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В СОЧЕТАНИИ С ДОБАВОЧНОЙ ДОЛЕЙ ПЕЧЕНИ 
И ПИЛОРОСТЕНОЗОМ
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Цель. Представление клинических случаев редкого сочетания омфалоцеле с  врожденным гипертро-
фическим пилоростенозом и добавочной долей печени. 
Материалы и методы. В хирургическом отделении новорожденных и детей грудного возраста ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России в 2019 г. нами прооперировано 2 ребенка с омфалоцеле. 
У  одного пациента интраоперационно выявлена добавочная доля печени в  грыжевом мешке, у  вто-
рого в  послеоперационном периоде сформировалась высокая кишечная непроходимость, потребо-
вавшая повторного оперативного вмешательства. 
Результаты. Представлены результаты хирургического лечения новорожденных с  омфалоцеле, со-
четаемого с врожденным гипертрофическим пилоростенозом и добавочной долей печени. 
Заключение. У  пациентов с  пороками развития передней брюшной стенки в  послеоперационном 
периоде при появлении синдрома срыгиваний необходимо проводить дифференциальный диагноз 
между функциональными и  органическими причинами обструкции. При подтверждении органиче-
ского характера обструкции показано проведение оперативного вмешательства. При нестандартной 
интраоперационной картине необходимо уметь своевременно и объективно оценить риски и целесо-
образность подхода при выборе хирургической тактики в каждом индивидуальном случае. 

Ключевые слова: омфалоцеле; порок передней брюшной стенки; пилоростеноз; добавочная доля 
печени; пилоромиотомия.
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Purpose. Presentation of clinical cases of rare combination of omphalocele with pylorostenosis in the 
postoperative period and additional liver lobe. 
Materials and methods. In National Medical Research Center for Children’s Health of health surgical 
ward of newborns and infants for the 2019  us operated 2  children who performed surgery involving intra-
operative decision making about further surgical tactics.
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Results. the results of surgical treatment of newborns with omphalocele combined with hypertrophic 
pylorostenosis and extra liver lobe are presented. 
Conclusions. In patients with malformations of the anterior abdominal wall in the postoperative period, 
when regurgitation syndrome appears, it is necessary to make a differential diagnosis between the functional 
and organic causes of obstruction. When confirming the organic nature of the obstruction, surgical 
intervention is indicated. It is necessary to be able to timely and objectively assess the risks and expediency 
of the approach when choosing surgical tactics in each individual case.

Keywords: omphalocele; a  defect of the anterior abdominal wall; pyloric stenosis; accessory lobe of liver; 
pyloromyotomy.

ВВЕДЕНИЕ

Омфалоцеле характеризуется наличием 
дефекта передней брюшной стенки в  области 
пупочного кольца, при котором образуется 
грыжевой мешок, покрытый эмбриональными 
оболочками, содержащий в  большинстве слу-
чаев петли кишечника, печень, реже желудок 
и другие органы брюшной полости (рис. 1).

Встречаемость омфалоцеле варьирует от 
0,6  до 5  на 10 000  новорожденных [1–4]. Со-
держание печени в грыжевом мешке чаще ха-
рактеризуется большими размерами дефекта 
передней брюшной стенки [5].

Омфалоцеле может сочетаться с  врожден-
ными пороками сердца, различными генетиче-
скими аномалиями и синдромами, такими как 
синдром Беквита – Видемана, трисомии по 13, 
18, 21-й хромосомам [6–11]. В  отечественной 
литературе встречаются упоминания о  пахо-
вых грыжах, аномалиях почек, деформациях 
конечностей. Сочетание омфалоцеле с  поро-
ками развития желудочно-кишечного тракта 
достаточно разнообразно [12]. Также в  лите-
ратуре можно встретить единичные сочетания 
омфалоцеле с  аноректальными аномалиями, 
атрезией тонкой кишки и  изолированными 
энтерокистомами, дивертикулом Меккеля 
[13–16]. Отмечается сочетание омфалоцеле 
с  патологией мочеполовой системы (клапан 
задней уретры, гипоспадия) [17]. В  позднем 
послеоперационном периоде у  новорожден-
ных возможно возникновение вентральных 
грыж и  гастроэзофагеального рефлюкса [18]. 
Сочетание такой хирургической патологии, 
как омфалоцеле с пилоростенозом и добавоч-
ной долей печени, в отечественной и зарубеж-
ной литературе нам не встречалось, поэтому 
диагностика данных клинических состояний 
затруднительна, в  отличие от пренатального 
медико-генетического консультирования, спо-
собствующего верификации синдромальной 
и генетической патологии заблаговременно [19].

