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Список сокращений 

АПР - аноректальные пороки развития 

ЖКТ - желудочно-кишечный тракт 

МКБ - международная классификация болезней 

УЗИ - ультразвуковое исследование 

МРТ - магнитно-резонансная томография 

КТ - компьютерная томография 

ЭМГ – электромиография 

VACTERL-ассоциация - группа сочетанных аномалий развития. Название составлено из 

первых букв пороков, входящих в состав синдрома: V (англ. Vertebral anomalies) — 

аномалии позвоночника, А (англ. Anal аtresia) — атрезия ануса, С (англ. Cardiovascular 

anomalies) — пороки сердца, ТЕ (англ. Tracheo-esophageal fistula) — трахеопищеводный 

свищ с атрезией пищевода, R (англ. Renal defects) — аномалии почек, L (англ. Limb 

defects) — дефекты конечностей 

PSARP - posterior sagittal anorectoplasty (хирургическая техника, которая используется для 

коррекции аноректальных пороков развития) 

ГРЛС – Государственный реестр лекарственных средств 
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Термины и определения 

Аноректальные пороки развития - обширная группа врожденных заболеваний, 

характеризующихся отсутствием анального отверстия и дистальных отделов прямой 

кишки, неправильной локализацией ануса и наличием ректо-органных или наружных 

свищей. Встречаются как у мальчиков, так и у девочек, нередко сочетаются с другими 

пороками развития урогенитальной, костной-мышечной и сердечно-сосудистой системы. 

 

 

  



1. Краткая информация по заболеванию или состоянию (группе 

заболеваний или состояний) 

1.1. Определение заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

Аноректальные пороки развития (АПР) - это группа врожденных заболеваний 

дистального отдела желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), характеризующихся врожденным 

отсутствием прямой кишки и ануса, сочетающихся часто с наличием врожденных ректо-

органных соустий между пищеварительной и мочеполовой системой, а также с кожей 

промежности [1, 2, 3, 4]. 

Синонимы: аноректальные аномалии; аноректальные мальформации 

1.2. Этиология и патогенез заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) 

Точная причина аноректальных пороков развития неизвестна. Предполагается влияние 

некоторых факторов:  

Генетические мутации.  Описаны гены, отвечающие за развитие аноректальной атрезии 

(WNT3A, PCSK5, TCF4, MKKS, GLI2, HOXD12, BMP4). Определены мутации в различных 

генах (Shh, Gli, Bmp7, Wnt5a), ведущих к нарушению развития уроректальной перегородки 

и формированию аноректальных пороков [5, 6, 7]. 

Хромосомные и генные синдромы. Аноректальные аномалии могут сочетаться с 

синдромами Куррарино, Таунса-Брокса, Ивемарка, Паллистера-Холла, Опитца-Фриаса и 

др. В конечном итоге недоразвитие клоакальной мембраны лежит в основе развития 

многообразия аноректальный пороков [7]. 

Нередко АПР сочетаются с пороками развития других органов и систем [8]. 

1.3. Эпидемиология заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

Частота АПР во всем мире составляет 1 на 5000 новорожденных; 1 на 1500 живых 

новорожденных [9, 10]. 

1.4. Особенности кодирования заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний) по Международной статистической классификации болезней и проблем, 

связанных со здоровьем. 

Q42.0 - Врожденные отсутствие, атрезия и стеноз прямой кишки со свищем 

Q42.1 - Врожденные отсутствие, атрезия и стеноз прямой кишки без свища 

Q42.2 - Врожденные отсутствие, атрезия и стеноз заднего прохода со свищем 

Q43.7 - Сохранившаяся клоака. 



1.5. Классификация заболевания или состояния (группы заболеваний или состояний) 

При формулировании диагноза следует придерживаться Крикенбекской классификации 

2005 года, отражая анатомический вариант АПР [11]: 

Основная группа: 

1. Промежностный (кожный) свищ; 

2. Ректоуретральный свищ (простатический, бульбарный); 

3. Ректовезикальный свищ; 

4. Вестибулярный свищ; 

5. Клоака; 

6. Аноректальная мальформация без свища; 

7. Анальный стеноз. 

Редкие варианты: 

1. Ректальный мешок (pouch colon); 

2. Атрезия или стеноз прямой кишки; 

3. Ректовагинальный свищ; 

4. Н-тип свища (Н-фистула); 

5. Другие редкие аномалии. 

1.6. Клиническая картина заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний). 

В подавляющем большинстве случаев проявление порока наблюдается непосредственно 

после рождения, когда при первичном осмотре новорожденного выявляется отсутствие 

анального отверстия в типичной (анатомически нормальной) позиции [1, 2]. В более 

поздние сроки (более 12 часов после рождения) присоединяется клиническая картина 

низкой кишечной непроходимости. У мальчиков с ректоуретральным или 

ректовезикальным свищом возможно отхождение мекония из уретры. У девочек с 

ректогенитальной фистулой наблюдается отхождение мекония из половых органов. 

 

  



2. Диагностика заболевания или состояния (группы заболеваний или 

состояний), медицинские показания и противопоказания к применению 

методов диагностики 

Критерии установления диагноза/состояния: на основании данных клинического и 

инструментального исследования. 

Принципы формирования диагноза: 

При формулировании диагноза следует придерживаться Крикенбекской классификации 

2005 года [11]. 

2.1. Жалобы и анамнез 

На отсутствие анального отверстия или анатомически неправильное его расположение, 

выделение мекония из нетипичного места. 

Диагноз АПР может быть заподозрен при проведении антенатальной диагностики –

ультразвукового исследования плода [12]. Косвенными признаками может быть 

расширение толстой кишки в дистальном ее отделе, появление плотных включений в 

просвете [13]. Выявление особенностей в строении мышечного комплекса во 2-3 

триместрах беременности может помочь в установлении диагноза, но имеет низкую 

специфичность и чувствительность [14]. Наличие большого кистозного образования в 

области малого таза (гидрокольпос) позволяет предположить наличие клоаки [15].  

2.2. Физикальное обследование 

 Рекомендуется всем новорожденным с подозрением на аноректальные пороки 

развития проводить физикальное обследование в объеме: визуальное 

исследование при заболеваниях толстой кишки, пальпация при заболеваниях 

толстой кишки, визуальный осмотр наружных половых органов и прием (осмотр, 

консультация) врача - детского хирурга первичный [1, 2, 16, 17, 18].   

Уровень убедительности рекомендации С (уровень достоверности доказательств - 5)  

Комментарий: При АПР анальное отверстие в привычном месте отсутствует. 

