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Представлен уникальный клинический случай сочетания порока развития передней брюшной стенки (омфалоцеле боль-
ших размеров) и порока развития лимфатической системы (врождённый хилоперитонеум). Каждый из этих пороков может 
привести к летальному исходу, а сочетание их многократно увеличило риск развития неблагоприятного исхода. Исполь-
зование иммуносупрессивной терапии препаратом сиролимус позволило полностью купировать хилоперитонеум, что в 
период новорождённости было использовано впервые. Данный клинический пример показывает, что в лечении хирур-
гических пациентов с множественными врождёнными пороками развития необходимы мультидисциплинарный подход и 
наблюдение для своевременного реагирования на состояние пациента.
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A unique clinical case of a combination of malformations of the anterior abdominal wall (omphalocele of large size) and malfor-
mation of the lymphatic system (congenital chyloperitoneum) is presented. Each of these defects can lead to a fatal outcome, and 
the combination of them has greatly increased the risk of developing an unfavourable outcome. The use of immunosuppressive 
therapy with Sirolimus used for the first time during the newborn period made it possible to completely stop the chyloperitoneum. 
This clinical example shows that in the treatment of surgical patients with multiple congenital malformations, a multidisciplinary 
approach and observation is necessary for timely response to the patient’s condition.
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О мфалоцеле (пуповинная грыжа, грыжа пупочного 
канатика или эмбриональная грыжа) — врождён-
ный дефект передней брюшной стенки в области 

пупочного кольца, при котором образуется грыжевой 
мешок, содержащий в большинстве случаев петли ки-
шечника и печень. Омфалоцеле встречается с частотой 
1 на 4000–5000 новорождённых и часто сочетается с 
пороками сердца, нервной и костной системы. Сопут-
ствующая патология выявляется в 30–50% случаев, а у 
15% пациентов определяются хромосомные аномалии 
[1, 2]. При наличии изолированного омфалоцеле дети 
имеют высокую выживаемость (90%), но при сочетании 
с сопутствующими пороками развития и хромосомными 
аномалиями летальность достигает 20% [3]. 

Хилоперитонеум (ХП) — патологическое состояние, 
проявляющееся накоплением лимфатической жидкости 
в брюшной полости, обусловленное пороками развития 
лимфатической системы, травмой при хирургических 
вмешательствах на органах брюшной полости, пункции 
центральных вен. Причинами ХП у новорождённых и 
детей грудного возраста являются врождённые поро-
ки развития лимфатической системы. Летальность при 
врождённом ХП достигает 30–50% [4–8].

Описание клинического случая
Женщина на 18-й неделе беременности (2-я бере-

менность — текущая, 1-я беременность — 2014 г., ре-
бёнок здоров) обратилась на дородовую консультацию 
в хирургическое отделение новорождённых и детей 
грудного возраста. Причина обращения — установлен-
ный у плода порок развития передней брюшной стен-
ки (омфалоцеле). Порок развития выявлен при прове-

дении сонографии по месту жительства в I триместре 
беременности. Проведено пренатальное кариотипиро-
вание — кариотип нормальный (46XX), хромосомная 
аномалия исключена, сопутствующих пороков развития 
не выявлено. Учитывая полученные данные, рекомен-
довано наблюдение беременности и родоразрешение с 
последующим оперативным лечением. С 35-й недели 
наблюдение беременности и родоразрешение проходило 
в филиале родильный дом ГКБ № 1 им. Н.И. Пирогова. 
В связи с тем, что, по данным УЗИ, в оболочках омфа-
лоцеле была расположена часть печени, было рекомен-
довано родоразрешение путём кесарева сечения. Роды 
25.06.2021 оперативные на 37-й неделе, ребёнок женско-
го пола. Масса тела при рождении 2490 г, длина тела 49 
см. Оценка по шкале Апгар — 8/8 баллов. В возрасте 2 ч 
жизни ребёнок был транспортирован бригадой в составе 
неонатального хирурга и неонатального реаниматолога 
в отделение реанимации и интенсивной терапии ново-
рождённых и детей грудного возраста.

Состояние ребёнка при поступлении в стационар 
тяжёлое за счёт врождённых пороков развития. На са-
мостоятельном дыхании. При визуальном осмотре вы-
явлено: в области долженствующего пупочного кольца 
дефект передней брюшной стенки размером около 7 × 8 
см, прикрытый эмбриональными оболочками, оболочки 
омфалоцеле содержат петли тонкого и толстого кишеч-
ника, желудок, шарообразную печень (рис. 1). 

