
88

Вступ
Вроджені вади розвитку  (ВВР) – одне з най-

небезпечніших ускладнень вагітності – є роз-
повсюдженим станом серед дитячого населення [1, 
2]. У грудні 2009 році Виконавчий комітет ВООЗ на 
126 сесії розглядав питання, присвячене вродженим 
вадам (документ ЕВ 126/10 від 3.12.2009 р.), а у 2010 
році був  опублікований документ цього засідання. 
За даними ВООЗ  2010 року 1 з 33 новонароджених 
має ВВР. ВВР можуть викликати самовільні абор-
ти і мертво-народженість і є основними причинами 
смертності та інвалідності серед немовлят і дітей 
до 5 років. За оцінками різних спеціалістів від ВВР 
протягом перших 4-х тижнів життя щорічно вми-
рає до 303 тис. дітей, а за даними ВООЗ приблизно 
7% всіх випадків неонатальної смерті в світі були 
викликані вродженими аномаліями, а в Європей-
ському регіоні вродженими аномалі-ями викликані 
приблизно 25% випадків неонатальної смерті. Се-
ред причин інвалідності дітей віком 0-17 років ВВР 
займають перше місце і складають 26% (на другому 
місці психічні розла-ди – 21%, на третьому  місці 
хвороби ока – 10%) [ 3 ].

 Обговорювались і узгоджувались питання тер-
мінології, класифікації,  причин і факторів ризи-
ку, механізмів розвитку,  лікування  та профілак-
тики ВВР у новонароджених.

Мета роботи – проаналізувати дані літера-
турних джерел  і результати власного досвіду  з 
питань  діагностки, лікування та профілактики 
ВВР у новонароджених. 

Визначення.  «Вроджені вади»  визначаються як 
структурні або функціональні відхилен-ня від нор-
ми, що проявляються в період внутрішньоутробно-
го розвитку і присутні з моменту народження ди-
тини. Терміни «вроджені порушення», «вроджені 
аномалії» та «вроджені дефо-рмації» - синоніми і 
використовуються паралельно з «вродженими ва-
дами» для визначення однієї тієї ж патології без 
будь-якої різниці. Ступінь вираженості ВВР різна: 
від незначних від-хилень в структурі одного орга-
ну до тяжких розладів багатьох органів і систем, 
що інколи на-віть несумісні з життям [ 3 ].

Класифікація ВВР за часом виникнення вади.
1. Гаметопатії – це спадкові ВВР, в основі яких 

лежать спорадичні мутації статевих клітин у бать-
ків, або такі, що отримані спадково. Призводять 
до спонтанного перери-вання вагітності, спадкові 
захворювання тощо.

2. Бластопатії – ураження зіготи в перші 2 тиж-
ні після запліднення.

3. Ембріопатії  ураження зародку від моменту 
прикріплення його до стінки матки (15 день піс-
ля запліднення) до формування плаценти (75 день 
внутрішньоутробного жит-тя). Так, на 4 – 6 тижні 
гестації виникають вроджені вади серця, на 12 – 
14 тижні – ураження статевих органів.

4. Фетопатії – виникають під дією неспри-
ятливих чинників з 11 тижня гестації і  до по-
логів. Приклади, відкрита артеріальна протока 
або овальне вікно, розщелини губи і піднебіння, 
крипторхізм, мікроцефалія, гідроцефалія, розще-
лини хребта тощо[ 4 ].
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ВАД РОЗВИТКУ У НОВОНАРОДЖЕНИХ

Резюме. Стаття присвячена проблемі вроджених вад розвитку (ВВР) у новонароджених, які широко 
розповсюджені і займають перше місце серед причин інвалідності у дітей.  Спираючись на ре-зультати літе-
ратурних джерел і власного досвіду, представлені сучасні підходи до діагностики, лікування і профілактики 
вроджених аномалій у новонароджених. У статті представлені сучас-ні погляди на термінологію, класифіка-
цію, основні причини і механізми розвитку вроджених вад розвитку у новонароджених. Підкреслено, що виник-
нення приблизно 50% всіх вроджених вад не можливо пов’язати з будь-якою причиною. Обгрунтована необхід-
ність  удосконалення і широкого впровадження пренатальної діагностики вад, як ефективного неінвазивного 
метода раннього виявлення патології. Наведений позитивний досвід роботи Пренатального Консиліу-мум 
Дніпропетровської області. Наголошено на необхідності впровадження комплексу профі-лактичних заходів 
щодо ВВР, сучасних лікувальних стратегій та технічно удосконалених хіру-ргічних методик корекції вади. 
Узагальнення власного досвіду щодо сучасних підходів до діаг-ностики, лікування і профілактики ВВР у ново-
народжених матиме важливе теоретичне і прак-тичне значення для лікарів – неонатологів, які займаються  
питаннями раннього виявлення ВВР та їх лікування, та сприятиме скоординованим  зусиллям спеціалістів 
щодо підвищення  ефективності пренатальної діагностики  і зниження летальності.
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Класифікація ВВР за видом ураження органа.
1. Агенезія – повнавродженавідсутність органу.
2. Аплазія – вроджена відсутність органу або 

