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Цель. Провести ретроспективный анализ хирургического лечения и отдаленных результатов лечения 
детей с различными вариантами клоак, которые поступали на клинические базы кафедры Сеченовского 
Университета в период с 2015 по 2019 годы.

Материал и методы. Проанализированы хирургическое лечение и отдаленные результаты у 16 па-
циентов с клоакой. Возраст детей на момент обращения в клиники варьировал от первых суток жизни 
до 17 лет. Анализ отдаленных результатов производили у детей в возрасте от 2,5 до 17 лет. В отдаленном 
послеоперационном периоде оценивали жалобы пациентов, местный статус, функциональное состояние 
сфинктерного аппарата, мочеиспускание.

Результаты. Пациенты с клоаками поступали в клиники Сеченовского Университета из 10 регионов 
Российской Федерации. Три ребенка были госпитализированы в первые сутки жизни, 13 поступили на 
различных этапах лечения. У 14 детей стому сформировали в первые сутки жизни, у двух – позже месяца. 
Коррекция порока посредством заднесагиттального промежностного доступа производилась 13 пациентам, 
у 3 прибегали к брюшно-промежностным доступам. Повторные операции потребовались 10 пациентам 
(63%). В отдаленном послеоперационном периоде стенозирование неоануса выявили у 4 (25%) пациентов, 
заращение неоинтроитуса – у 3 (19%). У 7 детей (43%) регистрировали запоры, у 2 (13%) – недержание 
кала. 10 (62%) детей имели различные нарушения мочеиспускания. 

Заключение. Мы установили, что оказание помощи 16 пациентам с клоаками выполнялось в 17 
клиниках на различных этапах коррекции порока.  При этом большинство пациентов в отдаленном по-
слеоперационном периоде имело проблемы с дефекацией и мочеиспусканием и требовало повторных опе-
ративных вмешательств. Результаты анализа свидетельствуют, что будущее в лечении таких пациентов – за 
организацией межрегиональных центров с возможностями концентрации материально-технических и ка-
дровых ресурсов, формирования потока больных и грамотной их маршрутизации. 
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Objective. To conduct a retrospective analysis of surgical treatment and long-term outcomes of treatment of 
children with cloaca, admitted to clinics of Sechenov University in the period from 2015 to 2019 years.

Methods. Surgical treatment and long-term results were analyzed in 16 patients with cloaca. The age of 
the children at the time addressing to the clinic varied from the first day of life to 17 years. Long-term results 
were analyzed in children aged 2.5 to 17 years. In the late postoperative period, patients' complaints, local status, 
functional state of the sphincter apparatus, and urination  were analyzed.

Results. Patients with cloaca were admitted to clinics of Sechenov University from 10 regions of the Russian 
Federation. Three children were hospitalized in the first day of life, 13 patients were admitted at various stages of 
treatment. In 14 children, a stoma was formed on the first day of life, in two – later than a month. Correction 
of the defect by means of a posterior-sagittal perineal approach was performed in 13 patients, in 3 patients the 
abdominal-perineal approaches were applied. Reoperations were required in 10 patients (63%). In the long-term 
postoperative period, neoanus stenosis was detected in 4 (25%) patients, and neointroitus infestatio – in 3 (19%) 
patients. Constipation was registered in 7 children (43%), fecal incontinence in 2 (13%). 10 (62%) children had 
various urinary disorders.  

Conclusion. We found that 16 patients with cloaca were treated in 17 clinics at different stages of treatment. 
At the same time, the majority of patients in the late postoperative period had problems with defecation and 
urination and required repeated surgical interventions. The results of the analysis indicate that treatment prospects 
of such patients treatment lies in the organization of interregional centers, with the possibility of concentrating 
material, technical and human resources, forming the flow of patients and their competent routing. 
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Научная новизна статьи
Впервые проведен сравнительный анализ этапов хирургического лечения пациентов с крайне редкими аноректаль-
ными мальформациями – различными вариантами клоак (16 детей, перенесши[ 83 оперативных вмешательства 
в 17 клиниках Российской Федерации), результатов окончательных хирургических коррекций в Сеченовском 
Университете. Установлено, что большинство больных потребовали этапных операций, имея значимые наруше-
ния дефекации и мочеиспускания, что подтвердило необходимость организации хирургического лечения детей 
с клоаками исключительно в специализированных центрах.  