В данном случае первым этапом показано наложение 
термоизолирующей повязки и вытяжение за пуповин-
ный остаток. В течение последующих 2 дней проводи-
лось постепенное погружение органов в брюшную по-
лость (рис. 2).

При проведении дополнительного обследования у 
девочки были выявлены сопутствующие пороки разви-
тия: врождённый порок сердца (мышечный рестриктив-
ный дефект межжелудочковой перегородки, открытое 
овальное окно, недостаточность кровообращения 0–1 
степени) и порок развития правой кисти (неполная син-
дактилия 4–5 пальцев правой кисти), не требующие кор-
рекции в раннем возрасте.

Учитывая полученные при обследовании данные, 
выставлен основной диагноз: омфалоцеле больших раз-
меров. Сопутствующие заболевания: врождённый порок 
сердца: мышечный дефект межжелудочковой перего-
родки, вторичный дефект межпредсердной перегородки, 
недостаточность кровообращения 0–1 степени. Непол-
ная синдактилия 4-5 пальцев правой кисти.

На 3-и сутки жизни ребёнка выполнено оперативное 
вмешательство — удаление эмбриональных оболочек, 
разделение эмбриональных спаек, первичная радикальная 
пластика передней брюшной стенки с формированием не-

Рис. 1. Омфалоцеле содержит петли тонкого и толстого кишеч-
ника, желудок, шарообразную печень.
Fig. 1. Omphalocele contains loops of the small and large intestines, 
stomach, spherical liver.



Russian pediatric journal (Russian journal). 2022; 25(5)
https://doi.org/10.46563/1560-9561-2022-25-5-321-325

ORIGINAL ARTICLE 
323

опупка. Следует отметить, что энтеральную нагрузку ре-
бёнок до операции не получал в связи с размерами омфа-
лоцеле и наличием печени в оболочках. Окрашенный стул 
был получен на 1-е сутки жизни. На 1-е послеоперацион-
ные сутки выполнено контрольное УЗИ органов брюш-
ной полости, свободная жидкость в брюшной полости 
не определялась. На 2-е сутки после операции отмечено 
восстановление пассажа по желудочно-кишечному тракту 
и появление самостоятельного стула. Ребёнку начата эн-
теральная нагрузка со скоростью 1 мл/ч адаптированной 
молочной смесью. На этом фоне на 4-е сутки после опе-
рации отмечено выраженное увеличение размеров живота. 
При проведении УЗИ органов брюшной полости выявлено 
большое количество свободной жидкости со взвесью. Эн-
теральное кормление отменено. При проведении рентгено-
графии органов брюшной полости свободный газ не опре-
деляется, газонаполнение петель кишечника равномерное, 
данных за перфорацию полого органа нет. 

С лечебно-диагностической целью выполнены пунк-
ция и дренирование брюшной полости — одномомент-
но получено около 200 мл жидкости беловатого цвета, 
по данным её биохимического, цитологического и ми-
кробиологического анализов микробиоты не обнаруже-
но, подтверждён хилёзный характер жидкости. Данная 
клиническая картина расценена как проявление сопут-
ствующего порока развития лимфатической системы — 
врождённого ХП. 

Проведена консервативная терапия: энтеральная на-
грузка отменена, назначены препарат октреотид в до-
зировке 10 мкг/кг/ч и полное парентеральное питание. 
Ежедневно по дренажу отмечалось отхождение 400–600 
мл хилёзного отделяемого. На фоне терапии октреоти-
дом количество отделяемого по дренажу не уменьша-
лось. Проводился контроль содержания в крови обще-
го белка, альбумина, иммуноглобулинов с ежедневной 
коррекцией трансфузиями альбумина. За время терапии 
ребёнок получал полное парентеральное питание, анти-
микробную и противогрибковую терапию, назначенную 
по данным микробиологических посевов. Состояние 
ребёнка по совокупности выявленных форм патологии 
оставалось тяжёлым. Несмотря на ежедневные трансфу-
зии альбумина, не удавалось поднять его уровень выше 
11 г/л (норма 26–43 г/л). 