виражене його недорозвинення.
3. Гіпоплазія – недорозвинення органа, що 

проявляється дефіцитом масиаборозмірів ор-гана.
4. Гіпотрофія - зменшеннямаситілановонаро-

дженогочи плоду.
5. Гетеротопія (дистопія) – наявністьклітин і 

тканин одного органа в іншому.
6. Ектопія – локалізація органа в незвичному-

місці.
7. Атрезія – повна відсутність каналу або при-

роднього отвору.
8. Стеноз – звуження каналу чи отвору.
9. Дизрафія (арафія) – незрощенняембріональ-

нихщілин.
10. Персистування – збереженняембріональ-

них структур, що в нормізникають до визна-чено-
гоперіодурозвитку[ 4 ].

Причини ВВР.Виникненняприблизно 50% всіх 
ВВР не можливопов’язати з будь-якою причиною. 
Протезагальними причинами їхвиникненнямо-
жуть бути:

- негативні екологічні чинники (30% ВВР зумов-
лені впливом екологічних тератоген-них чинників);

- генетичнічинники (дефектнігени, генетичні-
мутації, кровнеспорідненнятощо);

- хромосомніпорушення;
- інфекції (сифіліс, кіртощо);
- недостатність харчових мікроелементів (йод, 

вітаміни, фолієва кислота) та голод;
- материнськізахворювання  ішкидливізвички;
- лікарські препарати (приблизно 5% ВВР 

пов’язані з дією лікарських засобів);
- вік бітьків (відомо, що  у жінок в віці старше 35 

років   і молодше 17 років  та чоловіків старше  40 ро-
ків підвищена частота гаметичнихгеномних мутацій).

Механізм розвитку ВВР. Формування вади від-
бувається переважно в період ембріональ-ного 
морфогенезу (3 – 10 тижні вагітності) із-за по-
рушень процесів розмноження, міграції, дифе-
ренціації, загибелі клітин і розладів обмінних 
процесів. Ці процесипроходять на клі-тинному, 
тканинному і органному рівнях. Розладирозмно-
женняклітинпояснюютьгіпо- і аплазіюорганів. 
Порушенняміграціїклітин лежать в основі гетеро-
топій. Затримка дифе-ренціації клітин обумовлює 
незрілість ембріональних структур, в її повна зу-
пинка – аплазію органа чи його частини. Розлади 
фізіологічної загибелі клітин лежать в основі ба-
гатьох дизрафій [ 4 ].

Д І А Г Н О С Т И К А
Успішне лікування новонароджених з хірур-

гічними ВВР залежить від багатьох причин, але 
перш за все – від ранньої діагностики патології.
Тому проблема раннього виявлення і діаг-ностики  
ВВР ,що потребують хірургічної  корекції, є на 
сьогодні дуже актуальною . 

Після народження дитини для своєчасно-
го виявлення хірургічної патології у новона-
ро-джених лікарям неонатологам,  реаніматоло-
гам і інтенсивістам, хірургам необхідно знати 
сим-птоматологію і клініку основних ВВР, які в 
різних варіантах спостерігаються у більшості 

но-вонароджених з вродженою патологією шлун-
ково-кишкового тракту, дихальних шляхів, діаф-
рагми, серця тощо.  Після народження дитини, 
вже в перші дні його життя, необхідно зверну-ти-
увагу на такі симптоми, як:

1. Блювота. На цейважливий симптом не за-
вжди своєчасно звертають увагу, оскільки у но-
вонароджених блювота досить часто спостеріга-
ється при фізіологічних станах і функціональних 
розладах. Але якщо блювота виникає з перших 
днів життя, повторюється, а в блювотних масах 
з’являється жовч та/або кишковий вміст, то під-
озра на ВВР буде цілко-мобґрунтованою.

