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Гастрошизис — это врождённый порок развития передней брюшной стенки новорождённого с дефектом преимуществен-
но справа от нормально сформированной пуповины и эвентрацией органов брюшной полости. Эвентрированные внутрен-
ние органы не покрыты амниотическими оболочками. Несмотря на увеличение частоты этого порока с 3,6 до 4,9 на 10 тыс. 
живорождённых, за последние 10 лет летальность резко сократилась и составляет около 5%. Антенатальная диагностика 
позволяет достоверно выявить гастрошизис начиная с 12-й недели гестации, что имеет важное значение, особенно при ди-
агностике осложнённых форм. Хирургическая коррекция порока предполагает первичную радикальную пластику перед-
ней брюшной стенки с одномоментным погружением эвентрированных органов в брюшную полость. Однако примерно 
у каждого 5-го пациента одномоментная коррекция невозможна из-за имеющейся висцероабдоминальной диспропорции 
и  сопутствующих осложнений. В этих случаях применяют создание временной брюшной полости с отсроченной пла-
стикой передней брюшной стенки, энтеростомией для декомпрессии кишечника, резекцией нежизнеспособных участков 
и наложением межкишечных анастомозов. Среди пациентов с осложнёнными формами порока летальность увеличена 
в 8 раз. В связи с этим продолжаются разработки различных методов лечения, направленные на выбор оптимального спо-
соба коррекции этого порока.
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Gastroschisis: diagnosis and surgical treatment
National Medical Research Center for Children’s Health, Moscow, 119991, Russian Federation

Gastroschisis is a congenital malformation of the anterior abdominal wall with a defect to the right of the normally formed umbili-
cal cord and eventration of the abdominal organs. Evented internal organs not covered with amniotic membrane are under the direct 
influence of amniotic fluid. Despite the increase in the incidence of the defect from 3.6 to 4.9 per 10,000 live births, over the past 
ten years mortality has sharply decreased to 5%. Antenatal diagnosis makes it possible to reliably identify cases of gastroschisis, 
starting from the 12th week of gestation, which is important especially when diagnosing complicated forms. Surgical correction 
involves primary radical plastic surgery of the anterior abdominal wall with simultaneous immersion of the eventrated organs into 
the abdominal cavity. However, in approximately every fifth patient, immediate correction is impossible due to the occurrence of 
viscero-abdominal disproportion and concomitant diseases. In these cases, temporary abdominal cavity occurs with delayed plasty 
of the anterior abdominal wall, enterostomy for intestinal decompression, resection of non-viable areas and interintestinal anasto-
moses. Among patients with complicated forms, there was an 8-fold increase in mortality. Despite significant advances in reducing 
mortality, the development of various treatment methods continues to provide an alternative method of correcting this lesion.
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Введение

Г астрошизис (ГШ) — это врождённый порок раз-
вития передней брюшной стенки (ПБС), характе-
ризующийся наличием дефекта преимуществен-

но справа от нормально сформированной пуповины с 
эвентрацией органов брюшной полости [1, 2]. Эвентри-
рованные внутренние органы не покрыты амниотиче-
скими оболочками и находятся под непосредственным 
воздействием околоплодных вод.

Этиология и патогенез
Существуют различные теории развития ГШ. Одна 

из них — это тромбоз сосудов (правой пупочной вены 
или омфаломезентериальной артерии) с последующим 
инфарктом и лизисом эмбриональных структур, форми-
рующих ПБС. Это приводит к формированию параумби-
ликального дефекта и эвентрации внутренних органов 
в полость амниона. По другим данным, причиной явля-
ется разрыв амниотической оболочки вокруг эвентри-
рованных петель кишки в условиях физиологической 
пупочной грыжи на 8–11-й неделе гестации из-за воз-
действия тератогенных факторов [3]. Показано, что из-
за вакуольной дистрофии амниотического эпителия при 
ГШ происходит разрыв грыжевого мешка и возникает 
гастрошизис [3, 4].