What this paper adds
For the first time, a comparative analysis of the stages of surgical treatment of a significant cohort of patients with extremely 
rare anorectal malformations – various variants of cloaca (16 children who underwent 83 surgical interventions in 17 
clinics of the Russian Federation), the results of final surgical corrections at Sechenov University has been performed. 
It has been found that the majority of patients required staged operations, having significant violations of defecation and 
urination, which confirmed the need to organize surgical treatment of children with cloaca exclusively in specialized centers.
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Введение

Лечение ребенка с клоакой (персистиру-
ющей клоакой) является серьезным вызовом 
для любого детского хирургического коллек-
тива. Данный аноректальный порок развития 
встречается очень редко, у одного ребенка из  
50 000 рожденных живыми [1]. При этом каж-
дый пациент чаще всего требует индивидуаль-
ного похода в лечении [2]. Детям с клоакой 
требуется выполнение большого объема диа-
гностических исследований, зачастую примене-
ние самых современных методов диагностики, 
таких как магнитно-резонансная томография, 
флюороскопия с 3D-реконструкцией [3, 4]. 
Тактику лечения определяют топографо-ана-
томические взаимоотношения и протяженность 
ряда структур, формирующих клоаку, а также 
наличие сочетанных пороков развития, которые 
по данным литературы, встречаются в 60-80% 
случаев у таких пациентов [2, 5]. 

В настоящее время результаты лечения 
детей с клоакой сложно назвать приемлемы-
ми: от 45% до 70% пациентов после коррек-
ции порока имеют проблемы с дефекацией 
и мочеиспусканием, что с течением времени 
может завершаться серьезными нарушениями 
функции почек [6, 7]. Высокий процент не-
удовлетворительных результатов может быть 
обусловлен также ассоциированными аномали-
ями, пороками развития спинного мозга и дис-
тальной части позвоночника. При этом важно 
осознавать роль применения несовершенных 
методов и технологий оперативной коррекции, 
а также недостаточно эффективной организа-
ции помощи таким пациентам [8]. Обсуждаемая 
профессиональным сообществом концепция 
создания «Межрегиональных центров специ-
ализированной помощи детям» как раз строго 
соответствует необходимости обеспечения 
должного уровня лечения детей с клоаками [9]. 

Бесспорно, существуют разногласия и в 
выборе тактики лечения пациентов с клоакой. 
Так, в 2013 году, в ходе формирования Россий-
ского консенсуса по хирургическому лечению 
детей с аноректальными пороками, почти 40% 
респондентов посчитали возможным проведе-
ние хирургического лечения детей с клоаками 
в своих клиниках после превентивной коло-
стомии или даже первично-радикально [10]. 
Другая половина коллег (56%) свою задачу 
видела в колостомии и направлении ребенка в 
специализированное отделение детской коло-
проктологии. 

Очевидно, что лечение крайне редкой и 
сложной патологии у детей требует и особого 
законодательного регулирования. Большая 
часть коллективов имеет опыт диагностики и 
лечения одного-двух больных с клоаками за 
десятилетия. Опыт лечения детей, поступающих 
из разных клиник для дальнейшей коррекции 
порока, составил основу данной работы.  

Цель. Провести ретроспективный анализ 
хирургического лечения и отдаленных резуль-
татов лечения детей с различными вариантами 
клоак, которые поступали на клинические базы 
кафедры Сеченовского Университета в период 
с 2015 по 2019 годы.