Исключение составляют атрезия и стеноз прямой кишки. После выявления АПР 

(отсутствие ануса, неправильное расположение, сужение) необходимо определиться с 

клиническим вариантом порока. У мальчиков осматривают срединный шов промежности, 

мошонку, обращая внимание на возможное прокрашивание тканей меконием (слизью) или 

наличие в его проекции беловатых включений, характерных для свищевого хода. При 

осмотре можно выявить симптом «ручки ведра» - кожный мостик, прикрывающий 

свищевое отверстие. У девочек оценивают строение наружных половых органов: 

маленькие размеры наружных половых губ, одно отверстие на промежности, 



невозможность установить вход во влагалище - подозрительны в отношении клоаки. При 

наличии свища на промежности необходимо определить его диаметр с помощью 

катетеров разного размера или расширителей Гегара. Выделение у мальчиков кишечного 

содержимого и/или газа из уретры свидетельствует о наличии уретрального или 

везикального свища. Если при осмотре свищ не обнаружен пациента необходимо повторно 

осмотреть через 20-24 часа, что достаточно для проявления любого промежностного 

свища [16, 17, 18].         

Клиническая диагностика возможна при наличии вестибулярных и промежностных 

свищей, в остальных случаях необходимо использование дополнительных методов 

инструментальной диагностики [16, 17, 18]. 

2.3. Лабораторные диагностические исследования 

Специфическая лабораторная диагностика отсутствует.  

2.4. Инструментальные диагностические исследования 

Всем детям с АПР показано проведение комплекса исследований для диагностики 

анатомического варианта АПР [19]. 

 Рекомендуется всем детям с АПР после рождения при отсутствии наружных 

свищей для определения расстояния от расширенного отдела толстой кишки до 

промежности выполнить рентгенографию таза через 24 часа от рождения [19]. 

Уровень убедительности рекомендации C (Уровень достоверности рекомендации - 5) 

Комментарий: Пациента укладывают животом на валик в положение с приподнятым 

под 45 градусов тазовым концом. Рентгенография таза выполняется в боковой проекции. 

На кожу промежности устанавливают контрастную метку. После укладки ребенка до 

выполнения рентгенографии должно пройти 3-4 минуты. Необходимо указать уровень 

расположения терминального отдела прямой кишки относительно копчика, а также 

измерить расстояние от слепого отдела кишки до контрастной метки [17]. 

 Рекомендуется всем детям с АПР после рождения выполнить ультразвуковое 

исследование сигмовидной и прямой кишки с целью определения слепо 

заканчивающегося сегмента прямой кишки и измерения расстояния между кожей 

промежности и дистальным концом кишки [19]. 

Уровень убедительности рекомендации C (Уровень достоверности рекомендации - 5) 

 Рекомендуется всем детям с АПР после рождения выполнить ультразвуковое 

исследование брюшной полости (комплексное), ультразвуковое исследование 

забрюшинного пространства, комплексное ультразвуковое исследование внутренних 

органов, с целью выявления сочетанных пороков развития [19]. 

Уровень убедительности рекомендации C (Уровень достоверности рекомендации - 5) 



 Рекомендуется детям с АПР без наружных свищей и предварительно наложенной 

колостомой при подготовке к радикальной операции выполнить ирригоскопию 

отключенного отдела толстой кишки с водорастворимым рентгеноконтрастным 

веществом, содержащим йод (рентгеноконтрастные средства, содержащие йод), и/или 

магнитно-резонансную томографию мягких тканей; цистоскопию и/или цистографию 

с целью диагностики свища в мочевую систему и уточнения анатомического варианта 

порока [19]. 

Уровень убедительности рекомендации С (Уровень достоверности рекомендации - 5) 

Комментарий: Предпочтительным в настоящее время является выполнение 

ирригоскопии отключенного отдела толстой кишки (дистальная колостография) [20, 21, 

22].  Контрастное исследование отключенного отдела толстой кишки проводится с 

тугим наполнением и подразумевает его заполнение водорастворимым 

рентгеноконтрастным веществом, содержащим йод (рентгеноконтрастные средства, 

содержащие йод), через дистальную (отводящую) колостому под рентгеноскопическим 

контролем. На зону предполагаемого ануса устанавливают рентген-контрастную метку. 

Основная часть исследования выполняется строго в боковой проекции. Результатом 

является установление отсутствия или наличия свища в мочевую систему с уточнением 

его локализации.  

Всем детям с АПР показано проведение комплекса исследований для диагностики и 

выявления сочетанных пороков развития [19, 23]. 

 Рекомендуется всем пациентам с АПР с целью выявления сочетанных пороков 

развития, в том числе, входящих в VACTERL-ассоциацию, проведение 

эхокардиографии, нейросонографии, ультразвукового исследования спинного мозга, 

рентгенографии позвоночника, вертикальной [19, 23]. 

Уровень убедительности рекомендации C (Уровень достоверности рекомендации - 5) 

 Рекомендуется всем девочкам с АПР и подозрением на клоаку с целью выявления 

сочетанных пороков развития малого таза и мочевых путей проведение 

ультразвукового исследования мочевыводящих путей, ультразвукового исследования 

органов малого таза комплексное [19]. 

Уровень убедительности рекомендации C (Уровень достоверности рекомендации - 5) 

 

 

 

2.5 Иные диагностические исследования 

Не используются. 



3. Лечение, включая медикаментозную и немедикаментозную терапии, 

диетотерапию, обезболивание, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов лечения 

Общие принципы лечения включают хирургическую коррекцию порока развития, 

медикаментозную терапию, диетотерапию, лечение осложнений и функциональных 

нарушений в послеоперационном периоде [1, 2, 3, 9, 19].  

3.1. Медикаментозное лечение 

Медикаментозное лечение включает все виды лечения, направленные на стабилизацию 

пациента при осложненном течении заболевания, предоперационную подготовку и 

послеоперационный период [1, 2, 3]. 

Медикаментозная терапия включает: 

- периоперационную антибиотикопрофилактику;  

-  промывание толстой кишки (постановка очистительной клизмы); 

- инфузионную терапию;  

- парентеральное питание.  