Классификация
В зависимости от наличия сопутствующих пороков 

развития желудочно-кишечного тракта ГШ подразде-
ляется на простой (изолированный порок) и осложнён-
ный. Осложнённый ГШ характеризуется наличием атре-
зии, стеноза, некроза, перфорации или заворота кишки, 
которые возникают в результате сочетания основных 
повреждающих факторов: воздействия содержимого 
околоплодных вод и ишемии стенки кишки вследствие 
компрессии её брыжейки на уровне дефекта брюшной 
стенки [5, 6]. Также выделяют закрытый или «закры-
вающийся» ГШ, характеризующийся узким дефектом 
брюшной стенки, который закрывается до рождения 
ребёнка и приводит к некрозу значительной части эвен-
трированной кишки. Это осложнение встречается у 6% 
пациентов с ГШ и характеризуется высокой летально-
стью, риском развития синдрома короткой кишки [7, 8].

Эпидемиология
Частота встречаемости ГШ в популяции увеличива-

ется. Если к 2005 г. она составляла 3,6 на 10 тыс. жи-
ворождённых, то уже через 10 лет она увеличилась до 
4,9 на 10 тыс. живорождённых [9]. Около 70% детей с 
ГШ рождаются у женщин в возрасте до 25 лет [10–12]. 
Курение, употребление алкоголя и наркотиков на ран-
них сроках беременности повышают риск развития ГШ 
[13]. Установлена прямая зависимость между урогени-
тальной инфекцией, перенесённой за 3 мес до зачатия и 
на ранних сроках беременности, и возникновением ГШ 
[14]. При ГШ повышен риск преждевременных родов 
(46–61%), задержки внутриутробного развития, нару-
шений сердечного ритма и антенатальной гибели плода 
[15, 16]. Воздействие околоплодных вод на кишечник на-
рушает его моторику с исходом в динамическую кишеч-
ную непроходимость, белково-энергетическую недоста-

точность и инфекционные осложнения, что требует про-
лонгированной интенсивной терапии и парентерального 
питания [17–19]. При осложнённых формах ГШ риски 
осложнений длительной искусственной вентиляции лёг-
ких и инфузионной терапии у пациентов резко возрас-
тают [20, 21]. Высокая выживаемость новорождённых с 
ГШ является одним из важных достижений детской хи-
рургии. Еще 10 лет назад ГШ считали высоколетальным 
пороком развития, однако в настоящее время выживае-
мость составляет 90–95% [22, 23]. Неблагоприятные ис-
ходы ГШ связаны с наличием сопутствующих аномалий 
желудочно-кишечного тракта и осложнений (атрезия, 
стеноз, некроз, перфорация, заворот кишки), которые 
встречаются в 17% случаев. Часто встречается атрезия 
тонкой кишки (10–30%) с заворотом и/или некрозом 
[24–26]. В 80% случаев атрезированной является тощая 
кишка [27]. При осложнённых формах ГШ летальность 
возрастает почти в 8 раз [9, 23, 28].

Пренатальная диагностика
ГШ выявляют при ультразвуковом скрининге на 12-й 

неделе беременности [29, 30]. Более ранняя диагностика 
может приводить к ложноположительным результатам, 
поскольку в течение I триместра у плода имеется фи-
зиологическая эмбриональная грыжа, которую можно 
ошибочно принять за ГШ или омфалоцеле [31]. Значи-
мость пренатальной диагностики заключается в том, 
чтобы провести дородовое консультирование беремен-
ной и  маршрутизировать новорождённого сразу после 
рождения в специализированный стационар, особенно 
при выявлении осложнённых форм ГШ [32]. В этих слу-
чаях по данным УЗИ выявляют признаки кишечной не-
проходимости у плода (экстра- и/или интраабдоминаль-
ное расширение петель кишки), а также многоводие. 
Объём околоплодных вод в III триместре является зна-
чимым предиктором развития осложнённого ГШ и диаг
ностируется в 23,5% случаев против 4,3% при простом 
ГШ [32, 33]. Уменьшение размеров экстраабдоминаль-
ной кишки и небольшой размер дефекта позволяют за-
подозрить закрытый ГШ, который является показанием 
к преждевременному родоразрешению [34, 35].