Материал и методы

В основу работы положен анализ диагно-
стики и лечения 16 пациентов с клоакой, кото-
рые поступали на клинические базы кафедры 
Сеченовского Университета в период с 2015 по 
2019 годы. Возраст детей на момент обращения 
в наши клиники варьировал от первых суток 
жизни до 17 лет, средний возраст составил 2 
года 2 месяца, медиана – 10 месяцев.

Анализ отдаленных результатов производили 
у детей в возрасте от 2 лет 6 месяцев до 17 лет 
(средний возраст – 7 лет 4 месяца, медиана – 3 
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года 10 месяцев). В отдаленном послеопераци-
онном периоде учитывали жалобы пациентов, 
оценивали возможность самостоятельной де-
фекации и функционирование сфинктерного 
аппарата – выполняли аноректальную маноме-
трию (использовали Medical measurement system, 
Нидерланды). Обязательно уделяли внимание 
функциональному состоянию мочевыделитель-
ной системы, применяя все необходимые диа-
гностические исследования, исходя из жалоб и 
анамнестических данных. У всех пациентов 
оценивали местный статус промежности: опре-
деляли проходимость неоануса и неовлагалища, 
степень рубцового процесса, в большинстве 
наблюдений применяли электромиоидентифи-
кацию наружного сфинктера прямой кишки.

Статистика

Данные обрабатывались с помощью про-
граммы R-statistics версии 3.3.0. Для оценки 
статистически значимой взаимосвязи факторов 
применялся непараметрический точный тест 
Фишера. Результаты считались статистически 
значимыми при р <0,05. В статье средние коли-
чественные значения представлены как медиана 
(Me) и межквартильный размах [LQ; UQ].

Результаты

Общая информация
Необходимо подчеркнуть, что пациенты с 

клоаками поступали в клиники Сеченовского 
Университета из 10 регионов Российской Фе-
дерации, некоторые из-за рубежа. Только три 
ребенка были госпитализированы в первые сутки 
жизни. У двух из них сразу же была выполнена 
сигмостомия. У одного пациента был диагно-
стирован ультракороткий общий канал, в силу 
чего от превентивной кишечной стомы было 
решено воздержаться. Остальные 13 пациентов 
поступили к нам на различных этапах коррекции 
порока (таблица 1). У 11 из них кишечная сто-
ма была сформирована в первые сутки жизни, 
у двух – значительно позже (в возрасте 1 и 10 
месяцев), что было связано с несвоевременной 
диагностикой аноректального порока. 

Уровень толстой кишки, на котором фор-
мировали стому, важен с точки зрения техниче-

ских возможностей последующей радикальной 
коррекции порока. Среди наших пациентов у 8 
была выполнена сигмостомия, у трех – транз-
верзостомия, у одного – стома на восходящей 
ободочной кишке. 

Важное значение в прогнозе, тактике и 
исходе лечения пациентов с клоаками имеют 
сочетанные пороки развития. В нашем ис-
следовании ассоциированные аномалии были 
диагностированы у 14 пациентов (88%); пре-
обладали пороки мочевыделительной системы 
(5 (31%)) и аномалии развития спинного мозга 
(7 (44%)), наличие которых серьезно влияло на 
функциональный результат лечения (таблица 2). 

Хирургическая коррекция клоак
Целесообразность лечения детей со слож-

ными аноректальными мальформациями ис-
ключительно в специализированных центрах, во 
многом обусловлена тем, что стандартных хи-
рургических решений при клоаках не существу-
ет. Всегда до операции требуется полноценная 
диагностика и консилиум разных специалистов, 
полное понимание топографо-анатомических 
взаимоотношений структур, формирующих кло-
аку, особенностей кровообращения и иннерва-
ции, моделирование хода операции и прогноза.

