
383

Лицензия CC BY-NC-ND 4.0 
© Эко-Вектор, 2022

Российский вестник детской хирургии,  
КлиничесКий случай Том 12, № 3, 2022 анестезиологии и реаниматологии

Рукопись получена: 21.11.2021 Рукопись одобрена: 18.09.2022 Опубликована: 29.09.2022

DOI: https://doi.org/10.17816/psaic1037

Научная статья 

Транспозиции внутренних органов в сочетании 
с грыжей пищеводного отверстия диафрагмы 
на фоне наследственной гемолитической анемии 
у ребенка 4 лет: клиническое наблюдение
а.М. Шарипов1–3, н.Д. Мухиддинов4, Р.а. Рахматова1,2, с.а. Мазабшоев1,2

1 Таджикский государственный медицинский университет им. абуали ибн сино,  Душанбе, Республика Таджикистан;
2 национальный медицинский центр «Шифобахш», Душанбе, Республика Таджикистан;
3 Республиканский научно-клинический центр педиатрии и детской хирургии, Душанбе, Республика Таджикистан;
4 институт последипломного образования в сфере здравоохранения, Душанбе, Республика Таджикистан

Аннотация
Транспозиция внутренних органов (situs viscerus inversus) — крайне редко встречающаяся аномалия, при которой 

органы грудной и брюшной полостей лежат в обратном направлении. При полной транспозиции клинические прояв-
ления могут отсутствовать и возникают диагностические и лечебные проблемы при наличии других пороков развития 
или заболеваний.

Приведен клинический случай четырехлетней девочки, поступившей для лечения в гематологическое отделе-
ние национального медицинского центра Республики Таджикистан с жалобами на тошноту, периодическую рвоту, 
вялость, отсутствие аппетита, недомогание и бледность кожных покровов. В связи с неэффективностью консерва-
тивной терапии было рекомендовано оперативное лечение — спленэктомия. При предоперационном обследовании 
в результате обзорной рентгенографии и рентгеноконтрастного исследования органов желудочно-кишечного тракта 
с сернокислым барием выяснилось, что дно и тело желудка находятся в левой половине грудной клетки, сердце 
симметрично развернуто вправо. При ультразвуковом исследовании выявлены признаки смещения печени в левую 
половину живота, а селезенки в правую, сердце расположено в правой половине грудной клетки. Диагноз: «Грыжа 
пищеводного отверстия диафрагмы слева, situs inversus totalis, наследственная гемолитическая анемия, ферментопа-
тия, дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы». Выполнена операция лапарпоскопическим способом: спленэктомия, 
устранение грыжи пищеводного отверстия диафрагмы, хиатопластика, эзофагогастрофундопликация с созданием 
манжетки по ниссену. Девочка была выписана на 10-й день. Контрольный осмотр через 6 и 12 мес.: жалоб нет, растет 
и развивается согласно возрасту.

Клиническое наблюдение стало первым в русскоязычной литературе, посвященным описанию лечения ребенка 
с грыжей пищеводного отверстия диафрагмы на фоне полной транспозиции внутренних органов. Показана необхо-
димость применения методов визуализации при любых неясных симптомах, особенно у детей с наследственными 
заболеваниями. Выбор минимально инвазивного вмешательства способствовал благоприятному исходу.

Ключевые слова: детская хирургия; пороки развития; транспозиция внутренних органов; грыжа пищеводного отвер-
стия диафрагмы; наследственная гемолитическая анемия; лапароскопия; дети. 
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Abstract
Situs inversus totalis is an extremely rare anomaly in which the organs of the chest and abdominal cavity lie in the opposite 

direction. With complete transposition, clinical manifestations may be absent, and diagnostic and therapeutic problems may 
arise in the presence of other malformations or diseases. 

