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2. Соотношение кодов МКБ-10 и МКБ-9: 

 

МКБ-10  МКБ-9 

Код 

 

Название 

 

Код Название 

Q42.0 Врожденные отсутствие, 

атрезия и стеноз ануса и 

прямой кишки со свищем 

48.792 Заднесагитальная 

аноректопластика по Пенья 

 

3. Дата разработки: 2016 год. 

 

4. Пользователи протокола: детские хирурги. 

 

5. Категория пациентов: дети. 

 

6. Шкала уровня доказательности: 

А Высококачественный мета-анализ, систематический обзор РКИ или 

крупное РКИ с очень низкой вероятностью (++) систематической ошибки 

результаты которых могут быть распространены на соответствующую 

популяцию. 

В Высококачественный (++) систематический обзор когортных или 

исследований случай-контроль или Высококачественное (++) когортное 

или исследований случай-контроль с очень низким риском 

систематической ошибки или РКИ с невысоким (+) риском 

систематической ошибки, результаты которых могут быть распространены 

на соответствующую популяцию. 

С Когортное или исследование случай-контроль или контролируемое 

исследование без рандомизации с невысоким риском систематической 

ошибки (+), результаты которых могут быть распространены на 

соответствующую популяцию или РКИ с очень низким или невысоким 

риском систематической ошибки (++ или +), результаты которых не могут 

быть непосредственно распространены на соответствующую популяцию. 

D Описание серии случаев или неконтролируемое исследование или мнение 

экспертов. 

 

7. Определение[3, 7, 10]: Аноректальные пороки развития включающие в себя 

атрезию ануса со свищем и без – врожденный порок развития аноректальной 

области, требующий хирургической коррекции на разных этапах в зависимости от 

формы. 

 

8. Классификация:[1, 6]: В настоящее время общепризнана большинством 

детских хирургов Согласительная Крикенбекская классификация аноректальных 

пороков (Германия, 2005 год), в которой нет регистрации таких понятий, как 

«высокие», «низкие», «промежуточные». 
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Большие клинические группы Редкие локальные варианты 

Промежностный свищ Дивертикул прямой кишки 

Ректоуретральный свищ 

(бульбарный и  простатический) 

Атрезия (стеноз) прямой кишки 

Ректовезикальный свищ Ректовагинальный свищ 

Вестибулярный свищ Н-фистула 

Клоака Другие 

Атрезия без свища - 

Стеноз ануса - 

 

9. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА АМБУЛАТОРНОМ УРОВНЕ: 

 

1) Диагностические критерии: 

Жалобы: 

 отсутствие ануса на типичном месте; 

  наличие свища в предверии влагалища; 

 на наличие колостомы. 

Анамнез жизни:  

 наличие тератогенных факторовво время беременности(анемия,инфекционные 

заболевания матери в I триместре беременности,вредные привычки, применение 

лекарственных препаратов обладающих тератогенным фактором и другие). 

Физикальные обследования: 

Общий осмотр/ perrectum: анус на типичном месте отсутствует, в области 

предверии влагалища визуализируется устье свища.Анальный рефлекс ослаблен. 

Атрезия ануса с ректовестибулярным  свищем: 

 наличие колостомы; 

 отсутсвие ануса в типичном месте; 

 наличие устья свища в предверии влагалища. 

Лабораторные исследования: 

 общий анализ крови – лейкоцитоз, возможно анемия, ускоренное СОЭ. 

 общий анализ мочи – лейкоцитурия, связанная с вторичным 

пиелонефритом. В поздних запущенных стадиях вторичные изменения почек со 

снижением функций, в связи с наличием свища в мочевыделительную систему. 

 биохимический анализ крови – возможно изменения связанные с 

вторичными патологиями почек (показатели креатинина, клиренс креатинина, 

проба Реберга, мочевина). 

 бактериальный посев мочи и на чувствительность к антибиотикам – 

определение микробного пейзажа, определение чувствительности к антибиотикам с 

целью проведения адекватной антибактериальной терапии. 

Инструментальные исследования: 

 ЭКГ–для исключения патологии сердца с целью предоперационной 

подготовки; 
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 ЭхоКГ–для исключения возможного сопутсвующего порока развития 

сердечно-сосудистой системы; 

 УЗИ органов брюшной полости и почек – для исключения возможных 

сопутствующих пороков развития органов мочевыделительной системы; 

 Обзорная рентгенография крестца – для определения сакрального индекса и 

определения аномалии развития копчика и крестца 
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2) Диагностический алгоритм:  
Алгоритм выбора метода лечения у новорожденных девочек с аноректальными аномалиями (А.Реna)(Схема 1). 