2. Зміни поведінки проявляються помітною 
в’ялістю чи неспокоєм дитини, відмовою відхар-
чування. Вони обов’язково мають враховуватися 
лікарем при оцінці стану новонародженого. Слід 
пам’ятати, що при вродженій кишковій непрохід-
ності у новонародженого може не бути приступопо-
дібного неспокою, який є характерним для гострої 
кишкової непрохідності у дітей старшого віку.

3. Відсутність або затримка відходження меко-
нію – один з основних симптомів патології кишко-
вого тракту. Відсутність меконію після введення 
газовивідної трубки свідчить на користь непро-
хідності, але разом з тим отриманий при цьому 
стул не дозволяє повністю зняти діагноз вродже-
ної кишкової непрохідності

4. Здуття живота майже завжди є підозрою 
на ВВР шлунково-кишкового тракту. В пер-ший 
день після народження при наявності кишкової 
непрохідності живіт може бути не здутий, види-
мої перистальтики нема. Більш того, живіт може 
бути навіть запавшим. Але згодомздуття живота 
наростає, шкірастає напруженою і блискучою, 
візуалізуються киш-кові петлі і малюнок розши-
рених вен – діагноз кишкової непрохідності стає 
очевидним.

5. Цианоз, щовиникає при годуванні дитини, 
або який наростає без будь-яких причин, змушує 
думати про вроджену діафрагмальну грижу, ВВР 
стравоходу, серця, бронхо-легеневої системи тощо.

6. Гостра дихальна недостатність виникає в 
зв’язку з наявністю у новонародженого ате-лек-
тазу, аспіраційної пневмонії, пневмотораксу, ВВР 
бронхо-легеневої системи. Треба пам’ятати, що 
причиною розладів дихання у новонародженого 
може бути високе стоян-ня діафрагми і обмеження 
її рухливості, що викликано не тільки патологією 
діафрагми, але досить часто і парезом кишечника.

У багатьох дослідженнях встановлено, що час-
тота появи тих чи інших ВВР залежить від статі 
дитини. Наприклад, пілоростеноз, атрезія прямої 
кишки, екстрофія сечового міхура частіше зустрі-
чаються у хлопчиків, проте вроджений звивих 
стегна в 4-5 разів частіше, а анен-цефалія в 2 рази 
частіше зустрічається у дівчаток[ 5, 6 ].

Своєчасне і адекватне обстеження новонаро-
джених з переліченою «загальною» симптомати-
кою дозволить своєчасно запідозрити хірургічну 
патологію та провести ранній діагностичний по-
шук з метою постановки вірного діагнозу і визна-
чення оптимальної лікувальної тактики.

Великі перспективи в хірургії новонародже-
них визначають сучасні інструментальні діагнос-
тичні методики раннього виявлення хірургічної 
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патології у новонароджених – впровадження но-
вих поколінь ультразвукових апаратів, сучасних 
моделей ендоскопів, комп’ютерних і магні-тно-
резонансних томографів, ангіографів тощо.  При-
кладом  їх успішного застосування в прак-тичній 
неонатальній  хірургії є, наприклад,  УЗД вродже-
ного пілоростенозу – впровадження ультразвуко-
вої діагностики пілоростенозу дозволило підви-
щити ефективність діагностики па-тології до 87%  
і відмовитись від шкідливого рентгенологічного 
дослідження. 

Сьогодні при застосуванні УЗД с доплерогра-
фією верхньої брижової артерії можливо вста-
но-вити доперфоративну стадію НЕК [ 7 ]. А 
впровадження в діагностику аноректальних вад 
роз-витку сучасних КТ і МРТ  дозволило суттє-
во уточнити дуже різноманітну анатомію цих вад 
розвитку і  оцінити стан оточуючих тканин і орга-
нів, в том у числі і сфінктерного апарату .

Велике значення у верифікації діагнозу мають 
морологічні діагностичні методики, що застосо-
вуються при вивченні зразків клінічного матеріалу. 
Більше того, завдяки сучасним гістологіч-ним до-
слідженням при вивченні  перфорацій ШКТ у но-
вонароджених були визначені так зані спонтанні 
перфорації, які  в сучасній неонатальній хірургії  
розглядаються як окрема нозологіч-на одиниця [ 8 ].