 

 Рекомендуется всем пациентам с АПР назначать периоперационную 

антибиотикопрофилактику с целью предотвращения развития инфекционных 

осложнений и антимикробную терапию для лечения инфекционных осложнений [24, 

25]:   

⁻ цефазолин** (J01DB04) (детям старше 1 мес), согласно инструкции ГРЛС. или 

⁻ цефуроксим**(J01DC02), согласно инструкции ГРЛС, с метронидазолом** 

(J01XD01) согласно инструкции ГРЛС, или 

⁻ амоксициллин+[клавулановая кислота]** (J01CR02) согласно инструкции ГРЛС, 

или 

⁻ ампициллин+[сульбактам]** (J01CR01) согласно инструкции ГРЛС, или 

⁻ #клиндамицин** (J01FF01) (при аллергии к бета-лактамным антибактериальным 

препаратам, пенициллинам; комбинациям пенициллинов, включая комбинации с 

ингибиторами бета-лактамаз; комбинации пенициллинов, включая комбинации с 

ингибиторами бета-лактамаз; другим бета-лактамным антибактериальным препаратам) 

перед операцией  детям старше 3 лет препарат вводят внутривенно инфузионно по 10 мг/кг, 

за 30–60 минут до операции, после операции в той же дозировке каждые 6 часов в течение 

суток, или 



⁻ #эртапенем**(J01DH03) (при высоком риске осложнений и коморбидности, а также 

риске колонизации антибиотикорезистентными микроорганизмами в результате 

предшествующего применения антибактериальных препаратов системного действия) перед 

операцией препарат вводят внутривенно (или внутривенно инфузионно) с окончанием 

инфузии за 30-60 минут до операции в дозировке детям от 3 мес до 13 лет 15 мг/кг 

однократно за сутки.  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5).  

Комментарий. Периоперационную антибиотикопрофилактику проводят при плановом 

хирургическом лечении. Антибиотик (антибактериальные препараты системного 

действия) вводят за 30-60 минут до начала операции. Во время продолжительной 

операции возникает необходимость повторного введения антибиотика 

(антибактериальные препараты системного действия) во время операции.  

Антимикробную терапию в послеоперационном периоде назначают для лечения 

инфекционных осложнений [24, 25] 

 Всем пациентам с АПР в послеоперационном периоде рекомендуется проведение 

обезболивания с использованием эпидуральной аналгезии ропивакаином** для 

пациентов от 0 до 6 мес в дозе 0,2 мг/кг/час, пациентам от 6 до 12 мес. в дозе 0,4 

мг/кг/час, 1-12 лет 0,4 мг/кг/час (2 мг/мл) капельно в эпидуральное пространство 

длительностью до 72 часов; детям старше 12 месяцев - внутривенной аналгезии 

фентанилом** 0,005% [26, 27]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарии: При отсутствии противопоказаний возможно выполнение эпидуральной 

блокады с целью анальгезии (эпидуральная анальгезия) в послеоперационном периоде. Для 

обезболивания используют раствор ропивакаина** [26]. 

Для обезболивания в послеоперационном периоде применяют опиоидную внутривенную 

анальгезию. Для внутривенной анальгезии у детей старше 12 месяцев используют 

фентанил** раствор 0,005% (N01АН01). Длительность обезболивания в 

послеоперационном периоде определяется сохраняющимся болевым синдромом и парезом 

кишечника [26, 27].  

 Всем пациентам с АПР в послеоперационном периоде рекомендуется проведение 

инфузионной терапии и парентерального питания по стандартной методике [26]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 



3.2. Немедикаментозное лечение 

 Рекомендуется пациентам с АРП и со свищами на промежность применять 

постановку очистительной клизмы с целью очищения толстой кишки в 

предоперационном периоде. [1, 2, 3, 9]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий. Для проведения и постановки очистительных клизм необходимо 

использовать катетер, который вводят в прямую кишку. После постановки 

очистительной клизмы катетер отсоединяют, чтобы газ и стул выходили наружу.  

3.3. Диетотерапия 

 Рекомендуется пациентам с АПР придерживаться специализированного 

энтерального питания [28].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий: В послеоперационном периоде проводится энтеральная пауза до 4-5 суток 

при отсутствии кишечной стомы. Пациентам с кишечной стомой энтеральную нагрузку 

возобновляют при отсутствии осложнений на следующий день после операции.  

Детям грудного возраста назначают кормление: грудное молоко, продукт детского 

диетического (лечебного) питания для детей раннего возраста. Введение прикорма 

проводят при нормализации стула с постепенным расширением рациона [2].   

3.4. Хирургическое лечение 

 Рекомендуется всем пациентам с АПР проведение хирургического лечения в 

плановом порядке в объеме восстановления прямой кишки и/или анопластики [1, 2, 

3].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий. Вид операции и способ ее выполнения определяют в зависимости от вида 

порока. Принципиально необходимо определить, возможно ли выполнение хирургического 

лечения (проктопластики и/или анопластики) одномоментно или необходима колостомия 

превентивная, а в более поздние сроки проведение хирургического лечения аноректального 

порока [29]. Это решение необходимо принять в течение 24 часов после рождения [1, 2, 3, 

30].     

3.4.1. Формирование превентивной кишечной стомы (колостомия превентивная, 

илеостомия превентивная) 

Колостомия у пациентов с АПР позволяет устранить кишечную непроходимость, 

предотвратить инфицирование мочевыводящих путей и послеоперационной раны на 

промежности от воздействия кишечного содержимого [1, 2, 3, 31]. 



 С целью профилактики осложнений рекомендована колостомия превентивная / 

илеостомия превентивная всем пациентам с АПР в сочетании с: 

- ректоуретральным (бульбарным, простатическим) свищом; 

- ректовезикальным свищом; 

- атрезией и стенозом прямой кишки; 

- клоакой; 

- аноректальной мальформацией без свища; 

- перинеальным свищом у мальчиков и вестибулярным свищом у девочек при 

отсутствии опыта хирургического лечения данных вариантов АПР,  

- при невозможности уточнить вариант АПР; 

- тяжелыми сопутствующими заболеваниями, требующими первоочередного 

хирургического или нехирургического лечения, или длительной стабилизации 

пациента (врожденный порок сердца критический, низкая масса тела при рождении, 

множественные врожденные пороки развития и др.) [2].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий: Колостомию превентивную накладывают на уровне перехода нисходящей 

ободочной кишки в сигмовидную кишку. Важно приводящий и отводящий концы 

колостомы разделить между собой кожным «мостиком» настолько, чтобы 

проксимальный конец стомы (функциональный) был закрыт калоприемником, не 

затрагивая ее дистальный конец [2, 3, 31].  

При выполнении колостомии превентивной на уровне перехода нисходящей в сигмовидную 

кишку выполняют косой разрез в левой подвздошной области.  Протяженность разреза 

должна быть достаточной, чтобы сигмовидная кишка свободно могла быть 

эвентрирована из операционной раны. Определить уровень разделения кишки таким 

образом, чтобы проксимальный конец колостомы без натяжения фиксировать к передней 

брюшной стенке. Дистальный конец по разрезу ушивают, формируя небольшую стому 

диаметром 4-5 мм. Оба конца стомы фиксируют к париетальной брюшине, апоневрозу и 

коже [2].  