В ряде случаев сопутствующая патология 
является причиной для проведения повторных 

оперативных вмешательств и  интраопераци-
онному принятию решения о  дальнейшей хи-
рургической тактике ведения пациента. В  по-
слеоперационном периоде в  течение первого 
месяца у детей с пороками передней брюшной 
стенки могут сохраняться срыгивания и  рво-
та, которые могут носить как функциональ-
ный, так и органический характер. Органиче-
ский характер может быть обусловлен такой 
патологией, как врожденный гипертрофиче-
ский пилоростеноз, грыжа пищеводного от-
верстия диафрагмы, врожденные и  приобре-
тенные стенозы кишки. Очень важно оценить 
характер и  периодичность рвоты, а  также за-
висимость ее от кормления для определения 
тактики ведения пациента.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В хирургическом отделении новорожден-
ных и детей грудного возраста ФГАУ «НМИЦ 
здоровья детей» Минздрава России в  2019  г. 
нами прооперировано 2  ребенка с  редким 
сочетанием омфалоцеле и  гипертрофическо-
го пилоростеноза, омфалоцеле и  добавочной 
доли печени.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Клинический случай 1

Пациент Б., мальчик, родившийся от 
женщины 31  года, с  отягощенным акушер-
ско-гинекологическим анамнезом: 1-я бере-
менность  — внематочная в  2014  г., удаление 
плодного яйца, 2-я беременность — внематочная,  
тубэктомия, 3-я беременность  — данная (экс-
тракорпоральное оплодотворение +  перенос 
эмбрионов), протекавшая с  угрозой прерыва-
ния, на 12-й неделе гестации на ультразвуко-
вом (УЗИ) скрининге выявлен врожденный 
порок развития плода  — омфалоцеле. По ре-
зультатам амниоцентеза патологии не выявле-
но. На 16-й неделе беременности мама ребен-
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Рис. 1. Внешний вид пациентов с омфалоцеле
Fig 1. Patient with omphalocele

ка консультирована неонатальным хирургом, 
учитывая отсутствие сопутствующих синдро-
мов и  пороков развития, беременность была 
пролонгирована. Ребенок родился путем пер-
вых оперативных родов на 37-й неделе геста-
ции, а  учитывая наличие печени в  оболочках 
омфалоцеле и  начало родовой деятельности, 
выполнено кесарево сечение в  экстренном 
порядке. При рождении масса тела  — 3050  г, 
длина тела — 50 см, оценка по шкале Апгар — 
7/7  баллов, закричал сразу. Ребенок переведен 
в  отделение неонатальной реанимации ново-
рожденных и  детей грудного возраста ФГАУ 
«НМИЦ здоровья детей». Пациент поступил 
в  течение первых 12  ч жизни, при поступле-
нии состояние тяжелое. Находился на са-
мостоятельном дыхании, проводилась энте-
ральная пауза. В  области передней брюшной 
стенки дефект диаметром до 6  см, покрытый 
эмбриональными оболочками, в которых визу-
ализировалась шарообразная печень (рис.  2). 

Учитывая наличие висцероабдоминальной 
диспропорции, в  течение 2  сут проводилось 
вытяжение за пуповинный остаток и  поэтап-
ное погружение печени в  брюшную полость. 
Оперативное лечение выполнено на третьи 
сутки жизни в  объеме первичной радикаль-
ной пластики передней брюшной стенки. Ин-
траоперационно содержимое грыжевого меш-
ка  — шарообразная печень. Размеры дефекта 
передней брюшной стенки составляли около 
5  см в  диаметре. Пуповинные оболочки от-

делены от печени. По краю дефекта передней 
брюшной стенки произведено отделение мы-
шечно-апоневротического лоскута на протя-
жении около 2,0  см. После отделения печени 
от эмбриональных оболочек путем частичной 
резекции серповидной связки произведено 
погружение органов в брюшную полость, све-
дены края дефекта передней брюшной стен-
ки. В течение 5–7 мин изменений показателей 
монитора не выявлено. Произведено ушива-
ние мышечно-апоневротического лоскута, 
в  нижнем углу раны сформирован неопупок 
(рис. 3).