Первичное хирургическое лечение клоаки 
было выполнено нами 11 пациентам. Возраст 
пациентов во время первичной операции ва-
рьировал от 3 до 19 месяцев, средний возраст –  
6 месяцев [6;12]. Действительно, одним из 
ведущих факторов, определяющих выбор опе-
ративного приема у детей с клоакой, являлась 
длина «общего клоакального канала» более 
или менее трех сантиметров. В любом случае 
диссекция составных элементов клоаки во всех 
наблюдениях завершалась раздельным форми-
рованием неоуретры, неовагины и неоректум. В 
ситуации ограниченности пластического мате-
риала (3) использовали варианты «М-образной»  
кожно-слизистой пластики. У большинства 
детей (9) оперативное вмешательство осущест-
вляли, следуя концепции A. Pena, посредством 
заднесагиттального промежностного доступа 
(рис. 1). В двух наблюдениях при протяжен-
ности общего канала свыше 3 см прибегали 
к брюшно-промежностным доступам. Все 
хирургические вмешательства, диссекцию и 
последующую мышечную пластику промеж-

Таблица 1
Группы пациентов согласно этапу коррекции клоаки при первичном поступлении в клиники 

Сеченовского Университета
Группы пациентов 
при поступлении в 

клиники Сеченовского 
Унивесритета

Первично 
без стомы

Для коррекции 
порока (со 

стомой,  общий 
канал >3 см)

Для коррекции 
порока (со 

стомой,  общий 
канал <3 см)

Для 
выполнения 

пластики 
влагалища

Для выполнения 
повторной 
операции/

планового лечения
Количество пациентов 3 2 6 1 4
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Таблица 2
Варианты сочетанных пороков у 16 пациентов с клоаками

Паци-
ент

Сердечно-со-
судистая си-

стема

Спинной мозг,  
крестец,  копчик

МВС Внутренние 
половый ор-

ганы

Конечности Пищеваритель-
ная 

система

Другие 
пороки

1 Гипопла-
зия левой 

почки

Удвоение 
матки 

и влагалища

2 Синдром каудаль-
ной регрессии; 
спинномозговая 
грыжа; синдром 
фиксированного 
спинного мозга

Врожденная 
гидроцефалия,  
артрогрипоз

3 Дефект меж-
предсердной 
перегородки,  
дополнитель-
ная хорда ЛЖ

Миелодисплазия,  
терминальная ли-

пома СМ

Удвоение 
матки и влага-

лища

Атрезия 
пищевода 
с дТПС

4 Неполное 
удвоение 

почки

Врожденная 
гидроцефалия

5 Удвоение 
матки 

и влагалища

Синдакти-
лия пальцев 

стопы

Мальротация 
(высокое 

стояние слепой 
кишки)

6

7 Дефект меж-
предсердной 
перегородки

Липома крестцо-
во-копчиковой 

области
8 Неполное удвое-

ние почки
Гемангиома 

промежности
9 Дефект меж-

предсердной 
перегородки

Миелодисплазия,  
агенезия копчика

Дистопия 
правой 
почки

Гипоплазия 
лучевой 
кости

10 Гипоплазия крест-
ца,  аплазия коп-

чика

Атрезия пище-
вода с дТПС

11
12 Бронхо-легочная 

дисплазия
13 Аплазия 

влагалища 
слева (удвое-
ние влагали-
ща); добавоч-
ный рог матки

14 46XY нарушение 
формирования 
пола; воронко-
образная дефор-
мация грудной 
клетки; гипо-
плазия левого 

легкого; двухсто-
ронняя колобома 

радужки
15 Дефект меж-

предсердной 
перегородки; 

открытый 
артериальный 

проток

Аплазия копчика Врожден-
ный 

гидронеф-
роз

16 Гипоплазия крест-
цового отдела 
позвоночника; 

агенезия копчика

Агенезия 
правой 
почки

Всего 4
(25%)

7
(44%)

5
(31%)

4
(25%)

2
(13%)

3
(19%)

6
(38%)
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ности проводили с интраоперационной элек-
тромио-идентификацией волокон наружного 
сфинктера и леваторов аппаратом профессора  
А.И. Ленюшкина. Радикальную операцию 
удалось выполнить у 8 (73%) детей, этапная 
коррекция порока была выбрана у трех (27%) 
пациентов (рис. 2). 