Сроки и способ родоразрешения
Основным фактором, определяющим исходы ГШ, 

является степень внутриутробного поражения кишечни-
ка в результате агрессивного воздействия околоплодных 
вод и странгуляции кишки в дефекте ПБС. Вместе с тем 
раннее родоразрешение не оказывает положительного 
влияния на исходы ГШ, а роды на сроке 38 нед геста-
ции уменьшают риски мертворождения и младенческой 
смертности [36]. Однако около 30–40% беременностей с 
ГШ заканчиваются самопроизвольными преждевремен-
ными родами [16, 37], что связано с увеличением уров-
ней провоспалительных цитокинов (интерлейкин-6, ин-
терлейкин-8) в амниотической жидкости [38]. Частота 
кесарева сечения составляет 63%, но при этом не влияет 
на летальность, выбор хирургического лечения (одноэ-
тапное или двухэтапное), риски осложнений (развитие 
некротизирующего энтероколита, сепсиса, синдрома 
короткой кишки) или же на сроки начала кормления и 
пребывания в стационаре [39, 40].
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Хирургическое лечение гастрошизиса

Задачей хирургического лечения ГШ является погру-
жение эвентрированных органов в брюшную полость и 
ушивание дефекта ПБС. Выбор методики в первую оче-
редь определяется состоянием эвентрированных петель 
кишечника и степенью висцероабдоминальной дис-
пропорции. Учитывают также гестационную зрелость, 
массу тела ребёнка и сопутствующие заболевания [13]. 
Общепринятыми методиками хирургического лечения 
ГШ являются первичная радикальная пластика ПБС и 
отсроченная радикальная пластика с созданием времен-
ной брюшной полости.

Первичную радикальную пластику при ГШ выполня-
ют в 1-е сутки жизни при отсутствии выраженного отёка 
и расширения петель кишечника и наличии возможности 
безопасно погрузить эвентрированные органы в брюш-
ную полость (при отсутствии висцероабдоминальной 
диспропорции), не вызывая чрезмерного увеличения 
внутрибрюшного давления (ВБД). Осложнённые формы 
ГШ не являются противопоказанием к выбору данной 
методики [41]. Её эффективность составляет 50–83% 
[42, 43]. Преимуществами её являются предотвращение 
дальнейшего воспаления стенки кишки и профилактика 
патологических потерь жидкости с поверхности органов 
[44]. Среди осложнений ведущим является увеличение 
ВБД с развитием абдоминального компартмент-синдро-
ма [44–46]. Именно соответствие фактического объёма 
брюшной полости размерам эвентрированных органов 
лежит в основе выбора хирургического лечения. Абдо-
минальный компартмент-синдром наступает при ВБД 
более 10 мм рт. ст. и проявляется в виде дыхательной и 
сердечно-сосудистой недостаточности, снижении мезен-
териального кровотока и перфузии почек с исходом в 
полиорганную недостаточность [47–51]. Динамический 
контроль ВБД во время операции проводят при помощи 
непрямого транспузырного метода: в мочевой пузырь 
новорождённого вводят стерильный физиологический 
раствор (1 мл/кг массы тела новорождённого) и изме-
ряют гидравлическое давление. Пороговым значением, 
допустимым для одномоментного погружения органов в 
брюшную полость, является давление ниже 10 мм рт. ст. 
[51, 52]. 

В тех случаях, когда выраженная висцероабдоми-
нальная диспропорция, расширение петель кишечника 
не позволяют провести первичное радикальное лечение, 
выполняют постепенное погружение органов и отсро-
ченное закрытие дефекта ПБС. Методика предполагает 
создание временной брюшной полости вокруг эвентри-
рованных органов [41, 53]. Петли кишечника погружают 
в стерильный прозрачный пластиковый мешок и герме-
тично подшивают его по краю дефекта. Использование 
специализированного мешка с мягким кольцом у осно-
вания позволяет расположить его внутри брюшной по-
лости без фиксации швами [44, 46]. Временную брюш-
ную полость фиксируют также по вертикальной оси и 
по мере естественного погружения петель кишечника 
сокращают её объем при помощи циркулярных повя-
зок. После погружения выполняют отсроченную ради-
кальную пластику ПБС [13, 41]. К недостаткам метода 
относят риск сдавления брыжеечных сосудов на уровне 
дефекта, увеличение размеров дефекта при длительном 

использовании временной брюшной полости, а также 
увеличение сроков пребывания в стационаре [44, 54, 
55]. В редких случаях у детей с «закрывающимся» ГШ 
выраженное нарушение мезентериального кровотока 
требует дополнительно расширить дефект ПБС для вос-
становления кровообращения кишечника и облегчения 
его вправления [13].