Рис. 2. Пациент Б. Дефект в области передней брюшной 
стенки диаметром до 6  см, покрытый эмбриональными 
оболочками. В оболочках — шарообразная печень
Fig. 2. Patient B. Defect in the area of the anterior 
abdominal wall with a  diameter of 6  cm, covered with 
embryonic membranes, containing the liver

Рис. 3. Пациент Б. Внешний вид передней брюшной 
стенки после первичной радикальной пластики по 
поводу омфалоцеле
Fig. 3. Patient B. Anterior abdominal wall after primary 
radical plastic surgery for omphalocele
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Первые 8  послеоперационных суток ре-
бенок находился на аппарате искусственной 
вентиляции легких. Энтеральное кормле-
ние начато на 4-е послеоперационные сутки. 
Проводилось расширение энтеральной на-
грузки в  течение 2  нед. На 14-е послеопе-
рационные сутки у  ребенка выявлены гры-
жевые выпячивания в  паховых областях.  
На 21–22-е  сутки жизни появились частые 
срыгивания. К  первому месяцу жизни от-
мечено появление рвоты «фонтаном» ство-
роженным молоком сразу после кормления. 
Ребенку проведены обзорная рентгенография 
органов брюшной полости и  УЗИ пилориче-
ского отдела желудка. При обследовании вы-
явлен врожденный гипертрофический пило-
ростеноз, решено одномоментно выполнить 

герниопластику и  пилоромиотомию. Гернио-
пластику выполняли эндоскопически, затем, 
учитывая анатомические особенности рас-
положения привратника желудка, произве-
дена конверсия и  открытая пилоромиотомия  
(рис. 4). 

В послеоперационном периоде со вторых 
суток проводили постепенное расширение эн-
терального кормления до возрастной нормы. 
Отмену парентерального питания осущест-
вляли на 8-е послеоперационные сутки. На 
10-е сутки пациент выписан домой с  выздо-
ровлением. В настоящее время ребенок растет 
и развивается в соответствии с возрастом, от-
даленных послеоперационных осложнений не 
наблюдается, нервно-психическое развитие по 
возрасту (рис. 5).

Рис. 4. Проведение открытой пило-
ромиотомии
Fig. 4. Pyloromyotomy

	 a 	 b
Рис. 5. Пациент Б. Вид послеоперационной области: а — через 1 мес.; 
b — через 11 мес. после оперативного лечения
Fig. 5. Patient B. Postoperative wound: a  — a  1 month; b  — 11  months 
after surgery

Рис. 6. Пациент С. Омфалоцеле малых размеров, кисты пу-
повинного остатка
Fig. 6. Patient S. Omphalocele of small size, cysts of umbilical 
cord residue

Рис. 7. Пациент С. Добавочная доля печени 
и желчный пузырь
Fig. 7. Panient S. The additional liver lobe of the liver 
and gall bladder
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Клинический случай 2
Пациент С., новорожденный мальчик, 

родившийся от первой беременности, пер-
вых своевременных самостоятельных родов. 
На  12-й неделе гестации на УЗИ-скрининге 
выявлен врожденный порок развития пло-
да  — омфалоцеле. Беременность протекала 
с  явлениями гестационного сахарного диабе-
та в  3-м триместре. На 16-й неделе беремен-
ности мама ребенка консультирована нео
натальным хирургом, учитывая отсутствие 
сопутствующей патологии, беременность 
была пролонгирована. При рождении масса 
тела  — 3480  г, длина тела  — 52  см, оценка по 
шкале Апгар  — 8/9  баллов, закричал сразу. 
Ребенок переведен в  отделение неонатальной 
реанимации новорожденных ФГАУ «НМИЦ 
здоровья детей», при поступлении состоя-
ние пациента тяжелое за счет врожденного 
порока развития передней брюшной стенки, 
находился на самостоятельном дыхании, про-
водилась энтеральная пауза. Дефект передней 
брюшной стенки в  области пупочного кольца 
1,5 × 1,5 см, в оболочках омфалоцеле содержи-
мое  — предположительно, петли кишечника, 
визуально без нарушения микроциркуляции, 
кисты пуповинного остатка. При осмотре по-
грузить содержимое оболочек не представля-
лось возможным (рис. 6) 

По данным УЗИ брюшной полости, не об-
наружена левая доля печени. В  день посту-
пления выполнена первичная одномоментная 
пластика передней брюшной стенки. Интра-
операционно в  пуповинных оболочках опре-
деляется спаянная с  оболочками и  брюшиной 
долька печени и желчный пузырь (рис. 7). 