Відповідно до сучасногосвітового і вітчиз-
няного досвіду багато хірургічних вад розви-
тку у новонароджених мають бути розпізнані 
антенатально. У випадку антенатального вияв-
лення патології майбутні батьки мають бути до-
ступноюмовою інформовані про виявлену ваду, 
мож-ливість її корекції та наслідки.   Ехографія 
є високоінформативним методом пренатальної 
діаг-ностики в ранні терміни вагітностіі дозволяє 
виявити    більшість ВВР в терміни 11 – 14 тижні-
ввагітності. В ці терміни діагностується приблиз-
но 60% ВВР, в терміні 20-24 тижні – 25% ВВР. 
На 10 тижні вагітності було виявлено лише 3,5% 
вроджених аномалій,а після народження ди-тини 
– 11,5%. Таким чином, оптимальним терміном ві-
зуалізації вроджених аномалій у плода є термін 
11 – 14 тижнів гестації [ 9, 10, 11, 12, 13]. Ан-
тенатальна діагностика вродженої патології не 
тільки можлива, але і обов’язкова  для  ранньо-
го виявлення основної патології та  діагности-ки  
супутніх тяжких  вроджених станів (множинних 
вад розвитку, вродженої спадкової і гене-тичної 
патології тощо). Загально відомо, що приблизно 
30% новонароджених мають множинні аномалії 
і вроджену спадкову патологію. Так, при висо-
кій кишковій непрохідності приблизно 50% дітей 
мають синдром Дауна, біля 15% новонароджених 
з вродженою низькою кишковою непрохідністю 
страждають муковісцидозом, а 45% пацієнтів з 
омфалоцелемаютьмножиннівро-джені вади розви-
ткуіншихорганів і систем.   Саме в ційгрупідітей-
спостерігаєтьсянайвищале-тальність. Ультразву-
ковийскринінг є основним прямим не інвазивним 
методом пренаталь-ноїдіагностики, маєвисокуе-
фективність для виявлення ВВР.    

Значення пренатального консультування і його 
роль у визначеннявірноїлікувальної тактики на-
водимо на досвіді КЗ «Дніпропетровський спе-
ціалізований клінічний медичний центр  матері і 

дитини імені проф. М.Ф.Руднєва» ДОР. З 2000р. 
у Дніпропетровській області запроваджена систе-
ма Пренатального консиліуму, метою якого є ви-
вчення всіх отриманих даних про стан матері та 
її дитини та надання кваліфікованої консультації 
про місце, термін та метод пологів, прогноз роз-
виткудитини у майбутньому. До складу консиліу-
му включені акушер-гінеколог, неонатолог, дитя-
чий хірург, дитячий уролог, дитячий ортопед, за 
необхідністю, дитячий нейрохірург, дитячий кар-
діохірург. Запроваджений алгоритм перинаталь-
ного спостереження за плодом з підозрою на ВВР. 
Ними проведений ретроспективний аналіз мате-
ринських пренатальних та постнатальних карток 
обстеження, результатів ультразвукових прена-
тальнихо бстежень, даних обстеження новонаро-
джених  за період 2003-2016 рр., що були проведе-
ні у жіночих консультаціях області. Пренатальний 
хірургічний консиліум проведено у 221 випадку-
підозри на наявність хірургічної вади розвитку у 
плода. УЗД проводилося згідно Протоколу обсте-
ження-вагітної у термін 10-14, 20-24 та 30-34тиж-
нівагітності.  У випадкуізольованої вади, при від-
сут-ностісупутньоїпатології, вираженоїзатримки 
росту плода, критичнихпорушень плодово-пла-
центарного, плодового артеріального та веноз-
ного кровообігу, вагітнимпропонувалипла-нові 
пологи в одному з пологовихбудинківміста з на-
ступнимоперативнимлікуваннямдитини. Після-
встановлення  пренатальногодіагнозу, додатково 
проводили 2-4 УЗД з оцінкою: ступеня-дилятації  
кишок, нирок, сечоводів,  перистальтики, обсягу-
амніотичноїрідини, гемоди-намічнихпоказників 
плода, наявностісупутніханомалій, статідитини, 
динамікирозвиткудитини. Виявлено всього 212 ( 
95,9%) ВВРз 221 обстеження – 81 сечовидільної 
і статевої систем, 38 то-ракальні, 32 абдомінальні 
ВВР, 23ВВР передньої черевної стінки,  20 ЦНС, 
10 вад скелету, 4 крижово-куприкові тератоми, 
4лімфангіоми шиї. Найбільшпоширенимисеред-
плодівбули вади сечовидільноїсистеми. Серед-
цихваднайчастішевиявлялигідронефроз.Досто-
вірною ознакою даної патології був збільшений 
передньо-задній розмір миски  - вище порогового 
розміру в 10мм  незалежно від терміну вагітності 
[14, 15, 16].При аналізі постнатальних даних ви-
явлено, що у 2 випадках пренатальний гідронеф-
роз був представлений невиявленою пренатально-
частиною множинної вади.