 3.4.2. Основной этап хирургического лечения 

Вид и способ аноректальной реконструкции определяют в зависимости от варианта порока 

[33, 34]. В любом случае целью хирургического лечения является разделение 

прямокишечного свища, если таковой имеется, мобилизация дистального отдела толстой 

кишки, и формирование «неоануса» [1, 2, 3, 31, 35]. 

3.4.2.1. Хирургическое лечение пациентов с атрезией ануса и промежностным 

свищом 



Целью хирургического лечения при этом типе порока является разделение прямокишечно-

кожного свища, мобилизация прямой кишки и ее перемещение в центр анальной ямки [2, 

36, 37].  

 Рекомендовано пациентам с атрезией ануса и ректоперинеальным свищом 

выполнение оперативного вмешательства в объеме проктопластики и/или 

анопластики [2, 36, 37]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 4) 

Комментарий.  Перед операцией в уретру устанавливают катетер Фолея двухходовой, 

размер Ch/Fr №6 или № 8 в зависимости от веса пациента. Для стимуляции мышечных 

сокращений во время операции используют анестезиологический стимулятор 

(электростимулятор портативный). По окружности свища накладывают швы-

держалки, разделяют прямокишечнокожный свищ. Разрез мягких тканей промежности 

продолжают до визуализации задней стенки прямой кишки. Проводят мобилизацию 

прямой кишки в ретроградном направлении для ее свободного низведения на промежность. 

Операцию завершают анопластикой. Если прямокишечно-кожный свищ открывается в 

пределах анальной ямки и имеет большой диаметр, целесообразно провести разделение 

свища оставляя его целостность по передней 1/3 или 1/4 окружности [2, 9, 31, 36, 38, 39].   

У девочек с вестибулярным свищом диссекцию кишки необходимо продолжать до полного 

разделения передней стенки кишки и задней стенки влагалища [1, 2, 3, 40].  

У мальчиков с промежностным свищом, открывающимся на мошонку или половой член, 

необходимо рассечь стенку свища до визуализации кишечной стенки. После чего наложить 

швы держалки и выполнять диссекцию [2, 41].  

3.4.2.2. Хирургическое лечение пациентов с ректоуретральным/ректовезикальным 

свищом 

Целью хирургического лечения при этом типе АПР является разделение прямокишечно-

мочевого (ректоуретрального/ректовезикального) свища, мобилизация прямой кишки и ее 

перемещение в центр анальной ямки [35]. 

 Рекомендуется пациентам с АПР и ректобульбарным, ректопростатическим, 

ректовезикальным свищом выполнение оперативного вмешательства в объеме 

восстановление прямой кишки (проктопластика) и анопластика [1, 2, 3, 9, 31, 33]. 

Уровень убедительности рекомендаций B (уровень достоверности доказательств - 2) 

Комментарий. Перед операцией в уретру устанавливают катетер Фолея двухходовый, 

размером Ch/Fr №6 или № 8 в зависимости от веса пациента.  

При локализации свища в бульбарном отделе уретры предпочтение отдают задне-

сагиттальному доступу (восстановление прямой кишки, сакральная проктопластика). Для 



стимуляции мышечных сокращений во время операции используют анестезиологический 

стимулятор (электростимулятор портативный). Выполняют перинеотомию до 

визуализации задней стенки прямой кишки, затем необходимо выделить прямокишечно-

уретральный свищ, разделить его и выполнить диссекцию прямой кишки в ретроградном 

направлении до ее свободного низведения на промежность (восстановление прямой кишки). 

Завершающим этапом выполнить анопластику. 

При локализации свища в простатической части уретры или в шейке мочевого пузыря 

целесообразно применять лапароскопический доступ для мобилизации прямой кишки и 

выполнения проктопластики (восстановление прямой кишки, брюшно-промежностная 

проктопластика). При любом способе хирургического лечения оперативное 

вмешательство завершают выполнением анопластики [1, 2, 3].  

3.4.2.3. Хирургическое лечение пациентов с аноректальными мальформация без 

свища 

Особенностью хирургического лечения при этом варианте АПР является использование 

способа диссекции (мобилизации) прямой кишки в зависимости от уровня ее атрезии [2].  

 Рекомендуется пациентам с атрезией ануса без свища выполнение оперативного 

вмешательства в объеме восстановления прямой кишки и анопластики [2, 31]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий. Перед операцией в уретру устанавливают катетер Фолея двухходовый, 

размером Ch/Fr №6-10, в зависимости от веса и возраста пациента. Вид и способ 

проведения операции определяют по уровню атрезии прямой кишки. Ориентиром для 

этого может служить уретра.  

При локализации атрезии прямой кишки на уровне бульбарного отдела уретры 

предпочтение отдают задне-сагиттальному доступу для восстановления прямой кишки. 

При локализации уровня атрезии на уровне простатической части уретры или на уровне 

шейки мочевого пузыря целесообразно применять лапароскопический доступ для 

мобилизации прямой кишки и выполнения оперативного вмешательство – восстановление 

прямой кишки. При любом способе хирургического лечения оперативное вмешательство 

завершают выполнением анопластики. 

3.4.2.4. Хирургическое лечение пациентов с редкими аноректальными пороками 

К редким порокам развития относятся «ректальный мешок», ректальная атрезия или стеноз 

прямой кишки и другие редкие аномалии АПР.  

 Рекомендуется пациентам с редкими аноректальными пороками развития 

выполнять оперативное вмешательство в объеме восстановление прямой кишки, 

операцию завершить анопластикой [48, 49]. 



Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 4) 

Комментарий. При отсутствии прямой кишки необходимо провести создание 

«неоректум». При хирургическом лечении пациентов с редкими АПР необходимо 

соблюдать принципы максимального сохранения длины имеющейся толстой кишки, 

низведение ее на промежность в центре анального сфинктера. Для стимуляции мышечных 

сокращений во время операции используют анестезиологический стимулятор 

(электростимулятор портативный). 