С помощью электрокоагулятора удалены 
эмбриональные оболочки. Долька печени раз-
мерами 1,5 × 1,5  см не вправляется в  брюш-
ную полость. Решено произвести расширение 
послеоперационной раны по направлению 
к мечевидному отростку на 1,5  см, долька пе-
чени прикреплена к  длинному соединитель-
нотканному тяжу, напоминающему связку. 
При ревизии брюшной полости определяет-
ся правая доля печени, левая доля гипопла-
зирована. Долька печени и  желчный пузырь 
погружены в  брюшную полость, брюшина 
ушита непрерывным швом. Края дефекта 
передней брюшной стенки сведены, затем по-
слойно произведено ушивание. Течение ран-
него послеоперационного периода гладкое. 
Энтеральное кормление начато на 1-е после
операционные сутки. Парентеральное питание 
отменено на 5-е. На 11-е послеоперационные 

сутки пациент выписан домой с  выздоров-
лением. В  настоящее время ребенок растет 
и  развивается в  соответствии с  возрастом, 
отдаленных послеоперационных осложнений 
не наблюдается, нервно-психическое развитие 
по возрасту. Проводится динамический УЗ-
контроль органов брюшной полости, монито-
рирование развития добавочной доли печени. 
В  динамике показатели биохимического ана-
лиза в пределах нормы.

ОБСУЖДЕНИЕ

Следует отметить, что пациенты с порока-
ми передней брюшной стенки не застрахова-
ны от других часто встречающихся хирурги-
ческих заболеваний. У  ребенка с  омфалоцеле 
в  возрасте 1  мес. появились признаки вы-
сокой кишечной непроходимости и  двусто-
ронней паховой грыжи. При обследовании 
выявлен врожденный гипертрофический пи-
лоростеноз. Герниопластика была проведена 
эндоскопически, а  учитывая анатомические 
особенности расположения привратника же-
лудка, после лапароскопии была выполнена 
конверсия и пилоромиотомия.

Этиология гипертрофического пилоросте-
ноза, вероятно, является многофакторной, 
включая генетическую предрасположенность, 
факторы окружающей среды и  влияние ма-
кролидных антибиотиков [20–23]. По данным 
последних исследований выявлены генетиче-
ские локусы, ответственные за иннервацию 
гладкомышечной мускулатуры пилорического 
отдела желудка [24]. Генетическая предраспо-
ложенность возникновения омфалоцеле так-
же описывается в нескольких работах [25, 26]. 
В  изученной нами литературе сочетание ом-
фалоцеле с  врожденным гипертрофическим 
пилоростенозом не описано, также в  литера-
туре не описано генетической сочетаемости 
этих пороков развития.

Добавочные доли печени рассматривают-
ся как отдельный островок или конгломерат 
островков печеночной ткани, встречаемый 
в брюшной полости вблизи печени, соединен-
ный с  ней сосудисто-секреторной или ткане-
вой ножкой. По  Y.  Collan et  al. [27], данный 
вид добавочной доли относится к  1-й группе 
добавочной доли печени, имеющей средние 
размеры, и  выраженную сосудистую нож-
ку [27]. В  литературе имеется описание раз-
личных локализаций: в  селезенке, желчном 
пузыре, надпочечнике, желудочно-печеноч-
ной связке, поджелудочной железе, в  грудной  
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полости, полости перикарда, пупочной грыже, 
сальнике и  ретроперитонеальном простран-
стве [28–32]. Достаточно редкий случай опи-
сан G.  Johnstone в 1965 г. [33], где добавочная 
доля печени эвентрировала на границе груд-
ной клетки и  брюшной полости слева через 
диафрагму и кожные покровы. Клинический 
случай новорожденного, имеющего добавоч-
ную дольку печени, спаянную с  желчным 
пузырем в  оболочках омфалоцеле, мы опи-
сываем впервые. Удаление добавочной доль-
ки оказалось невозможным, учитывая спаян-
ность ее с  желчным пузырем. Принимая во 
внимание размеры данной доли, спаянность 
с желчным пузырем, возможную роль в даль-
нейшем функционировании системы печени, 
решено погрузить ее в  брюшную полость, 
а  учитывая риск ее перекрута и  возможную 
потребность в  повторном оперативном вме-
шательстве, проводить динамическое наблю-
дение методом УЗ-диагностики. 

У пациентов с  пороками развития перед-
ней брюшной стенки в  послеоперационном 
периоде при появлении синдрома срыгиваний 
необходимо проводить дифференциальный 
диагноз между функциональными и  органи-
ческими причинами обструкции.

Проведение дообследования и  показания 
к  повторному оперативному вмешательству 
после пластики передней брюшной стенки 
следует выставлять не ранее чем через 1  мес. 
после первого оперативного вмешательства, 
в  течение 1  мес. происходит рассасывание 
фибрина и эмбриональных спаек.

При подтверждении органического харак-
тера обструкции показано проведение опера-
тивного вмешательства.

Интраоперационно тактика хирургического 
лечения может отличаться от запланирован-
ной ранее. Необходимо уметь своевременно 
и  объективно оценить риски и  целесообраз-
ность подхода при выборе хирургической так-
тики в каждом индивидуальном случае.
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