Однім із найважчих пренатальніх діагнозів 
є вроджена діафрагмальна грижа (CDH). У пло-
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Рис. 1. Пренатальна ехограма гідронефроза
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да виявляється стиснення і зміщення серця вбік, 
протилежний дефекту діафрагми, наявність к 
грудній клітці органів черевної порожнини. При 
двобічному дефекті діафрагми праворуч біля сер-
ця візуалізується печінка, ліворуч – петлі кишки 
і шлунок.  Внутрішньогрудне положення печінки 
розглядає як поганий  прогноз результату  ліку-
вання.  Пренатальне обстеження не тількі вста-
новлює діагноз, але і дає прогноз перебігу вади 
через визначення коефіцієнту леге-ні/окружність 
голови (LHR).Уплодів з показником LHR<15% 
спостерігається екстремальна легенева гіпопла-
зія з поганим прогнозом. Уплодів з LHRвід 15 до 
25% спостерігаєтьсяважкагі-поплазіялегенів, і 
їх прогноз виживання становить ~ 20%. Плоди з  
LHRміж 26% і 35% та но-вонароджені  з LHRміж 
36 і 45% маютьпомірнугіпоплазію. Вони маютьо-
чікуванийрівеньвижи-ваннявід 30% до 60%, за-
лежновідрозмірулегені. У плодівізLHR 36 та 45% 
та > 45% спостеріга-ється легка гіпоплазія та ве-
лика ймовірність (> 75%) вижити.

В даний час пренатальнепрогнозуванняпісляпо-
логового результату у хворих на CDHгрун-тується 
на ультразвуковому вимірюванні контралатераль-
ного розмірулегені та су-марнійоб’ємностілегенів 
на магнітно-резонансному рівні [ 17, 18, 19]. 

Плід із вродженою діафрагмальною грижею 
на УЗД. (a) Вимірювання відношення легень: 
голова (LHR) в розрізі через так званий чотири-
камерний вид з так званим "методом найдовшої 
осі". Н -серце; L-контралатеральналегеня. (b) 
ВимірюванняLHR через 1 день післявведенняба-
лонуіз-зміненоюехогенністю. (c) Герніаціяпечін-
ки. (d) Візуалізація основних судин допомагає в 
ідентифікації печінки.

Основними пренатальними критеріями гастро-
шизису і омфалоцеле у плода є локалізація і ве-
личина наскрізного дефекту передньої черевної 
стінки, характер і стан евентрованих органів, їх 
обсяг, об’єм черевної порожнини. У випадках ВВР 
передньої черевної стінки для зменшення ризику 
ушкодження кишечника, пологи рекомендували-
проводити шляхом кесарського розтину з присут-
ністю в пологовомузалі неонатальной бригади, до 
складу якої включено неонатального анестезіоло-
га та неонатального хірурга  [ 20, 21, 22, 23].

Найбільші труднощі у пренатальній діагности-
ці складали аноректальні та урогенітальні вади. 
При ретроспективному вивченні результатів УЗД 
у пацієнтів з АРА, відмічені  симптоми, що супро-
воджували АРА. Рання, достовірна, об’єктивна 
діагностика аноректальних аномалій (АРА) дає 
можливість вибору тактики пологів і подальшого 
лікування, передбачення майбут-ньої стримуваль-
ної функції сечового міхура та анального сфінк-
тера. Для цього розроблений спосіб пренатальної 
діагностики АРА шляхом УЗД, що проводять у 
другому триместрі вагіт-ності, захищений патент 
України № 76388 від 26.08.2005 [ 24].  Під час 
УЗД роблять фото зображення таза плода в прямій 
і боковій проекціях, на них проводять 3 паралель-
ні лінії – через верхні точки крил клубових кісток 
(лінія А), через нижнюю і заднюю ості клубових 
кісток (лінія В), через нижній край куприка, або 
у випадках його відсутності через нижній край 
крижів (лінія С). Вимірюється відстань між ними 
та разроховується сакральне співвідношення за 
формулою ВС/АВ.  У випадках АРА показник 
сакрального співвідношення зменшується. Далі 
вимірюються найбільші поперечні (АА1) та по-
довжні (ВВ1) розміри крижів і розраховуєтьс са-
кральний коефіцієнт за формулою АА1/ВВ1. Са-
кральний коефіцієнт при АРА підвищується.