Анализ операций (коррекций аноректаль-
ного порока) у 5 пациентов, выполненных в 
других клиниках, свидетельствовал, что у четы-
рех пациентов была предварительно диагности-
рована клоака с коротким общим каналом (<3 
см). При этом трем детям коллеги выполнили 
радикальную коррекцию порока посредством 
заднесагиттального доступа по A. Pena, у одного  
прибегли к этапной коррекции из-за невозмож-
ности низведения влагалища. В одном наблюде-
нии, по неизвестной нам причине, предприняли 
операцию из брюшно-промежностного доступа, 
выбрав этапную тактику лечения. Докумен-
тальной информации по коррекции клоаки у 
одного ребенка получить не удалось. Нельзя не 
отметить (таблица 3), что хирургическая кор-
рекция клоаки у этой группы пациентов была 
выполнена в более позднем возрасте, средний 
возраст – 14,5 месяца [6,25; 29,5].

Повторные операции
Повторные хирургические вмешательства 

по поводу аноректального порока потребова-
лись 10 пациентам (63%), при чем, количество 
операций разнилось от 1 до 4, среднее коли-
чество – 1,5 [1,0; 2,25]. Кроме этого, пациен-

там зачастую были необходимы оперативные 
вмешательства по поводу ассоциированных 
аномалий. В нашей серии наблюдений каждый 
ребенок с клоакой, условно, перенес 5 опера-
тивных вмешательств.  

В ходе анализа данных отмечен тот факт, 
что из 6 пациентов, которым было выполнено 
более двух операций до поступления в наши 
клиники и возраст которых при поступлении 
уже составлял свыше 1,5 года, 5 (83%) по-
требовали повторных хирургических вмеша-
тельств по поводу аноректального порока, и 
только один пациент, которому первичная 
коррекция и хирургия сочетанных патологий 
была выполнена многопрофильной командой 
проф. M. Levitt в специализированном цен-
тре, не нуждался в повторном хирургическом 
лечении.

Среди пациентов, поступивших к нам в бо-
лее раннем возрасте и с меньшим количеством 
перенесенных операций, в повторных хирурги-
ческих вмешательствах нуждались 5 из 10 детей 
(50%) (таблица 4). Это лишний раз подтверж-
дало целесообразность тактики направления 
пациента в специализированные центры в более 
раннем возрасте, после наложения кишечной 
стомы и устранения по показаниям иных жиз-
неугрожающих состояний.

Отдаленные результаты
Отдаленные результаты оценивали у детей в 

возрасте от 2 лет 6 месяцев до 17 лет. Анализ сви-
детельствовал, что конечный результат напрямую 

Рис. 1. Заднесагиттальная аноректовагиноуретропластика по A. Pena.

Рис. 2. Этапная коррекция. Второй этап – М-образная интроитопластика.
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Таблица 3
Характеристика первичной коррекции клоаки у 16 пациентов

Таблица 4
Количество операций, перенесенных 16 пациентами с клоаками в 17 клиниках

Пациент Возраст во время 
первичной 
операции

Длина 
общего 
канала

Характер первичной 
аноректовагиноуретропла-

стики

Доступ

1* 7 месяцев  <  3 см Этап Заднесагиттальный по Pena
2 3 месяца <  3 см Радикально Заднесагиттальный по Pena
3* 1 год 10  месяцев > 3 см Радикально Заднесагиттальный по Pena
4* 6 месяцев <  3 см Этап Брюшно-промежностный
5 6 месяцев <  3 см Радикально Заднесагиттальный по Penа
6 6 месяцев > 3 см Этап Брюшно-промежностный
7 6 месяцев <  3 см  Радикально Заднесагиттальный по Pena
8 3 месяца  <  3 см Радикально Заднесагиттальный по Pena
9 8 месяцев <  3 см Радикально Передний промежностный 
10 1 год 7 месяцев > 3 см Радикально  Брюшно-промежностный
11 1 год 4 месяца <  3 см Радикально Заднесагиттальный по Pena
12 6 месяцев <  3 см Радикально  Заднесагиттальный по Pena
13*  - -  -  -
14 1 год <  3 см  Этап Заднесагиттальный по Pena
15 8 месяцев <  3 см Радикально Заднесагиттальный по Pena
16* 2 года 8 месяцев  > 3 см Радикально  Заднесагиттальный по Penа