a 4-year-old girl was admitted for treatment in the hematology department of the national Medical Center of the Republic 
of Tajikistan, with complaints of nausea, periodic vomiting, lethargy, lack of appetite, malaise, and skin pallor. Owing to the 
ineffectiveness of conservative therapy, surgical treatment was recommended, i.e., splenectomy. During the preoperative ex-
amination, radiography and radiopaque examination of the organs of the gastrointestinal tract with barium sulfate revealed that 
the fundus and body of the stomach were located in the left half of the chest, and the heart was symmetrically deployed to the 
right. an ultrasound examination revealed signs of displacement of the liver to the left half of the abdomen, the spleen to the 
right, and the heart in the right half of the chest. The diagnosis was “hiatal hernia on the left, situs inversus totalis, hereditary 
hemolytic anemia, fermentopathy, and G-6-PD deficiency.” laparoscopic surgery was performed, which included splenectomy, 
elimination of a hiatal hernia, chiatoplasty, and esophagogastrofundoplication with the creation of a nissen cuff. The girl was 
discharged on day 10. On control examination after 6 and 12 months, she had no complaints and has grown and developed 
according to age.

This clinical case is the first in the Russian literature to describe the treatment of a child with a hiatal hernia against the 
background of complete transposition of internal organs. This case highlights the need for imaging techniques for any unclear 
symptoms, especially in children with hereditary diseases. Minimally invasive intervention could contribute to a favorable 
outcome.

Keywords: pediatric surgery; malformations; situs inversus totalis; hiatal hernia; hereditary hemolytic anemia; laparoscopy; 
children.
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ВВЕДЕНИЕ
Транспозиция внутренних органов (situs viscerus in-

versus — обратное, зеркальное расположение) — ано-
малия, при которой органы грудной и брюшной полости 
расположены в обратном направлении. Выделяют пол-
ное (situs inversus totalis — SiT), частичное (situs inver-
sus partialis) и удвоенное расположение (situs ambiguus) 
органов. SiT характеризуется перемещением органов 
грудной клетки и брюшной полости на противополож-
ную сторону тела, оно наследуется по аутосомно-ре-
цессивному типу и связано с множественными генными 
мутациями [1]. Распространенность SiT варьирует от 1 
на 8000 до 1 на 25 000 живых новорожденных [2]. Кли-
нически это состояние протекает бессимптомно, поэтому 
его обычно диагностируют при консультации по поводу 
других заболеваний, требующих методов визуализа-
ции [3]. При частичной транспозии изменяют положение 
на зеркальное органов или грудной (декстракардия) 
или брюшной полости (situs inversus с левокардией). 
Данная аномалия встречается крайне редко — 1 на 
10 000 живорожденных. имеются описания удвоенного 
расположения органов грудной или брюшной полости 
(гетеротаксия), при котором отмечается либо удвоенная 
правосторонность, либо удвоенная левосторонность [2]. 

Врожденная диафрагмальная грыжа считается относи-
тельно редким заболеванием (1 на 3000 новорожденных), 
она может быть как изолированным пороком, так и в со-
четании с аномалиями развития других органов и систем 
[4, 5]. на сегодняшний день опубликовано всего лишь 
несколько клинических наблюдений диагностики и лече-
ния детей с диафрагмальной грыжей на фоне SiT [6–9]. 

Цель — показать на клиническом примере сложность 
диагностики крайне редко встречающегося сочетания па-
тологии органов грудной и брюшной полостей и успешный 
исход мини-инвазивного оперативного лечения. 

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО 
НАБЛЮДЕНИЯ

Девочка, 4 года, поступила повторно для стацио-
нарного лечения в гематологическое отделение нацио-
нального медицинский центра «Шифобахш» Республики 
Таджикистан 25.01.2021 с жалобами со слов родителей 
на тошноту, иногда сопровождавшуюся рвотой, вялость, 
отсутствие аппетита, недомогание и бледность кожных 
покровов. из анамнеза выяснилось, что девочка болеет 
с рождения. Обследовалась и получала неоднократное 
стационарное лечение в областной больнице по месту 
жительства и в детском гематологическом отделении 
Республиканского центра. на основании клинических 
симптомов и лабораторного обследования с определе-
нием сывороточного железа, ферритина, электрофоре-
граммы (гемоглобин Hb a2 dsit 20 %) установлен диагноз: 

«наследственная гемолитическая анемия, ферментопа-
тия, дефицит глюкоза-6-фосфатдегидрогеназы (Г-6-ФД)», 
но постоянного клинического и лабораторного эффекта 
от проводимого лечения не отмечалось. В связи с не-
эффективностью консервативной терапии было принято 
решение об оперативном лечении — удалении селезен-
ки. Пациентка была переведена в торакоабдоминальное 
отделение центра. 