При ретроспективному аналізі сонограм, най-
частішим УЗ симптомом було виявлення кістозного 
новоутворення в тазу плоду 100% (n=12) випадків. 
Гідронефроз виявлено в 4 із 12 випадків (33,3%), 
гідрокольпос – в 6 (50,0%) ,кістичеревноїпорожни-
ни плоду – в 3 (25,0%) випадках (рис. 4.10). В усіх 
випадках (100%, n=12) виявлений гідрокольпос у 
плода був розцінений як оваріальна кіста, уретеро-
целеабокістозне подвоєння кишечнику.
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Рис.3.Ехограма гастрошизиса

Рис.4.Ехограма омфалоцеле

Рис. 2.      Ехограма діафрагмальної грижі
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 Результати роботи Пренатального консиліуму 
виглядають наступним чином:

1. Всього обстежено – 221 випдок підозри на ВВР
2. Виявлено всього 212 ( 95,9%) ВВР (43 аб-

домінальні ВВР,  38 то-ракальні, 25 ПЧС, 6 кри-
жово-куприкові тератоми, 6 лімфангіоми шиї,  84 
сечостатевої системи)

3. Невиявлені ВВР –  5 (2,3%)
4. Помилкові діагнози –4(1,8%)
5. Метод пологів змінений – 45 (20,4%) випад-

ків (крижово-куприкові тератоми, тератома шиї, 
гастрошизис, омфалоцеле то-що)

6. Термін пологів змінений на ранній – 
10(4,5%) випадків (гастро-шизис з прогресуючою 
дилатацією кишки, важка обструктивна уропа-
тія, крижово-куприкова тератома з формуванням 
«дзерка-льного синдрому» тощо)

7. Переривання вагітності за рішенням конси-
ліуму – 9(4,1%)

8. Перериванням вагітності за вимогою батьків 
– 21(9,5%)

9. Рішення про переривання вагітності відмі-
нено – 28 (12,7%).

Таким чином, УЗ скринінг, як  прямий неінва-

зивний метод пренатальної діагностики , імає ви-
соку ефективність при виявленні ВВР.

СУЧАСНІ   ЛІКУВАЛЬНІ   СТРАТЕГІЇ
Сучасна лікувальна стратегія в неонатальні хі-

рургії виглядає наступним чином:
1. Зниження термінів корекції ВВР – майже всі 

ВВР мають бути зкореговані до 6-місячного віку 
дитини;

2. Дотримання оптимальних термінів корекції 
патології.  У всіх випадках, коли хірургічне втру-
чання можливо відкласти, краще використати цю 
можливість  і утриматися від його здійснення в 
перші 2 доби життя новонародженого.  Так, ви-
ходячи з цього постулату і відповідно до сучасних 
критеріїв ,непрохідність 12-палої кишки не по-
требує екстреного-хірургічного втручання. Опе-
рація можлива лише після ретельної підготовки 
дитини ліквідації ексикозу, зниження гіпербілі-
рубінемії, відновлення гемостазу тощо. Хірургіч-
нелікування при діафрагмальній грижі також за-
стосовується тільки після досягнення стабілізації 
стану дитини. А пацієнти з атрезією стравоходу 
потребуються екстреного хірургічного втручання 
тільки у випадках сполучення атрезії стравоходу 
з аномаліями ШКТ та при наявності широкої тра-
хео-стравохідної нориці і необхідності ШВЛ.

3. Перехід від етапного лікування до одномо-
ментного радикального та досягнення косметич-
них результатів лікування. За необхідності етап-
ного лікування – зменшення кількості етапів. 

Всі ці вимоги задовольняються лапароскопіч-
ним та ендоскопічним хірургічним втручаннями. 
Використання лапароскопічної техніки дозволяє 
виконати симультанні або розширені операції при 
поєднаних хірургічних вадах органів черевної по-
рожнини, не впливаючи істотно натравматичність 
втручання, перебіг післяопераційного періоду і 
терміни реабілітації хворих.

Перевага ендохірургічних методів терапії яв-
ляється не лише мала травматичність, раннє піс-
ляопераційне відновлення, але і можливість од-
ноетапного проведення лікування, ви-конання 
операції на декількох органах відразу.

Так лапароскопічна операція при хворобі Гир-
шпрунга дозволяє мінімізувати ризик ін-тра- і 
ранніх післяопераційних ускладнень добитися 
істотного поліпшення результатів - зменшити 
травматичність самого втручання, понизити тяж-
кість протікання післяопера-ційного періоду,  за-
безпечити швидке відновлення повної фізичної 
активності, значно скоротити терміни госпіталі-
зації, добитися відмінного косметичного ефекту. 
Ендохірур-гічна технологія дозволяє виконати 
практично усі необхідні етапи ревізії, мобілізації, 
перетини різних відділів товстої кишки з ефек-
тивністю, що не поступається загально-прийня-
тим "відкритим" методикам [25].