На фоне проводимой терапии октреотидом в течение 
14 дней положительной динамики не отмечалось, в связи 
с чем было принято решение о назначении иммуносу-
прессивной терапии препаратом сиролимус1 [9–11]. Ре-
шение о применении препарата по жизненным показани-
ям было принято врачебным консилиумом. Мама ребёнка 
была информирована и подписала добровольное пись-
менное согласие на введение препарата. Назначение пре-
парата сиролимус было принято согласно клиническим 
рекомендациям, а также рекомендациям Международно-
го общества по изучению сосудистых мальформаций и 
данным современных публикаций [12–14]. 

Учитывая возраст и массу тела ребёнка, терапия си-
ролимусом была назначена в дозировке 0,05 мг 2 раза в 
день (0,1 мг/сут) и началась 15.07.2021. На фоне терапии 
отмечалась положительная динамика в виде снижения 
отделяемого по дренажу из брюшной полости до 100 
мл/сут. Дренаж был удалён 09.08.2021. На фоне поло-
жительной динамики начато кормление адаптированной 
молочной смесью «Моноген» по 5 мл с постепенным 
увеличением объёма питания до 60 мл на разовое корм-
ление. Удалось полностью стабилизировать показатели 
альбумина и общего белка в плазме крови. На 10, 14 и 
21-е сутки терапии проводилось определение концен-
траций сиролимуса в плазме крови с коррекцией дози-
ровки до достижения терапевтического коридора (8–14 
нг/мл). Учитывая проводимую иммуносупрессивную 
терапию сиролимусом, с целью профилактики инфек-
ционных осложнений (пневмоцистной инфекции) ре-
бёнок получал противомикробную терапию препаратом 
ко-тримоксазол (сульфометоксазол + триметоприм), 36 
мг/кг/сут по жизненным показаниям. 25.08.2021 ребёнок 
был выписан домой в удовлетворительном состоянии с 
рекомендациями продолжения терапии сиролимусом и 
энтерального питания молочной смесью «Моноген». 

Формулировка окончательного диагноза: множе-
ственные врождённые пороки развития. Омфалоце-
ле больших размеров. Состояние после первичной 
радикальной пластики передней брюшной стенки от 
28.06.2021. Врождённый ХП. Врождённый порок серд-
ца: мышечный дефект межжелудочковой перегородки, 
вторичный дефект межпредсердной перегородки. Не-
полная синдактилия 4–5 пальцев правой кисти. Цере-
бральная ишемия. 

Терапия сиролимусом была отменена 24.09.2021 в 
связи с развитием инфекционных осложнений (артрит 
правого и левого коленных суставов), угнетение бело-
го ростка крови. Концентрация сиролимуса в плазме 
крови — 8 нг/мл (норма 8–14 нг/мл). Однако, учитывая 
длительность терапии, а также наличие инфекционных 
осложнений, препарат решено отменить. На фоне отме-
ны сиролимуса и проведения антимикробной и противо-
грибковой терапии удалось полностью разрешить явле-
ния артрита, движения в коленных суставах восстанов-
лены в полном объёме. При проведении контрольного 

Рис. 2. Вытяжение за пуповинный остаток, погружение органов 
в брюшную полость.
Fig.2. Traction for the umbilical cord, immersion of organs in the 
abdominal cavity.

1Применение препарата сиролимус (владелец регистрационного 
удостоверения «Pfizer, Inc» (США), произведено «Patheon» (Кана-
да) разрешено врачебной комиссией по назначению лекарственных 
препаратов, продуктов лечебного питания и изделий медицинского 
назначения ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России, про-
токол № 66 от 13.07.2021.
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УЗИ органов брюшной полости накопления свободной 
жидкости не отмечалось. Ребёнок был выписан домой 
в удовлетворительном состоянии. В ноябре 2021 г. у 
девочки была выявлена двусторонняя паховая грыжа с 
выпадением в паховый канал яичников с двух сторон. 
22.11.2021 ребёнок был повторно госпитализирован в от-
деление, где выполнено оперативное вмешательство —  
видеоассистированная герниопластика с двух сторон 
лапароскопическим способом. При этом, несмотря на 
оперативное лечение омфалоцеле и лечение врождённо-
го ХП, спаечного процесса в брюшной полости не выяв-
лено. 29.11.2021 ребёнок выписан домой в удовлетвори-
тельном состоянии.