При поступлении объективное состояние пациентки 
расценивалось как средней степени тяжести. Ребенок 
отстает  в физическом развитии: масса тела 10 кг, дефи-
цит веса составляет 28,6 %. Кожа и видимые слизистые 
оболочки чистые, бледные. Дыхание через нос свободное, 
при аускультации в легких справа выслушивается вези-
кулярное дыхание, хрипов нет, слева в проекции верхней 
доли выслушивается ослабленное дыхание, а в проекции 
нижней доли дыхание не проводится. Тоны сердца ясные, 
ритмичные, патологические шумы не выслушиваются. 
Живот увеличен в объеме, не вздут, при пальпации мяг-
кий, безболезненный. симптомы раздражения брюшины 
отсутствуют. Печень, селезенка и почки не пальпируются. 
Мочится свободно. стул оформленный. 

Проведен комплекс клинико-лабораторных исследо-
ваний, включавший рентгенологическое и ультразвуко-
вое исследование внутренних органов. со стороны обще-
го анализа крови: эритроциты 4,0 · 1012/l, гемоглобин 
121 г/л, цветной показатель 0,9, лейкоцитоз 10,0 · 109/l, 
скорость оседания эритроцитов 26 мм/ч. В биохимиче-
ском анализе крови: общий билирубин 15 мкмоль/л, алаТ 
31,00 ед/л, асаТ 22,00 ед/л, общий белок 52 г/л, креа-
тинин 60 мкмоль/л, мочевина 4,6 ммоль/л. Показатели 
анализа мочи в пределах нормы.

на обзорных рентгенограммах органов грудной 
и брюшной полости было заподозрено аномальное сме-
щение внутренних органов и для уточнения диагноза 
выполнили рентгеноконтрастное исследование орга-
нов желудочно-кишечного тракта с сульфатом бария. 
Под рентгенологическим контролем было прослеже-
но прохождение контраста, при котором выяснилось, 
что дно и тело желудка находятся в левой половине 
грудной клетки, а сердце симметрично развернуто впра-
во (рис. 1). 

При ультразвуковом исследовании органов брюшной 
полости отмечаются признаки смещения печени в левую 
половину живота, селезенка находится под правым под-
реберьем размерами 67 × 27 мм (рис. 2). Поджелудочная 
железа инвертирована, размеры 16 × 13 × 16 мм. сердце 
расположено в правой половине грудной клетки. 

на основании полученных данных установлен диа-
гноз: «Грыжа пищеводного отверстия диафрагмы сле-
ва, situs inversus totalis, наследственная гемолитическая 
анемия, ферментопатия, дефицит Г-6-ФД, гипотро-
фия ii степени». После предоперационной подготовки 
в плановом порядке 03.02.2021 была проведена опера-
ция — лапароскопия, спленэктомия, устранение грыжи 
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пищеводного отверстия диафрагмы, хиатопластика, 
эзофагогастрофундопликация с созданием манжетки 
по ниссену. Весь объем вмешательства осуществлен 
эндохирургическим способом под внутривенным эндо-
трахеальным наркозом. 

Техника выполняемой операции. Первый троа-
кар диаметром 5,0 мм для эндоскопа установили ниже 
пупка. После этого начинали инсуффляцию в брюшную 
полость CO2 в течение 2–3 мин под давлением от 8 
до 12 мм рт. ст. под контролем сатурации крови и основ-
ных показателей гемодинамики. Второй троакар диаме-
тром 5 мм — в левое подреберье для манипулятора, 