Для порівняння, ендоскопічне оперативне 
втручання, виконане з приводу атрезіїстраво-ходу 
у дитини, не викликає розвитку сколіозу, усклад-
нення, що розвивається в результаті класичноїо-
перації, навіть технічно прекрасно виконаною. 
Після такої ендоскопічної операції на шкірі груд-
ної клітки залишаються малопомітні рубці, і на-
далі не порушується якість життя дитини.
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Рис. 5. Схема вимірів для розрахунку 
сакрального співвідношення в прямійпроекції;

Рис. 6. Схема вимірів для розрахунку
сакрального співвідношення в боковійпроекції

Рис. 7. Сонограма плоду на 22 тижнігестації.  
Велике кістозненовоутворення 

у та-зовійпорожнині
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Колосальним досягненням хірургів-неонато-
логів спільно з кардіохірургами стала розробка 
і успішне впровадження в практику реконструк-
тивнихоперацій при повних хрящових кільцях  
та  можливість торакоскпічної бронхопластики у 
новонароджених зі стенозом проміжного бронху 
(резекція стенозуючого відділу проміжного брон-
ху, з накладанням анастомозу кінець в кінецьен-
доскопічним методом. 

Раніше всі ці діти з цієюпатологією помирали. 
Нині після оперативних втручань їм вдається вря-
тувати життя.

У зв'язку з ростом народжуваності дітей з екс-
тремальнонизькою масою тіла збільшилась кі-
лькість кардіохірургічних операцій по кліпуванню 
функціонуючої відкритої артеріальної протоки [ 
26 ]. Новонароджених доводиться оперувати без-
посередньо реанімаційному залі, оскільки із-за 
тяжкості стану транспортування їх в операційну 
представляється небезпечним. Хірургія серця в 
цих випадках виконується з використанням однієї 
з конкурентоздатних технологій: або через міні-
доступ під лівою лопаткою, або використовується 
торакоскопічна методика. Обидва методи зареко-
мендували себе краще, ніж операції з класичним 
доступом або ендоваскулярнаоклюзія. 

Введення  в практику лапараскопічної хірургії 
високотехнологічних апаратів, приладів, матеріалів 
дозволяє привести час лапароскопічного втручан-
ня до прийнятних значень, зменшити операційну 
травму, понизити крововтрату. Так застосування-
ко агуляторівнового покоління  (апаратуLigaSure 
(TycoYtalthcare) дозволяє отримати добре видиму 
ділянку надійного "зварювання" тканин, і не вима-
гає перев’язки судин, що дозволяє істотно скороти-
ти тривалість операції і понизити інтраопераційну 
крововтрату. Косметичний ефект, реабілітація хво-
рих і якість післяопераційного життя при лапарос-
копічних втручаннях значно перевершує такий при 
відкритих операціях.

4. Впровадження мініінвазивних щадливих  лі-
кувальних методик.

Прикладом впровадження в практичну нео-
натальну хірургію мініінвазивних лікувальних 
методик є лікування обширних гемангіоматозів і 
гемангіом складної анатомічноїn локалізації не-
селективним  бетаадреноблокатором пропрано-
лолом з позитивним лікувальним ефектом [ 27 
]. На  нашу думку, що співпадає з думкою інших 
авторів, цей метод лікування гемангіом може  з 
успіхом замінити всі інші способ і лікування цієї 
патології  і стати методом вибору.

До мало травматичних методик корекції га-
строшизісу відноситься спосіб Біанки, який по-
лягає у безнаркозному вправленні внутрішніх 
органів в черевну порожнину при дотриманні 
необхідних умов, розроблених і запропонованих 
автором.

5. Використання біологічних пластичних мате-
ріалів

Сучасне використання біоімплантів у дітей 
(тутопласт - тверда мозкова оболонка та широка 
фасція стегна) при пластиці дефектів передньої 
черевної стінки на багато покращило ре-зультати 
лікування. Синтетичні матеріали останній час 
ріже використовуються у дітей із довготривало-

го находження в тканинах підвищуючи часто-
ту інфекційних ускладнень, можливості проявів 
кишкових нориць, а також відторгнення. При 
використанні біоімплантів  в післяопераційному 
періоді ускладнення зі сторони ран та реакцій 
відторгнення не має,  течія раннього післяопера-
ційного періоду та тривалість перебування хворо-
го в ста-ціонарі не відрізняється у хворих, яким 
використовували пластику місцевими тканинами.