Схема 1. Пациент с аноректальной мальформацией (девочки): 
Осмотр промежности и анализ мочи (в течение 24 часа) 

 

 
Свищ (≈ 95%)                                                      нет свища (≈5%) 

 

 

                   Клоака             Вагинальный                 Кожный                           Боковая рентгенография «proneposition» 

                                           или вестибулярный»    (промежностный)   
срочная 

оценка сост.                                                                                                                            Диастаз <1 см                 Диастаз >1 см 
мочепол.сист 
 

                       Колостомия              Колостомия                                                                                  Колостомия 

 

                 Вагиностомия 
                    4-8 нед;                                                                                                                                                                     4-8 нед 

                         отведение мочи                   исключить сочетанные                                                                                   исключить сочетанные 

                                                                           пороки                                                                                                            пороки, при 

                                                                при нормальном                                                                                             нормальном развитии 

                                                                развитии ребенка                                                                                            ребенка 

 

                       минимальная PSARP 

                              6 мес.                                                                      у новорожденного                                               

                       без колостомии 
 

       PSARVUP                       PSARP                                                                                                 PSARP 
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3) Дифференциальный диагноз и обоснование дополнительных 

исследований: 

 

Диагноз Обоснование для 

дифференциальной 

диагностики 

Обследования Критерии 

исключения 

диагноза 

Ректовестибул

ярный  свищ 

Отсутствие анального 

отверстия при наличии 

фистулы в преддверии 

влагалища 

Общий осмотр 

Per rectum 
 При осмотре 

отмечается свищ в 

преддверии 

влагалища; 

 отмечается только 

у девочек 

Ректопромежн

остный свищ 

Отсутствие анального 

отверстия при наличии 

фистулы на 

промежности 

Общий осмотр 

Per rectum 
 При осмотре в 

области 

промежность 

визуализируется 

устье свища; 

 отмечается как у 

девочек, так и у 

мальчиков 

Ректовагиналь

ный свищ 

Отсутствие анального 

отверстия при наличии 

фистулы во влагалища 

Общий осмотр 

Per rectum 
 При осмотре устья 

свища не 

визуализируется; 

 отмечается только 

у девочек 

 

4) Тактика лечения: 

Немедикаментозное лечение: режим и диета по тяжести состояния пациента. 

Диета: Стол №16б стол, 16 стол. 

Медикаментозное лечение – в зависимости от степени тяжести заболевания и 

клинических симптомов согласно принципам ИВБДВ. 

Терапия на догоспитальном этапе зависит от наличия того или иного синдрома: 

 при анемическом синдроме – заместительная терапия одногруппной 

лейкофильтрованной эритроцитарной взвеси (согласно Приказа № 666 «Об 

утверждении Номенклатуры, Правил заготовки, переработки, хранения, 

реализация крови, а также Правил хранения, переливания крови, ее компонентов 

и препаратов крови от «6» марта 2011 года, Приложение к приказу  №417 Приказ 

от 29.05.2015 года.); 

 при геморрагическом синдроме – остановка кровотечения, заместительная 

терапия одногруппным лейкофильтрованным, вирусинактивированным 

тромбоконцентратом, при дефиците плазменных факторов свертывания и ДВС 

синдроме трансфузия СЗП; 

 при наличии инфекционных осложнений –антибактериальная, 

противогрибковая терапия. 
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Перечень основных и дополнительных лекарственных средств: смотрите 

пункт 12, подпункт 5. 

Алгоритм действий при неотложных ситуациях согласно ИВБДВ – 

руководство ВОЗ по ведению наиболее распространенных заболеваний в 

стационарах первичного уровня, адаптированное к условиям РК (ВОЗ 2012 г.). 

Другие виды лечения: нет. 

 

5) Показания для консультации специалистов: 

 консультация диетолога – при подборе питательных смесей; 

 консультация  детского нефролога – лечение воспалительных изменений 

почек; 

 консультация детского уролога – при сочетании пороков мочевыделительной 

системы; 

 консультация детского гинеколога – при сочетании порока наружных и 

внутренних половых органов; 

 консультация других узких специалистов – по показаниям. 

 

6) Профилактические мероприятия:   

Первичная профилактика: снижение воздействия на роженицу различных 

причин ВПР. ВПР различают эндогенные и экзогенные. 

 эндогенные причины (внутренние факторы) – относятся изменения 

наследственных структур (мутации), эндокринные заболевания и возраст 

родителей; 

 экзогенные причины (факторы окружающей среды) – относятся: физические 

факторы (радиационные, механические); химические факторы (лекарственные 

вещества, химические вещества, применяемые в быту и промышленности, 

эндокринные заболевания, гипоксия и др.); биологические (вирусы, простейшие). 