третий и четвертый троакары диаметром 5 мм — в пра-
вое подреберье, и пятый троакар (10 мм) — выше па-
ховой области слева для аппарата лигашу и морцелля-
тора. При визуальном обследовании брюшной полости 
селезенка находится в правом, а печень — в левом 
подреберье. Дно и тело желудка через расширенное 
пищеводное отверстие диафрагмы располагаются в ле-
вой половине грудной клетки. Первым этапом операции 
была выполнена спленэктомия (артерии и вены лигиро-
вали аппаратом лигашу) с удалением органа с морцел-
лятором. Затем после погружения желудка в брюшную 
полость был иссечен грыжевой мешок, а грыжу пище-
водного отверстия устранили путем ушивания дефекта, 
образованного ножками диафрагмы. через тоннель 
по задней поверхности пищевода из дна желудка соз-
дали манжетку по ниссену с фиксацией двухэтажным 
швом. Швы накладывали интракорпорально с помощью 
эндоскопического степлера (enDO Gia). Кровопотеря 
около 100 мл. Швы на кожные раны.

Продолжительность оперативного вмешательства 
составила 3 ч. Пациентке была проведена комплексная 
инфузионно-корригирующая терапия. Течение послеопе-
рационного периода благоприятное. 

на контрольной рентгенографии органов грудной 
и брюшной полостей на 6-й день послеоперационно-
го периода легкие с левой стороны расправлены, синус 
свободен, диафрагма прослеживается, газовый пузырь 
желудка находится справа (рис. 3). 

Девочка была выписана на 10-й день после опера-
ции в удовлетворительном состоянии под амбулаторное 
наблюдение хирурга, педиатра и гематолога. Контроль-
ный осмотр проведен через 6 и 12 мес. состояние ребен-
ка удовлетворительное, жалоб нет. Физически активна. 
Растет и развивается соответственно возрасту, находится 
под наблюдением педиатра и гематолога по месту жи-
тельства. 

Рис. 2. ультразвуковое исследование органов брюшной полости: а — расположение печени в левом нижнем квадранте (стрелка); 
b — расположение селезенки в правом нижнем квадранте (стрелка)
Fig. 2. Ultrasound investigation of the abdominal organs: а — the arrow indicates the location of the liver in the left lower quadrant;  
b — the arrow indicates the location of the spleen in the right lower quadrant

a b

Рис. 1. Рентгеноконтрастное исследование желудочно- 
кишечного тракта. стрелкой показано расположение желудка 
в грудной полости слева
Fig. 1. Contrasted radiography of the chest and abdominal cavity 
organs. The arrow shows the location of the stomach in the left 
chest cavity
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ОБСУЖДЕНИЕ
Все три патологических состояния этого ребенка 

имеют генетическую природу [1, 5, 10]. Врожденная 
диафрагмальная грыжа чаще диагностируется у ново-
рожденных и в большинстве случаев (83–94 %) — это 
левосторонний заднебоковой дефект (грыжа Богдале-
ка) [11]. В доступной литературе мы обнаружили лишь 
клиническое наблюдение C.D. Tesselaar и соавт. [6], 
успешно оперировавших новорожденного по поводу 
грыжи Богдалека на фоне SiT, и C. Romeo и соавт. [7], 
описавших сочетание у новорожденного правосторон-
ней грыжи Богдалека и синдрома Картагенера, который 
характеризуется врожденными бронхоэктазами, хрони-
ческим синуситом и обратным расположением органов. 
Оба ребенка оперированы лапаротомным доступом. 
еще в двух сообщениях описаны аномалии латерально-
сти в сочетании с диафрагмальной грыжей, эти работы 
посвящены эвентрации вследствие аплазии диафрагмы 
справа в сочетании с другими пороками. В обоих случаях 
произошел летальный исход [12, 13].

В последние годы наличие современной аппаратуры 
и приобретенный опыт врачей позволяют успешно диа-
гностировать врожденные пороки в период беременно-
сти. В.н. Демидов и соавт. [9] сообщают об успешной 
пренатальной ультразвуковой диагностике врожденной 
правосторонней диафрагмальной грыжи в сочетании 
с обратным расположением органов у плода в 36 нед. 
беременности. ультразвуковым признаком, указываю-
щим на обратное расположение внутренних органов, ста-
ло правостороннее расположение желудка и кишечника 
в плевральной полости. При операции на третьи сутки 
после рождения у ребенка выявлена грыжа Богдалека, 
произведена торакоскопическая пластика правого купо-
ла диафрагмы. Данное сообщение показывает важность 
пренатальной ультразвуковой диагностики в выявлении 
пороков развития. Остается сожалеть, что такой уровень 
квалификации врачи имеют лишь в отдельных медицин-
ских учреждениях.