3.4.2.5. Хирургическое лечение пациентов с клоакой 

 Рекомендуется пациентам с клоакой проведение оперативного вмешательства, 

направленного на восстановление прямой кишки, влагалища и уретры, перед 

операцией выполняют цистоскопию и вагиноскопию [1, 2, 3, 9, 50, 51,52] 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий. Вид и способ проведения операции определяют на основании 

протяженности общего канала. Для стимуляции мышечных сокращений во время операции 

используют анестезиологический стимулятор (электростимулятор портативный). Если 

длина общего канала менее 3 см, то реконструкцию можно выполнить из 

заднесагиттального доступа. Интраоперационно в мочевой пузырь устанавливают 

катетер Фоллея двухходовый, размером Ch/Fr №8 или №10. Необходимо выделить прямую 

кишку, разделить прямокишечно-урогенитальный свищ, мобилизовать прямую кишку до ее 

свободного низведения не промежность. Затем выделяют урогенитальный комплекс, 

мобилизуют его единым блоком путем рассечения лонных связок между сочленением и 

мочевым пузырем.  Комплекс низводят на промежность, восстанавливают уретру, 

влагалище, прямую кишку. Завершающим этапом выполняют анопластику.  

Если общий канал более 3 см, то реконструктивная операция сопровождается 

абдоминальным (открытым или лапароскопическим) доступом. Если после этого длины 

влагалища не хватает для низведения на промежность, применяют различные виды 

реконструкции влагалища, в том числе сегментом кишки [1, 2, 31]. 

3.4.3. Послеоперационное бужирование ануса 

 Рекомендуется всем пациентам с АПР в послеоперационном периоде бужирование 

толстой кишки с целью профилактики развития стеноза колоанального анастомоза - 

«неоануса» [1, 2, 52, 53, 54]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 4) 

Комментарии. Для проведения бужирования «неоануса» используют расширители Гегара. 

Первое бужирование проводят на 10-14 сутки после проведения операции при отсутствии 

послеоперационных осложнений. Постепенно буж увеличивают до возрастного диаметра. 



Таблица №1. Соответствие возраста и размеров бужей Гегара [2]. 

Возраст Номер расширителя Гегара 

4 месяца 12 

8 месяцев 14 

12 месяцев 15 

3 года 16 

 

3.5. Лечение осложнений 

К послеоперационным осложнениям при лечении детей с аноректальными пороками 

развития относятся повреждения уретры, «псевдодивертикул» уретры [55], 

внесфинктерное низведение толстой кишки, инфекция области хирургического 

вмешательства, ретракция низведенной кишки, стеноз анального отверстия (колоанального 

анастомоза/«неоануса»), пролапс слизистой низведенной кишки (ректальный пролапс), 

формирование свищей, рубцовая деформация перианальной области и промежности [2]. 

 Рекомендуется всем пациентам с аноректальными пороками развития в 

послеоперационном периоде проводить визуальное исследование и пальпацию при 

заболеваниях толстой кишки с целью выявления возможных осложнений. [2, 56, 57]. 

Уровень убедительности рекомендаций C (уровень достоверности доказательств - 5). 

Комментарий. При инфекции области хирургического вмешательства местное лечение 

состоит в частичном разведении швов и дренировании мягких тканей. Ретракция 

низведенной кишки выявляется при визуальном осмотре анального отверстия. Стеноз 

анального отверстия возникает вследствие нарушения режима профилактического 

бужирования и натяжения тканей низведенной кишки. Пролапс слизистой низведенной 

кишки определяется при визуальном осмотре промежности и требует иссечения избытка 

низведенной кишки. В случае рецидива ректоорганных фистул, в моче появляется примесь 

кишечного содержимого или газов, а у пациентов женского пола - выделения кишечного 

содержимого из половой щели.  

3.6. Лечение функциональных нарушений  

Функциональные нарушения в послеоперационном периоде у пациентов с аноректальными 

пороками обусловлены типом порока развития и сопутствующей патологией. Прогноз для 

функциональных нарушений определяют при обследовании перед аноректальной 

реконструкцией. 

 Рекомендуется пациентам с аноректальными пороками и функциональными 

нарушениями в послеоперационном периоде проводить рентгенологическое 

исследование эвакуаторной функции кишки и/или ирригоскопию c контрастными 



средствами (АТХ-V08), с целью определения типа нарушения кишечного транзита 

[57, 64, 85]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 5) 

Комментарий. Компоненты проведения терапии функциональных нарушений зависят от 

типа нарушения. Тип нарушения кишечного транзита определяется вариантом АПР и 

подтверждается при ирригоскопии и/или оценке рентгенконтроля прохождения по кишке 

контрастных средств. Для гипомоторной функции (замедление кишечного транзита) 

характерна расширенная прямая и сигмовидная кишка. Для гипермоторной функции 

(ускорение кишечного транзита) характерна узкая, короткая прямая и сигмовидная 

кишка. 

 

 Рекомендуется пациентам с недержанием кала и запором в послеоперационном 

периоде проводить коррекцию функциональных нарушений с проведением 

очистительной клизмы и применением слабительных средств (АТХ-А06А) с целью 

улучшения качества жизни [2, 56, 57, 58, 59]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств - 3) 

Комментарий. Основным методом лечения функциональных нарушений является 

проведение очистительной клизмы. Объем и концентрацию клизмы подбирают 

индивидуально для каждого пациента, методом контроля адекватного опорожнения 

кишечника после очистительной клизмы является обзорная рентгенография органов 

брюшной полости после дефекации [2]. В качестве медикаментозной терапии 

замедленного транзита применяют слабительные средства со стимулирующим 

механизмом действия (АТХ-А06А), которые подбирают индивидуально на основании 

клинической картины [60, 61, 62, 63, 64, 65]. 

 

  



4. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение, 

медицинские показания и противопоказания к применению методов 

медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании 

природных лечебных факторов. 

Специфических методов реабилитации пациентов с аноректальными пороками развития не 

существует.  

 Рекомендуется всем детям после радикального хирургического лечения 

аноректальных пороков развития проведение медицинской реабилитации пациента с 

заболеванием органов пищеварения с целью восстановления функции толстой кишки 

и сфинктерного аппарата, включая санаторно-курортное лечение по профилю 

гастроэнтерологии [66, 67, 68].  

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 3). 

 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение, медицинские показания и 

противопоказания к применению методов профилактики 

Специфичных профилактических мероприятий при аноректальных пороках развития нет. 

Методы профилактики должны быть направлены на предотвращение развития 

послеоперационных осложнений и функциональных нарушений кишечника [69, 70, 71]. 

Диспансерное наблюдение. Диспансерное наблюдение за пациентом осуществляет врач-

детский хирург. 

• Рекомендуется всем детям с АПР после хирургического лечения проведение 

диспансерного приема (осмотра, консультации) врача-детского хирурга, и оказание 

услуг по медицинской реабилитации пациента, перенесшего колопроктологическую 

операцию, с целью выявления и коррекции осложнений [67, 68, 72]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 3). 