Вторичная профилактика: профилактика послеоперационных осложнений: 

 перед выпиской проведение тренинга с родителями по уходу за колостомой 

(практические навыки и теоретические буклеты); 

 уход за колостомой в амбулаторных условиях включает в себя постоянную 

смену калоприемника, обработку кожи вокруг стомы пастой Лассара или другими 

кремами в целях предотвращения раздражений (обученные родители); 

 бужирование неоануса бужами Гегара по схеме на 6 месяцев; 

Бужирование неоануса у хирурга по месту жительству по схеме на 14 сутки 

после операции до возрастного бужа. 

 1 раз в день 1 месяц; 

 1 раз в 2 дня 2-й месяц; 

 1 раз в 3 дня 3-й месяц; 

 1 раз в неделю с 5-6 месяц. 

(по окончанию бужирования неоануса необходимо наблюдение хирурга по месту 

жительству при необходимости продление бужирования по индивидуальным 

показаниям). 

Основные принципы бужирования неоануса: 



8 

 

 атравматичность и безболезненность;  

 постепенное нефорсированное увеличение диаметра бужа;  

 бужирование в течение длительного времени (в среднем 1 год после 

аноректопластики).  

Максимальные возрастные размеры бужей (Таблица 1) (рекомендации 

A.Pena, Колоректальный педиатрический центр, Цинциннати):  

 

 

Таблица 1. Максимальные возрастные размеры бужей. 

Возраст Номер бужа Гегара 

1-4 месяц 12 

4-8 месяц 1 

8-12 месяцев 14 

1-3 года 15 

3-12 лет 1 

Старше 12 лет 17 

 

7) Мониторинг состояния пациента включает: 

 контроль наличия ежедневного адекватного по возрасту опорожнения 

кишечника; 

 контроль основных витальных функций; 

 контроль лабораторных показателей (ОАК, ОАМ, биохимический анализ 

крови, коагулограммы). 

 

8) Индикаторы эффективности лечения: аноректальной мальформации 

следует считать: 

 ежедневную одно-, двукратную дефекацию; 

 минимальная степень энкопреза; 

 позывы на дефекацию; 

 наличие неоануса; 

 отсутствие рецидива ректовестибулярного свища; 

 отсутствие стеноза неоануса. 

 

10. ПОКАЗАНИЯ ДЛЯ ГОСПИТАЛИЗАЦИИ С УКАЗАНИЕМ ТИПА 

ГОСПИТАЛИЗАЦИИ: 

10.1 Показания для плановой госпитализации: оперативная коррекция в 

возрасте от 6 месяцев до 1 года. 

 

10.2Показания для экстренной госпитализации: клиника острой кишечной 

непроходимости. 

 

11. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА ЭТАПЕ СКОРОЙ НЕОТЛОЖНОЙ 

ПОМОЩИ: нет. 

 



9 

 

12. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА СТАЦИОНАРНОМ УРОВНЕ: 

1)   Диагностические критерии на стационарном уровне: 

Жалобы, анамнез заболевания смотреть пункт 9, подпункт 1. 

Лабораторные и инструментальные исследования – при экстренной 

госпитализации проводятся диагностические обследования, не проведѐнные на 

амбулаторном уровне, а также для контроля течения послеоперационного периода 

– согласно пункта 9, подпункта 1. 

 

2)    Диагностический алгоритм: смотреть пункт 9, подпункт 2. 

 

3)    Перечень основных диагностических мероприятий: 

 ультразвуковое исследование органов брюшной полости и почек; 

 

4) Перечень дополнительных диагностических мероприятий: 

 рентгенография крестца в прямой и боковой проекции, определение 

крестцового индекса и определения патологии крестца и копчика[6, 13]; 

 МРТ таза; 

 рентгенграфия с контрастированиемкишечника – дистальная стомография, 

проктография; 

 КТ прямой кишки и сфинктерного аппарата в 3D; 

 УЗИ сердца при подозрении на пароки и нарушения работы сердца; 

 нейросонография для исключения патологии головного мозга; 

 анализ мочи по Нечипоренко; 

 общий анализ крови; 

 общий анализ мочи; 

 биохимический анализ крови (общий белок и его фракции, мочевина, 

креатинин, остаточный азот, АЛТ, АСТ, глюкоза, общий билирубин, прямая и 

непрямая фракция, амилаза, калий, натрий, хлор, кальций); 

 коагулограмма (протромбиновое время, фибриноген, тромбиновое время, 

АЧТВ); 

 определение группы крови и резус-фактора; 

 ЭКГ; 

 

5)   Тактика лечения: 

Немедикаментозное лечение – режим и диета по тяжести состояния пациента. 