Все 5 приведенных наблюдений относились к пе-
риоду новорожденности. следует отметить, что грыжи 
Богдалека чаще бывают в этой возрастной группе [14]. 
Так, у P. Mandhan и соавт. [15] из 18 пациентов 13 были 
новорожденные, а аплазия диафрагмы, грыжи Морганьи 
(Morgagni) и грыжи пищеводного отверстия в единичных 
наблюдениях пришлись на возраст от 1,5 до 5 лет. 

После периода новорожденности мы нашли лишь 
одно клиническое наблюдение сочетания диафрагмаль-
ной грыжи и SiT: R.V. Patel и соавт. [8] описывают исто-
рию лечения 8-месячного ребенка с гигантской грыжей 
пищеводного отверстия диафрагмы с тяжелой гастроэзо-
фагеальной рефлюксной болезнью, у которого ранее был 
диагностирован SiT. авторы выполнили лапароскопиче-
скую фундопликацию по ниссену, изменив операционную 
технику, приняв зеркальное отображение различных мест 

размещения портов. При последующем наблюдении в те-
чение 6 лет ребенок чувствует себя хорошо. 

Выбор метода оперативного лечения в нашем на-
блюдении определялся наличием современного лапа-
роскопического оборудования в клинике и опыта со-
трудников в мини-инвазивных вмешательствах. Тем 
более что методика лапароскопической фундопликации 
по ниссену достаточно широко внедрена в практику 
детской  хирургии при операциях по поводу гастроэзо-
фагеальной рефлюксной болезни у детей и имеет пре-
имущества перед открытыми операциями [16, 17].  ла-
пароскопическая операция при гастроэзофагеальной 
рефлюксной болезни у ребенка с SiT описана в един-
ственной работе [18]. 

Приведенное нами наблюдение имеет сходство 
с историей пациента R.V. Patel и соавт. [8] лишь по типу 
проведенной операции. В нашем случае ребенок в тече-
ние четырех лет испытывал тошноту, иногда сопрово-
ждавшуюся рвотой, аппетит был снижен, кожа бледная, 
что на фоне изменений в анализах крови врачи относили 
к клинической картине наследственной гемолитической 
анемии, протекающей по типу ферментопатии с дефици-
том глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы (Г-6-ФДГ), распро-
страненной в азиатском регионе [10]. Однако вышеука-
занная симптоматика достаточно типична и для синдрома 
нарушенной эвакуации из желудка, что наблюдается 
при грыжах пищеводного отверстия диафрагмы. Хотя 
ребенок неоднократно находился на лечении в гематоло-
гическом республиканском центре, он не подергался все-
стороннему клиническому и инструментальному обследо-
ванию, результаты которого могли бы указать на наличие 
диафрагмальной грыжи и SiT. При наличии показаний 

Рис. 3. Контрольная рентгенография органов грудной и брюш-
ной полости 
Fig. 3. Control radiography of the chest and abdominal organs
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к спленэктомии по поводу гемолитической анемии в рам-
ках дооперационного обследования ему было проведено 
рентгенологическое и ультразвуковое исследования, в ре-
зультате которых были выявлены диафрагмальная грыжа 
и аномальное расположение органов грудной и брюшной 
полостей. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Приведенное клиническое наблюдение — первое 

в русскоязычной литературе, посвященное описанию 
диагностики и лечения ребенка с грыжей пищеводного 
отверстия диафрагмы на фоне полной транспозиции вну-
тренних органов. 

Оно показывает, как важно полноценное обследо-
вание с использованием объективных методов визуа-
лизации при любых неясных симптомах, особенно у де-
тей, имеющих какие-либо наследственные заболевания 
(в данном случае гемолитическую анемию). 

Выбор минимально инвазивного вмешательства 
при сочетании указанных пороков развития способство-
вал легкому течению послеоперационного периода и бла-
гоприятному исходу. 
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