На этапе пластики ПБС возможно применение «бес-
шовного» метода с использованием оболочек пупочного 
канатика. Для этого пуповину после рождения ребёнка 
не удаляют, обкладывают марлевыми салфетками с ва-
зелином или погружают внутрь временной брюшной 
полости [13, 56]. После погружения эвентрированных 
органов из пуповинных оболочек формируют «запла-
ту», которой закрывают дефект, и далее под стериль-
ным прозрачным плёночным пластырем рана заживает 
вторичным натяжением с хорошим косметическим ре-
зультатом через 2–4 нед [57–59]. Из возможных ослож-
нений описан повышенный риск послеоперационных 
вентральных грыж в 13% случаев [60].

Хирургическая стратегия  
при осложнённом гастрошизисе

Осложнённый ГШ не является противопоказани-
ем для первичной радикальной пластики ПБС. Однако 
в большинстве случаев наличие расширенных петель 
кишечника с выраженными наложениями фибрина не 
позволяет провести одноэтапную коррекцию. При не-
обходимости резекции допустимо наложение первично-
го анастомоза с погружением во временную брюшную 
полость. Перфорации кишки также могут быть ушиты 
и оставлены внутри временного мешка, что облегчает 
динамическое наблюдение за ушитыми участками [61]. 

Основные принципы коррекции при осложнённых 
формах ГШ подразумевают в первую очередь оцен-
ку объёма оперативного лечения для устранения всех 
имеющихся осложнений: 

•	 некроз и перфорация кишки требуют экстренного 
вмешательства; 

•	 резекция с одномоментным наложением первич-
ного анастомоза не имеет абсолютных противопо-
казаний; 

•	 непрерывность кишечника необходимо восстано-
вить в максимально короткие сроки с сохранением 
максимальной длины кишки; 

•	 рентгеноконтрастные исследования не всегда вы-
являют стеноз или атрезию с учётом нарушенной 
моторики кишки; 

•	 при синдроме короткой кишки необходима одно-
моментная гастростомия.

При сопутствующей атрезии наложение первично-
го анастомоза рекомендовано при отсутствии натяже-
ния между концами кишки, хорошем кровоснабжении 
стенок, подтверждённом отсутствии дистальной об-
струкции. Последняя может быть сложна в диагно-
стике из-за наслоений фибрина и спаянности петель 
кишечника в виде конгломерата. При наличии сомне-
ний от наложения первичного анастомоза следует от-
казаться. Некоторые авторы склоняются к погруже-
нию кишки и пластике ПБС без выведения наружных 
энтеростом и отсроченному восстановлению непре-
рывности желудочно-кишечного тракта [27]. Однако 
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ранняя хирургическая коррекция улучшает исходы у 
пациентов с ГШ [62].

При лечении закрытого ГШ, когда слишком узкий 
дефект ПБС приводит к сдавлению петель кишечника в 
месте выхода из брюшной полости, предложена методи-
ка сохранения эвентрированных тканей, несмотря на ви-
зуальные признаки их нежизнеспособности (петли киш-
ки представлены аморфной массой, покрытой толстым 
слоем фибрина) [63]. Метод «парковки» подразумевает 
погружение конгломерата в брюшную полость с вы-
полнением энтеростомии для декомпрессии кишечника 
и повторной ревизией через 6 нед. Цель метода — со-
здать условия для рассасывания фибринового панциря, 
благоприятный исход отмечен в 75% случаев [63]. 

Заключение
Хирургическое лечение ГШ, особенно осложнённых 

его форм, является актуальной задачей детской хирургии. 
Для уменьшения летальности при ГШ необходимы раз-
работки различных методов лечения, направленные на 
выбор оптимального способа коррекции этого порока.
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