Режим палатный, в раннем послеоперационном периоде постельный.  

Диета: Стол №16б стол, 16 стол, высококалорийная диета с полуторным по 

сравнению с возрастными нормами количеством белков, витаминизированная, 

богатая минеральными веществами; при назначении глюкокортикоидов рацион 

обогащают продуктами, содержащими много солей калия и кальция.  

 уход за центральным катетером, смена катетера по леске запрещается; 

 после аноректопластики устанавливается уретральный катетер Фоллея; 

 ежедневная перевязка 2-3 раза в день; 
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 NB!подсушивание послеоперационной раны для профилактики расхождения 

деликатных швов промежности; 

 уход за мочевым катетером; 

 катетер из мочевого пузыря удаляется на 7-10 сутки. 

Медикаментозное лечение – в зависимости от степени тяжести заболевания и 

клинических симптомов: 

 антибактериальная терапия с целью профилактики послеоперационных 

осложнений; 

 антимикотическая терапия. 

Перечень основных лекарственных средств: 

 обезболивание ненаркотическими анальгетиками – для адекватного 

обезболивания в послеоперационном периоде. 

 инфузионная терапия, ориентированная на купирование водно- 

электролитных расстройств – в раннем послеоперационном периоде. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Таблица сравнения препаратов: 
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№ 

п/п 

Наименование 

ЛС 

Пути 

введения 

Доза и кратность применения (количество раз в день) Длитель 

ность 

применения 

УД,  

ссылка 

Антибактериальные средства: b-лактамные антибиотики и другие антибактериальные средства  

(антибиотики подбираются в зависимости от результата чувствительности микроба)  

 

1. цефуроксим в/м, в/в для хирургической профилактики детям от 1мес до 

18лет цефуроксим рекомендовано вводить 

внутривенно за 30минут до процедуры 50 mg/kg (max. 

1.5 g), в последующем в/м либо в/в по 30 mg/kg (max. 

750 mg) каждые 8часов для процедур высокого риска 

инфекции. 

7-10 дней А 

2. цефтазидим в/м, в/в Дозировка для детей составляет: до двух месяцев – 30 

мг на кг веса в/в, разделенные на два раза; от двух 

месяцев до 12 лет – 30-50 мг на кг веса в/в, 

разделенные на три раза. 

7-10 дней А 

3. амикацин в/м, в/в Внутримышечно или внутривенно амикацин вводят 

каждые 8 часов из расчета 5 мг/кг или каждые 12 

часов по 7,5 мг/кг. При неосложненных 

бактериальных инфекциях, поразивших мочевые пути, 

показано применение амикацина каждые 12 часов по 

250 мг. Новорожденным недоношенным детям 

препарат начинают вводить в дозировке 10 мг/кг, 

после чего переходят на дозу 7,5 мг/кг, которую 

вводят каждые 18-24 часа. При в/м введении терапия 

длится 7-10 дней, при в/в – 3-7 дней. 

7-10 дней А 

4. гентамицин в/м, в/в В/м, в/в, местно, субконъюнктивально. Доза 

устанавливается индивидуально. При парентеральном 

введении обычная суточная доза при заболеваниях 

средней тяжести для взрослых с нормальной 

функцией почек одинакова при в/в и в/м введении — 3 

7 дней В 
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мг/кг/сут, кратность введения — 2–3 раза в сутки; при 

тяжелых инфекциях — до 5 мг/кг (максимальная 

суточная доза) в 3–4 приема. Средняя 

продолжительность лечения — 7–10 

дней. В/в инъекции проводят в течение 2–3 дней, 

затем переходят на в/м введение. При инфекциях 

мочевыводящих путей суточная доза для взрослых и 

детей старше 14 лет составляет 0,8–1,2 мг/кг. 

Детям раннего возраста назначают только по 

жизненным показаниям при тяжелых инфекциях. 

Максимальная суточная доза для детей всех 

возрастов — 5 мг/кг. 
 

5. метронидазол в/в Неонатальный период   5–10 mg/kg в 2приѐма. 

Дети от 1мес до 1года 5–10 mg/kg в 2 приѐма. 

Дети от 1 года до 18лет 10 mg/kg (max. 600 mg) в 2 

приѐма. 