• Пациентов с аноректальными пороками развития при возникновении осложнений 

после радикального хирургического лечения рекомендуется направить в детский 

хирургический стационар [72, 73]. 

Уровень убедительности рекомендаций С (уровень достоверности доказательств – 5). 

 



6. Организация оказания медицинской помощи 

Лечение пациентов с АПР проводится в условиях многопрофильного детского стационара 

[73]. Оказание помощи пациентам с АПР осуществляется врачами-детскими хирургами и 

врачами анестезиологами-реаниматологами.   

Показания для экстренной госпитализации в медицинскую организацию: 

- варианты АПР, при которых необходимо выполнять колостомию превентивную 

(ректоуретральный и ректовезикальный свищ, клоака, редкие варианты мальформаций), 

- кишечная непроходимость и другие состояния, требующие неотложного хирургического 

вмешательства (бессвищевая форма АПР),  

- сочетанные пороки развития. 

Показания для плановой госпитализации в медицинскую организацию: 

- варианты АПР без нарушения опорожнения кишечника, 

- реабилитация пациентов с АПР после хирургических операций, 

- коррекция и лечение послеоперационных осложнений у пациентов с АПР. 

Показания к выписке пациента: 

- при стойком улучшении, когда пациент без ущерба для здоровья может находиться вне 

стационара, 

- при необходимости перевода пациента в другое лечебное учреждение, 

- по требованию пациента или его законного представителя. 

 

7. Дополнительная информация (в том числе факторы, влияющие на 

исход заболевания или состояния) 

Прогноз у детей, оперированных по поводу аноректальных мальформаций, определяется 

вариантом аноректального порока развития [74, 75] и наличием сопутствующих аномалий 

[57, 76, 77, 78]. Основные проблемы в отдаленном послеоперационном периоде после 

коррекции аноректальных мальформаций – хронические запоры, недержание кала, а также 

нарушения мочеиспускания и эректильные дисфункции [79, 80, 81, 82]. 

Отрицательно влияют на исход лечения: 

- присоединение инфекционных осложнений [83], 

- сочетанная патология (патология крестца и копчика, спинного мозга) [84], 

- хромосомные аномалии и генетическая патология [76].



Критерии оценки качества медицинской помощи 

 

№ Критерии оценки качества медицинской помощи 

Код услуги номенклатуры 

медицинских услуг (при 

наличии)  

Код ЛП в соответствии с 

АТХ- классификацией 

(при наличии) 

Оценка 

выполнения 

(Да/Нет) 

1 Выполнен прием (осмотр, консультация) врача - детского 

хирурга первичный пациентам с подозрением на 

аноректальные пороки развития  

B01.010.001 Не применимо Да/Нет 

2 Выполнено ультразвуковое исследование органов брюшной 

полости (комплексное) и ультразвуковое исследование 

забрюшинного пространства 

A04.16.001 

A04.30.003 

Не применимо Да/Нет 

3 Выполнена колостомия превентивная или илеостомия 

превентивная пациентам с аноректальным пороком 

развития с нарушением опорожнения кишечника, со 

свищом в мочевую системы или клоакой  

 

 

A16.18.007.001 

A16.17.007.001 

Не применимо Да/Нет 

4 Выполнено плановое хирургическое лечение пациентам с 

аноректальным пороком развития, в зависимости от 

варианта порока 

 

 

 

Не применимо Не применимо Да/Нет 
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Приложение А1. Состав рабочей группы по разработке и пересмотру 

клинических рекомендаций 

1. Разумовский Александр Юрьевич – доктор медицинских наук, профессор, член-

корреспондент РАН, заведующий кафедрой детской хирургии им. Ю.Ф. Исакова РНИМУ 

им. Н.И. Пирогова МЗ РФ, главный детский хирург Департамента здравоохранения 

Москвы, главный детский хирург ЦФО РФ, заведующий отделением торакальной хирургии 

и хирургической гастроэнтерологии ГБУЗ «Детская городская клиническая больница им. 

Н.Ф. Филатова ДЗМ» (г. Москва), председатель президиума Российской ассоциации 

детских хирургов, член правления Московского общества хирургов, член правления 

Общества эндоскопических хирургов, член правления Российского общества хирургов-

гастроэнтерологов, член Европейской ассоциации детских хирургов, член Российской 

ассоциации гепатобилиарных хирургов. 

2. Морозов Дмитрий Анатольевич – доктор медицинских наук, профессор, директор 

Научно-исследовательского клинического института педиатрии и детской хирургии им. 

академика Ю.Е. Вельтищева РНИМУ им. Н.И. Пирогова (г. Москва), заведующий кафедрой 

инновационной педиатрии и детской хирургии  Института непрерывного образования и 

профессионального развития (ИНОПР), главный внештатный детский специалист хирург 

Министерства здравоохранения Российской Федерации, заместитель председателя 

Президиума Российской ассоциации детских хирургов, вице-президент Национальной 

медицинской палаты, член ассоциации колопроктологов России, член Европейской 

ассоциации детских хирургов. 

3.  Новожилов Владимир Александрович – доктор медицинских наук, доцент, 

заведующий кафедрой детской хирургии Иркутского государственного медицинского 

университета, главный врач ОГАУЗ «Городская Ивано-Матренинская детская клиническая 

больница» (г. Иркутск), член Российской ассоциации детских хирургов, председатель 

проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации детских хирургов, член 

ассоциации колопроктологов России, член ассоциации хирургов Иркутской области. 

4. Мокрушина Ольга Геннадьевна – доктор медицинских наук, профессор кафедры 

детской хирургии им. Ю.Ф. Исакова ИМД РНИМУ им. Н.И. Пирогова, заместитель 

главного врача по хирургии ГБУЗ «Детская городская клиническая больница им. Н.Ф. 

Филатова ДЗМ» (г. Москва), член Президиума Российской ассоциации детских хирургов, 

член проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации детских хирургов, 

член ассоциации колопроктологов России. 

5. Щербакова Ольга Вячеславовна – доктор медицинских наук, заведующая 

хирургическим отделением ФНКЦ детей и подростков ФМБА России (г. Москва), главный 



научный сотрудник ФНКЦ детей и подростков ФМБА России, член Российской ассоциации 

детских хирургов, член проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации 

детских хирургов, член ассоциации колопроктологов России. 