Примечание: *  – первичная коррекция выполнялась не в клиниках Сеченовского университета.

Па-
циент

Возраст при 
поступлении 
в клиники 

Сеченовского 
университета

 Число клиник,  
в которых лечился 
до поступления в 

клиники 
Сеченовского
 университета

Число 
операций до 
поступления 
в клиники 

Сеченовского 
университета

Число 
операций 

после лечения 
в клиниках 

Сеченовского 
университета

Число 
повторных 
операций

Операций 
всего

1 6 лет 8 месяцев 2 3 1 5
2 1 сутки 1 5
3 3 года 2 4 0 4
4 11 лет 2 3 1 4
5 6 месяцев 1 1 0 3
6 6 месяцев 1 1 1 4
7 6 месяцев 1 1 0 2
8 1 сутки 2 5
9 8 месяцев 0 1
10 1 год 7 месяцев 1 3 2 6
11 4 месяца 1 1 3 2 10
12 6 месяцев 1 1 4 7
13 17 лет 3 месяца 1 4 1 7
14 1 год 1 2 0 6
15 8 месяцев 1 1 0 3
16 12 лет 9 месяцев 1 5 3 11
Всего 17 30 3 18 83
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зависел от качества диспансерного наблюдения, 
реабилитации, корректности бужирования неоа-
нуса и неоинтроитуса, обеспечения адекватности 
дефекации и мочеиспускания.

Местный статус
Стенозирование неоануса разной степени 

выявили у 4 (25%) пациентов, а заращение 
неоинтроитуса – у 3 (19%); при этом в одном 
наблюдении был установлен факт полного не-

выполнения рекомендаций врача: отсутствие 
бужирований неовлагалища в послеопераци-
онном периоде (рис. 3). 

Также мы рассчитали, что «вероятность 
формирования стенозов неоануса и неоинтрои-
туса» в отдаленном послеоперационном периоде 
возрастала в ситуациях выполнения двух и более 
повторных оперативных вмешательств на про-
межности (p <0,05; точный критерий Фишера = 
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Таблица 5
Соотношение количества повторных операций и местных осложнений в отдаленном 

послеоперационном периоде
Наличие стеноза неоануса/

неоинтроитуса (n)
Отсутствие стеноза неоануса/

неоинтроитуса (n)
1 повторная операция или без повторной 
операции

2 9

2 и более повторные операции 4 1
Всего пациентов (16) 6 10

Рис. 4. Ирригограмма пациента с мегаректум с каловым 
камнем в отдаленном послеоперационном периоде.

Рис. 3. Пациент 8 лет 4 месяца с рубцовым стенозом нео-
интроитуса.

0,03571, относительная сила связи – критерий 
φ=0,592) (таблица 5). 

Дефекация
В отдаленном послеоперационном периоде 

9 (56 %) пациентов предъявляли жалобы разно-
го характера и степени тяжести относительно 
дефекации. У 7 детей (43%) регистрировали 
запоры. У трех из них при этом наблюдали 
положительную динамику при регулярном вы-
полнении очистительных клизм. По результатам 
динамической дефекоколонографии у 5 паци-
ентов регистрировали неполное опорожнение 
прямой кишки после акта дефекации, а у троих 
определили наличие мегаректум (рис. 4). 