 

7-10 дней В 

Противогрибковые ЛС (для профилактики дисбактериоза)  

6. флуконазол в/в При в/в введении флюконазола детям при 

кандидозном поражении кожи и слизистой из расчета 

1 – 3 мг/кг. При инвазивных микозах доза повышается 

до 6 – 12 мг/кг. 

7-10 дней В 

Симптоматическая терапия  

7. альбумин 

10%. 

в/в В/в капельно при операционном шоке, 

гипоальбуминемии, гипопротеинемии. У детей 

альбумин назначается из расчета не более 3 мл/кг 

массы тела в сутки (по показаниям) 

по 

показаниям 

В 

8. альбумин в/в Разовая доза для детей составляет 0.5-1 г/кг. Препарат по В 
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20%. можно применять у недоношенных грудных детей (по 

показаниям) 

показаниям 

9. фуросемид в/м, в/в Средняя суточная доза для в/в или в/м введения у 

детей до 15 лет - 0,5-1,5 мг/кг. 

по 

показаниям 

В 

   Инфузионная терапия   

11 Натрия 

хлорида 

раствор 

сложный 

[калия хлорид 

+ кальция 

хлорид + 

натрия 

хлорид]. 

в/в Флакон по 200 мл по 

показаниям 

В 

12 декстроза 

5%, 10% 

в/в Флакон 200 мл по 

показаниям 

В 
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Хирургическое вмешательство: 

Методы оперативного и диагностического вмешательства: 

 заднесагитальная аноректопластика по Пенья. 

1. Цель проведения процедуры/вмешательства: устранение 

ректовестибулярного свища. 

2. Показания и противопоказания для проведения процедуры/ 

вмешательства: клиническое и рентгенологическое подтверждение порока. 

3. Перечень основных и дополнительных диагностических мероприятий: 

смотреть пункт 12, подпункт 3, 4. 

4. Методика проведения процедуры/вмешательства: Под общим 

обезболиванием в положении на животе, после обработки операционного поля, 

производится разрез длинной до 5-7 см по межягодичной складке. С помощью 

электростимулятора производится сфинктерорефлексометрия, до обнаружения 

волокон наружного сфинктера. Производится разрез до свища. Свищ берется  на 

держалки. Прямая кишка мобилизовывается от влагалища острым и тупым 

путями. Производится аноректопластика по методике Пенья. Гемостаз 

электрокоагуляцией по ходу операции. Рана ушивается послойно. Асептическая 

повязка. 

 

7) Показания для консультации специалистов: 

 консультация детского анестезиолога – определения и исключение 

возможных противопоказаний к операциям; 

 консультация диетолога – при подборе питательных смесей консультация;  

 консультация детского нефролога – лечение воспалительных изменений 

почек; 

 консультация детского уролога – при сочетании пороков мочевыделительной 

системы; 

 консультация детского гинеколога–при сочетании порока наружный и 

внутренних половых органов; 

 консультация реаниматолога – ранний послеоперационный период в 

условиях отделения реанимации, проведения интенсивной терапии; 

 консультация других узких специалистов – по показаниям. 

 

9) Показания для перевода в отделение интенсивной терапии и 

реанимации: 

• угнетение сознания;  

• резкое нарушение жизненно важных функций (ЖВФ): гемодинамики, 

дыхания, глотания, вне зависимости от состояния сознания; 

• не купируемый эпилептический статус или повторные судорожные припадки 

• гипертермия не купируемая; 

• послеоперационные осложнения (кровотечение, эвентрация кишечника, 

эвагинация кишечника). 

 

10) Индикаторы эффективности лечения. 
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 наличие неоануса; 

 отсутствие рецидива свища; 

 отсутствие стеноза неоануса. 

 

10) Дальнейшее ведение: переход на очередной этап коррекции аноректальной 

мальформации. 

 

13. МЕДИЦИНСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ: согласно протоколу лечения по 

реабилитации данной нозологии. 

 

14.ПАЛЛИАТИВНАЯ ПОМОЩЬ: нет 

 

15. Сокращения, используемые в протоколе: 

в/в внутривенно 

в/м внутримышечно 

АЛТ аланинаминотрансфераза 

АРМ аноректальные мальформации 

АСТ аспартатаминотрансфераза 

АЧТВ активированное частичное тромбопластиновое время 

ВС вестибулярный свищ 

ЗСАРП заднесагитальная аноректопластика 

ИВБДВ интегрированное ведение болезней детского возраста 

СОЭ скорость оседания эритроцитов 

КТ компьютерная томография 

МРТ магнитно-резонансная томография 

МО медицинская организация 

УЗИ ультразвуковое исследование 

УД уровень доказательности 

 

16. Список разработчиков протокола с указанием квалификационных 

данных: 
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