6. Караваева Светлана Александровна – доктор медицинских наук, доцент, 

заведующая кафедрой детской хирургии ФГБОУ ВО «Северо-Западного государственного 

медицинского университета им. И.И. Мечникова» (г. Санкт-Петербург), член Президиума 

Российской ассоциации детских хирургов, председатель проблемной комиссии по 

неонатальной хирургии, член проблемной комиссии по колопроктологии Российской 

ассоциации детских хирургов 

7. Котин Алексей Николаевич – кандидат медицинских наук, доцент кафедры детской 

хирургии с курсом анестезиологии и реаниматологии ФГБОУ ВО ПСПбГМУ им. Акад. 

И.П. Павлова, ведущий оперирующий хирург службы неонатальной хирургии ГБУЗ «ДГМ 

КСЦ ВМТ» (г. Санкт-Петербург), член Российской ассоциации детских хирургов, член 

проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации детских хирургов, член 

ассоциации колопроктологов России. 

8. Аксельров Михаил Александрович - доктор медицинских наук, доцент, заведующий 

кафедрой детской хирургии с курсом урологии и андрологии института Материнства и 

Детства Тюменского государственного медицинского университета, заведующий детским 

хирургическим отделением  №1 ГБУЗ ТО Областная клиническая больница № 2 (г. 

Тюмень), главный внештатный специалист детский хирург Тюменской области, 

председатель ассоциации детских хирургов Тюменской области, член ассоциации хирургов 

России, член Российской ассоциации детских хирургов, член проблемной комиссии по 

колопроктологии Российской ассоциации детских хирургов, член ассоциации 

колопроктологов России. 

9. Сварич Вячеслав Гаврилович – доктор медицинских наук, доцент, профессор 

кафедры хирургических болезней детского возраста им. Г.А. Баирова СПбГПМУ (г. Санкт-

Петербург), член Российской ассоциации детских хирургов, член проблемной комиссии по 

колопроктологии Российской ассоциации детских хирургов, член ассоциации 

колопроктологов России. 

10. Степанова Наталия Маратовна – кандидат медицинских наук, доцент кафедры 

детской хирургии Иркутского государственного медицинского университета, руководитель 

Центра лечения аномалий развития аноректальной области и колоректальной хирургии 

детского возраста ОГАУЗ ГИМДКБ (г. Иркутск), член Российской ассоциации детских 

хирургов, член проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации детских 



хирургов, член ассоциации колопроктологов России, член ассоциации хирургов Иркутской 

области. 

11. Гопиенко Михаил Анатольевич - ассистент кафедры детской хирургии с курсом 

анестезиологии и реаниматологии ФГБОУ ВО ПСПбГМУ им. акад. И.П. Павлова, хирург 

службы неонатальной хирургии ГБУЗ «ДГМ КСЦ ВМТ» (г. Санкт-Петербург), член 

Российской ассоциации детских хирургов, член проблемной комиссии по колопроктологии 

Российской ассоциации детских хирургов. 

12. Окулов Евгений Алексеевич – кандидат медицинских наук, ведущий научный 

сотрудник лаборатории научных основ торакоабдоминальной хирургии ФГАУ 

«Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» (НМИЦЗД) (г. 

Москва), член проблемной комиссии по колопроктологии Российской ассоциации детских 

хирургов, член Российской ассоциации детских хирургов. 

13.  Филиппов Дмитрий Владимирович – кандидат медицинских наук, заведующий 

хирургическим отделением ГБУЗ ДГБ №22 (г. Санкт-Петербург), доцент кафедры 

хирургических болезней детского возраста им. Г.А. Баирова СПбГПМУ, член Российской 

ассоциации детских хирургов, член проблемной комиссии по колопроктологии Российской 

ассоциации детских хирургов, член ассоциации колопроктологов России. 

 

Конфликт интересов отсутствует. 

  



Приложение А2. Методология разработки клинических рекомендаций 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

1. Врачи-детские хирурги;  

2. Врачи-анестезиологи-реаниматологи; 

3. Врачи-неонатологи; 

4. Врачи-педиатры; 

5. Врачи функциональной диагностики; 

6. Врачи-генетики;  

7. Медицинская сестра палатная (постовая) (медицинский брат палатный (постовой); 

8. Организаторы здравоохранения (врач-методист); 

9. Студенты медицинских ВУЗов, ординаторы, аспиранты. 

 

В данных клинических рекомендациях все сведения ранжированы по уровню 

достоверности (доказательности) в зависимости от количества и качества исследований по 

данной проблеме. 

Таблица 1. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов 

диагностики (диагностических вмешательств) 

УДД Расшифровка 

1 Систематические обзоры исследований с контролем референсным 

методом или систематический обзор рандомизированных клинических 

исследований с применением мета-анализа 

2 Отдельные исследования с контролем референсным методом или 

отдельные рандомизированные клинические исследования и 

систематические обзоры исследований любого дизайна, за 

исключением рандомизированных клинических исследований с 

применением мета-анализа 

3 Исследования без последовательного контроля референсным методом 

или исследования с референсным методом, не являющимся 

независимым от исследуемого метода или нерандомизированные 

сравнительные исследования, в том числе когортные исследования 

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов 

 

  



Таблица 2. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов 

профилактики, лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на 

использовании природных лечебных факторов (профилактических, лечебных, 

реабилитационных вмешательств)  

УДД Расшифровка 

1 Систематический обзор рандомизированных клинических 

исследований с применением мета-анализа  

2 Отдельные рандомизированные клинические исследования и 

систематические обзоры исследований любого дизайна, за 

исключением рандомизированных клинических исследований, с 

применением мета-анализа 

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе 

когортные исследования  

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или 

серии случаев, исследование «случай-контроль» 

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства 

(доклинические исследования) или мнение экспертов 

 

Таблица 3.  Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УРР) для методов 

профилактики, лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на 

использовании природных лечебных факторов (профилактических, лечебных, 

реабилитационных вмешательств) 

УРР Расшифровка 

А Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии 

эффективности (исходы) являются важными, все исследования 

имеют высокое удовлетворительное методологическое качество, их 

выводы по интересующим исходам являются согласованными)  

В Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии 

эффективности (исходы) являются важными, не все исследования 

имеют высокое удовлетворительное методологическое качество 

и/или их выводы по интересующим исходам не являются 

согласованными)  

С Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего 

качества (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) 

являются неважными, все исследования имеют низкое 

методологическое качество и их выводы по интересующим исходам 

не являются согласованными)  

 

Порядок обновления клинических рекомендаций  

Механизм обновления клинических рекомендаций предусматривает систематическую 

актуализацию – не реже чем один раз в три года, а также при появлении новых данных с 

позиции доказательной медицины по вопросам диагностики, лечения, профилактики и 

реабилитации конкретных заболеваний, наличии обоснованных дополнений/замечаний к 

ранее утвержденным КР (клинических рекомендации) но не чаще 1 раз в 6 месяцев. 