Прогноз для жизни и социальной адаптации у девоч-
ки благоприятный. В настоящее время ребёнку 1 год и 1 
мес, развитие по возрасту, состоит на учёте у эндокри-
нолога и диетолога, питание соответственно рекоменда-
циям диетологов с некоторым ограничением жиров. В 
более старшем возрасте ребёнку планируется проведе-
ние коррекции врождённого порока правой кисти.

Обсуждение
Хирургические методы лечения омфалоцеле боль-

ших размеров включают первичное, этапное и отсрочен-
ное закрытие дефекта [1]. В 1967 г. S.R. Shuster предло-
жил двухэтапную отсроченную радикальную пластику 
передней брюшной стенки, что привело к смене взгля-
дов на оперативное лечение при омфалоцеле больших 
размеров [15]. Осуществлялась экстериоризация путём 
подшивания силиконового пакета к краям фасциально-
го дефекта после иссечения оболочек омфалоцеле для 
создания временного вместилища для внутренних орга-
нов. Затем проводилось поэтапное вправление грыже-
вого содержимого в брюшную полость. На следующем 
этапе проводилась пластика передней брюшной стенки 
[16–18]. 

В нашем случае мы выполнили вытяжение передней 
брюшной стенки за пуповинный остаток, что позволило 
погрузить эвентрированные органы в брюшную полость 
в течение 2 дней без необходимости создания времен-
ной брюшной полости и выполнить первичную одно-
моментную радикальную пластику передней брюшной 
полости. Однако в послеоперационном периоде на фоне 
начала энтеральной нагрузки у ребёнка появились кли-
нические проявления врождённого ХП с ежедневными 
патологическими потерями хилёзной жидкости и разви-
тием гипопротеинемии, гипоальбуминемии и эксикоза. 
Отсутствие эффекта от часто применяемой при врож-
дённом ХП терапии препаратом октреотид в данном 
случае с высокой вероятностью привело бы к неблаго-
приятному исходу. 

Мы впервые в нашей стране в периоде новорождён-
ности применили иммуносупрессивную терапию сиро-
лимусом при врождённом пороке развития лимфати-
ческой системы согласно клиническим рекомендациям 
[12–14]. Результаты успешного лечения врождённого 
ХП и хилоторакса сиролимусом в литературе описаны 
достаточно широко [19–22]. В нашем случае течение 
заболевания усугублялось возрастом ребёнка. Альтер-
нативы проведения иммуносупрессивной терапии при 
указанной форме патологии новорождённых в насто-
ящее время не существует [23, 24]. Следует отметить, 

что в хирургическом отделении новорождённых и де-
тей грудного возраста накоплен большой опыт лечения 
пациентов с различными капиллярными, венозными и 
лимфатическими мальформациями сиролимусом, в том 
числе при неэффективности терапии октреотидом при 
врождённом ХП. Однако раньше данная терапия назна-
чалась в возрасте пациентов старше 1 мес. Применение 
иммуносупрессивной терапии сиролимусом позволило 
полностью купировать истечение хилёзной жидкости и 
стабилизировать состояние пациента. Несмотря на раз-
витие в дальнейшем инфекционных осложнений в виде 
двустороннего артрита, в данном клиническом случае 
нельзя было избежать применения иммуносупрессив-
ной терапии. Своевременный лабораторный контроль и 
амбулаторное наблюдение пациента позволили макси-
мально быстро отреагировать на развитие инфекцион-
ных осложнений и вовремя отменить терапию сироли-
мусом. Проведение оперативной коррекции сопутству-
ющей двусторонней паховой грыжи лапароскопическим 
способом в более старшем возрасте ребёнка выявило 
отсутствие рецидива ХП и спаечного процесса в брюш-
ной полости даже после повторных оперативных вме-
шательств на органах брюшной полости на фоне полной 
отмены иммуносупрессивной терапии. 

Таким образом, нами представлен уникальный кли-
нический случай сочетания порока развития передней 
брюшной стенки (омфалоцеле больших размеров) и 
порока развития лимфатической системы (врождённый 
ХП). Каждый из этих пороков развития может привести 
к летальному исходу, а сочетание их многократно увели-
чивает риск развития неблагоприятного исхода. Исполь-
зование иммуносупрессивной терапии сиролимусом 
позволило полностью купировать ХП. Данный клиниче-
ский пример показывает, что в лечении хирургических 
пациентов с множественными врождёнными пороками 
развития необходимы мультидисциплинарный подход и 
наблюдение для своевременного реагирования на изме-
нения состояния пациента.
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