. Тому акцентування на цій 
проблемі при ГШ є дуже актуальним.



Оригінальні дослідження. Абдомінальна хірургія

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

Таким чином, розглянуті існуючі класифікації ГШ 
лише частково відображають природу цієї вади та 
підходи до вибору тактики хірургічної корекції та 
прогнозування результатів лікування. За даними 
численних світових досліджень, а також власними 
даними, результати лікування ГШ залежать від ба-
гатьох чинників, а не лише від наявності природже-
них інтестинальних ускладнень або ВАД. Так, на-
приклад, простий ізольований ГШ із виразними 
змінами евентрованих органів та ВАД має високі 
ризики захворюваності та летальності, незважаючи 
на те, що природжені інтестинальні ускладнення 
при цьому будуть відсутні. Натомість при «закрито-
му» ГШ з внутрішньоутробною резорбцією серед-
ньої кишки ВАД буде відсутня, проте така дитина 
буде потребувати проведення трансплантації ки-
шечника та печінки або лише кишечника для забез-
печення автономного харчового статусу, або довіч-
ного проведення повного парентерального 
харчування [30]. Розроблена анатомо-патофізіоло-
гічна класифікація ГШ дає клініцистам можливість 
прогнозування перебігу захворювання та розробки 
оптимальної тактики і стратегії лікування цієї ві-
тальної вади розвитку.

Висновки
Розроблена класифікація ГШ розкриває основні 

анатомо-патофізіологічні особливості вади та асо-
ційованих з нею аномалій розвитку і внутрішньо-
утробних захворювань, які впливають на її прогноз; 
дає можливість розробити оптимальні тактику та 
стратегію хірургічного лікування цієї патології і по-
кращити результати лікування.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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