Приложение А3. Справочные материалы, включая соответствие 

показаний к применению и противопоказаний, способов применения и 

доз лекарственных препаратов, инструкции по применению 

лекарственного препарата 

Связанные документы 

Данные клинические рекомендации разработаны с учётом следующих нормативно-

правовых документов:  

1. Федеральный Закон Российской Федерации от 21.11.2011 № 323-ФЗ «Об основах 

охраны здоровья граждан в Российской Федерации»; 

2. Федеральный Закон от 29.11.2010 № 326-ФЗ «Об обязательном медицинском 

страховании в Российской Федерации»; 

3. Приказ Минздрава России от 14.04.2025 № 203н «Об утверждении критериев оценки 

качества медицинской помощи»; 

4.  Приказ Минтруда России от 26.07.2024 № 374н «Об утверждении классификаций и 

критериев, используемых при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан 

федеральными учреждениями медико-социальной экспертизы»; 

5. Федеральный Закон от 17.07.1999 №178-ФЗ «О государственной социальной помощи». 

  



Приложение Б. Алгоритмы действий врача 

Приложение Б1. Алгоритмы действий врача при выявлении АПР у 

мальчиков 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  



Приложение Б 2. Алгоритмы действий врача при выявлении АПР у 

девочек. 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Приложение В. Информация для пациента 

 
Аноректальные пороки развития (АПР) представляют собой обширную разнородную 

группу аномалий, связанных с тем или иным нарушением внутриутробного развития 

прямой кишки и ануса. При этом в большинстве случаев отверстие на промежности или 

вовсе отсутствует, или открывается не в центре мышцы – наружного анального сфинктера. 

В последнем случае речь идёт о так называемых "наружных" свищах (промежностном, 

вестибулярном), через которые при достаточном их диаметре может отходить стул. При 

отсутствии такого наружного свища у МАЛЬЧИКА прямая кишка может заканчиваться 

слепо или, чаще всего, впадает в мочевую систему, формируя ректоуретральный 

(бульбарный, простатический) или ректовезикальный свищ. При отсутствии наружного 

свища у ДЕВОЧКИ прямая кишка также может заканчиваться слепо или впадать во 

влагалище вагинальным свищом (крайне редко), или формировать самый сложный вариант 

АПР – клоаку. Причины, факторы, предрасполагающие к формированию АПР, неизвестны, 

методов профилактики не существует. 

Принципиально возможно выявление АПР антенатально по УЗИ, однако выявляемость до 

рождения на сегодня остаётся невысокой. В большинстве случаев АПР у ребёнка впервые 

обнаруживают вскоре после рождения, ключевую роль в этом играет тщательный осмотр 

промежности новорождённого врачом в родильном зале. При подозрении на АПР ребёнка 

следует перевести в многопрофильный хирургический стационар, где в течение ближайших 

суток хирургом будет выполнено необходимое дообследование и выработан план лечения 

ребёнка. Объём обследования определяется конкретным вариантом порока и может как 

ограничиваться осмотром промежности, так и включать в себя инструментальные методы 

(УЗИ прямой кишки трансперинеальное, ирригоскопия, рентгенография крестца и копчика, 

фистулография, компьютерную томографию органов брюшной полости и малого таза, 

электромиостимуляцию мышц тазового дна под общей анестезией). При этом во всех 

случаях требуется также исключить другие пороки развития, часто сочетающиеся с АПР и 

затрагивающие сердце, почки, позвоночник, пищевод, трахею и конечности. 

При некоторых вариантах АПР ранняя диагностика может быть затруднена, в связи с чем 

при подозрении на необычный внешний вид ануса/ промежности у ребенка ЛЮБОГО 

возраста следует пройти прием (осмотр, консультацию) врача - детского хирурга. 

Лечение АПР – только хирургическое, данный порок считается корригируемым. Общий 

принцип оперативной коррекции в большинстве случаев сводится к ликвидации свища при 

его наличии и помещении прямой кишки в центр мышечного комплекса с формированием 

отверстия ("неоануса") в центре наружного анального сфинктера. 



Существуют различные методики операций по коррекции АПР, с применением различных 

доступов (нескольких видов промежностных, лапаротомного или лапароскопического, а 

также их сочетания). Оперативное лечение может быть одноэтапным (первично 

радикальным) или проходить в несколько этапов, одним из которых является наложение 

колостомы (временное выведение участка толстой кишки на переднюю брюшную стенку). 

Решение об оптимальном методе лечения в каждом случае принимает врач-детский хирург, 

в зависимости от конкретного варианта порока, тяжести сочетанных аномалий, веса 

ребёнка и некоторых других факторов. В ряде случаев допускается несколько вариантов 

решений, в том числе относительно оптимального возраста проведения коррекции АПР. В 

связи с этим подходы в разных клиниках могут в определенной степени различаться. 

В послеоперационном периоде важное значение имеет контроль за адекватностью диаметра 

и достаточной эластичностью неоануса, что обеспечивается его бужированием 

специальными расширителями (бужами) Гегара. Возможно формирование ряда 

отсроченных осложнений (избыток слизистой, рубцовая стриктура неоануса и др.), которые 

могут потребовать повторных, реконструктивных операций. 

Для налаживания дальнейшей функции ануса и прямой кишки важное значение имеет не 

только максимальная коррекция анатомии, но и длительная последующая реабилитация. 

Специфических средств и утвержденных универсальных программ реабилитации не 

существует, но необходимо следить за регулярным и достаточным опорожнением 

кишечника. Большинство пациентов после коррекции АПР склонны к запорам, некоторые 

– к недержанию кала. Функциональный прогноз зависит в первую очередь от варианта АПР, 

наличия патологии спинного мозга и пропорциональности крестца. Кроме того, пациенты 

с АПР находятся в группе риска по развитию нейрогенной дисфункции мочевого пузыря. 

Для достижения наилучших результатов лечения необходимо длительное (в течение как 

минимум всего периода детства) регулярное диспансерное наблюдение врачом-детским 

хирургом, по возможности – в одной и той же клинике, оптимально – в том учреждении, 

где была выполнена коррекция порока. 

 

  



Приложение Г1-ГN. Шкалы оценки, вопросники и другие оценочные 

инструменты состояния пациента, приведенные в клинических 

рекомендациях 

Не предусмотрены. 
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