Следует отметить, что у трех пациентов 
с запорами в ходе обследования установили 
значимый стеноз неоануса, что очевидно сви-
детельствовало об органической природе стра-
дания и, соответственно, определяло показания 
к хирургическому лечению. Важно, что три 
ребенка с запорами имели сочетанные анома-
лии развития спинного мозга и/или крестца и 
копчика, что, в свою очередь, предопределяло 
возможные функциональные расстройства 
акта дефекации.  Диагностика и последующая 
коррекция функциональных нарушений рабо-
ты сфинктерного аппарата у таких пациентов 

проводилась под контролем аноректальной 
манометрии (рис. 5).

Два пациента (13%) в отдаленном после-
операционном периоде страдали недержанием 
кала: у одного из них недержание было перио-
дическим, у другого проявлялось каломазанием 
и неудержанием кала. В обоих случаях хирурги-
ческая коррекция не требовалась, были предпри-
няты консервативные реабилитационные меры, 
увенчавшиеся положительной динамикой. 

Мочеиспускание
В отдаленном послеоперационном периоде 

10 (62%) детей имели те или иные нарушения 
мочеиспускания. У 9 из них диагностирова-
ли нейрогенный мочевой пузырь, а у одного 
пациента расстройства мочеиспускания были 
обусловлены неадекватным дренированием 
влагалища, что было впоследствии исправлено 
хирургически. Важно, что у 6 (38%) пациентов 
зарегистрированы рецидивирующие инфекции 
мочевыделительной системы. Все это диктовало 
безусловную необходимость постоянного уро-
нефрологического контроля детей с клоаками.

Обсуждение

Нет сомнений, что клоака является одним 
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из самых сложных врожденных пороков разви-
тия, коррекция которого требует высокопрофес-
сиональной работы многопрофильной команды 
и многих лет реабилитации. Конечно, лечение 
детей с клоаками осложняет наличие множе-
ственных пороков развития. В литературе чаще 
всего обращают внимание на высокую частоту 
ассоциированных аномалий мочевыделитель-
ной системы, внутренних гениталий и сердца 
[5, 11].  Стоит подчеркнуть большое влияние 
на исход лечения наличия пороков развития 
спинного мозга, а также агенезии и гипопла-
зии крестца и копчика, которые встречаются у 
пациентов с клоакой в 21-60% случаев [7, 12]. 
В нашем исследовании полученные данные по 
частоте встречаемости сочетанных пороков со-
ответствовали таковым в литературе. 

Неопределенным остается возраст ребенка 
с клоакой, оптимальный для коррекции ано-
ректального порока. В литературе встречаются 
свидетельства об успешных операциях в воз-
расте от трех месяцев, ряд авторов считают 
возможным осуществлять коррекцию в воз-
расте до двух лет [13]. Также дискутабельным 
является возраст выполнения вагинопластики 
при этапной коррекции. Часть специалистов 
является сторонниками создания неоинтроитуса 
после пубертата: по их мнению, наступление 
полового созревания способствует выявлению 
нераспознанных аномалий влагалища, а также 
становлению ее тканей оптимальными для 
выполнения успешной операции [14]. Другие 
коллеги предпочитают выполнять пластику 
влагалища в более раннем возрасте (в пределах 
первых 25 месяцев жизни) [11, 15]. Нами ваги-
нопластика была выполнена двум пациентам 
в возрасте 2 лет 5 месяцев и 11 лет, в обоих 
случаях осложнений не было.

Рис. 5. Аноректальная манометрия у пациента с клоакой в отдаленном послеоперационном периоде с признаками аналь-
ной недостаточности и резкого снижения чувствительности прямой кишки.

Несмотря на развитие медицины в целом 
и усовершенствование лечения пациентов с 
клоакой, а также послеоперационного ухода 
за ними, отдаленные результаты остаются не-
удовлетворительными. По данным крупного ис-
следования финских коллег 51% детей страдали 
запорами, 46% – недержанием кала, 42% при-
бегали к катетеризации мочевого пузыря, около 
70% имели гинекологические проблемы [6]. Со-
гласно исследованию специалистов из Японии, 
в котором ретроспективно проанализировали 
результаты лечения 466 детей с клоакой в 244 
клиниках страны, дисфункция мочевого пузы-
ря присутствовала у 33% пациентов, при этом 
22% требовали периодическую катетеризацию; 
менструацию в отдаленном послеоперационном 
периоде регистрировали лишь у 38% дево-
чек с кариотипом 46 ХХ [5]. Таким образом,  
M. Kubota в своей работе пришел к выводу, что 
большинство детей с клоакой на протяжении 
всей жизни нуждаются в постоянном уходе. 
Полученные в ходе нашего исследования све-
дения относительно отдаленных результатов 
коррекции данного аноректального порока 
абсолютно коррелируют с опытом зарубежных 
коллег, освещенным в мировой литературе. 

Многие авторы отмечают необходимость 
мультидисциплинарного подхода в лечении па-
циентов с клоакой, организации комплексной 
помощи [7]. Так, Alejandra Vilanova-Sanchez et al. 
описали эффективную модель междисциплинар-
ного отделения для лечения пациентов с тяжелы-
ми колоректальными мальформациями, которая 
действует в Nationwide Children's Hospital, где 
дети сразу получают профессиональную помощь 
множества специалистов (колоректальные хи-
рургов, урологов, гинекологов, специалистов по 
социальной работе, психологии и детской жиз-
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ни) [8]. Важным, по мнению A. Vilanova-Sanchez, 
является реорганизация служб здравоохранения 
в сторону создания небольшого количества 
специализированных центров, обслуживающих 
больший объем пациентов с редкими пороками 
развития (в Nationwide Children's Hospital за три 
года было вылечено 110 пациентов с клоакой, 
поступивших со всех 50 штатов США). Мы также 
убеждены в значимости данного фактора. Стоит 
отметить и опубликованный десятилетний опыт 
коррекции клоак у детей коллег из Иркутска. 
Профессор В.А. Новожилов с командой по-
делились 16 случаями хирургического лечения 
клоак с достойными отдаленными результатами: 
6 (37,5%) пациентов имели хороший функ-
циональный и косметический результаты, а 3 
(18,8%) – удовлетворительный [16]. По нашему 
мнению, немалую роль в успехе коллег имел 
факт выполнения ранней первичной коррекции 
всем пациентам в специализированной клинике 
с необходимым оборудованием и специалиста-
ми («Городская Ивано-Матренинская детская 
клиническая больница»). Повторимся, что в 
наших наблюдениях 16 детей перенесли в итоге 
83 операции в семнадцати разных клиниках. 
Конечно, различия в подходах, хирургической 
тактике, оперативных приемах определили не 
лучшие отдаленные результаты. В среднем, ре-
бенок с клоакой подвергался 5 хирургическим 
вмешательствам. 

Заключение

Таким образом, в ходе исследования был 
проведен сравнительный анализ этапов хирур-
гического лечения значительной когорты паци-
ентов (16) с крайне редкими аноректальными 
мальформациями – различными вариантами 
клоак. Первичная и этапная коррекция маль-
формаций в 17 клиниках Российской Федера-
ции у данных пациентов (всего 83 операции), 
к сожалению, имела недостаточную эффек-
тивность: большинство детей (10/16) требо-
вали повторных оперативных вмешательств; 
в отдаленном послеоперационном периоде 
больше половины имели значимые нарушения 
дефекации (9/17) и мочеиспускания (10/16). 
Окончательные хирургические коррекции 
осуществлены многопрофильной командой 
детских хирургов Сеченовского Университета. 
Результаты проведенного анализа подтвердили, 
что первичное лечение таких пациентов необ-
ходимо проводить в федеральных и межрегио-
нальных центрах с возможностью концентрации 
материально-технических и кадровых ресурсов, 
а также формирования потока больных и гра-
мотной их маршрутизации.
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