6. Застосування органозберігаючих хірургіч-
них  методик.

Органозберігаючі методики широко застосо-
вуються при оперативних втручаннях з приводу 
некротичного ентероколіту у дітей з метою про-
філактики можливого синдрому короткої кишки. 
До сучасних органозберігаючих методик при цій 
патології відносяться:

1) Програмована релапаротомія (secondlook 
procedures) – ділянки кишки з сумнівною життєз-
датністю залишаються в черевній порожнині на 
24-48 год., після чого при релапаротомії вирішу-
ється питання щодо необхідності  і обсяг і вре-
зекції;

2) Тактика відстрочених кишкових анастомо-
зів (clipanddrop-backtechnique) - здійснюється ре-
зекція всіх нежиттєздатних ділянок кишки, після 
чого ділянки кишки, що залишились, затискають-
ся титановими скріпками і занурюються в черев-
нупорожнину. Протягом 24-48 год. проводитьс 
інтенсивна терапія для стабілізації стану дитини. 
Під час релапаротомії оцінюється життєздатність 
кишки і приймається рішення про подальші кроки.

3) Застосування лапароцентезу і дренування 
черевної порожнини як самостійного лікування у 
новонароджених з дуженизькою і екстремально-
низькою масою тіла.

7.  Фетальна хірургія область медицини яка до-
зволяє проводити оперативні втручання на плодів  
утробі матері. Вона дає можливість успішно ліку-
вати специфічні захворювання та аномалії плода, 
плаценти та пуповини .

Початком лікування аномалій плоду, плаценти 
та пуповини вважається 1992р., коли вперше були 
проведені шунтуючі операції з приводу гідроце-
фалії та гідронефрозу. 

Розвиток даного напрямку лікування вродже-
них вад став можливим завдяки прогресу прена-
тальної діагностики. Раціональність підходу до 
таких операцій полягає в запобіганні формування 
незворотного ушкодження органу, яке залишаєть-
ся після народження дитини. Міжнародною гру-
пою експертів з фетальної медицини розроблені 
критерії для використання такого виду втручань

- наявність точного діагнозу з прогнозом
- відсутність ефективних методів лікування за-

хворюванняпіслянародження
- наявність експериментальних даних про 

ефективність втручання у внутрішньоутробному 
періоді та йогобезпеки.

Фетальна хірургія це мінімальні інвазивні че-
рез шкірні втручання, фетоскопічні (доступ до 
органів плода за допомогою ендоскопа) та  від-
криті хірургічні втручання.

При вроджені й діафрагмальній грижі присут-
ня гіпоплазія легеневої тканини до 50% та більше,  
тому із вентиляційних порушень та легеневої гі-
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пертензії присутній великий процент летальнос-
ті.  Сучасні методи фетальної хірургії – це метод 
баллоної оклюзії трахеї. При оклюзії трахеї плоду 
латексним балоном порушується відтік рідини із 
легень, що веде до розтягнення легені, посилено-
му росту повітряноносних шляхів  та судин. При 
цьому виживаємість дітей вище при дородовому 
видаленю баллону в порівнянні з випадками ви-
далення баллону після полог (83% проти 33%).

При корекції вроджених вад серця ендоско-
пічно усувається дефект міжшлункових та між-
предсердних перепон, серцевих клапанів.

Фетоскопічна хірургія має свій розвиток при 
вадах сечоводів. До обструктивної уропатії пло-
ду входять  стеноз верхнього та нижнього відді-
лу сечового тракту, які приводять до маловоддя 
та легеневої гіпертензії. Раніше для декомпресії 
сечового тракту виконувалися відкриті втручання  
уретеростомія і везікостомія. зараз використову-
ють через шкірне везікоамніотичне шунтування. 
Можлива також цистоскопічна резекція клапану 
задньої уретри плоду шляхом лазеротерапії.

Відкрита хірургія плода показана при спинномоз-
ковій грижі.Так,mielomeningocele – не є фатальною 
ВВР, але ускладнення, які можуть бути (параплегія, 
гідроцефалія, порушення функцій тазових органів 
та ін.) призводять до інвалідизації. Внутрішньоу-
тробне втручання для корекціі  розщеплення   хреб-
та чи «spinabifida» в 15-24 тиждень гестації сприяє 
регенеративному відновленню, зменшує травмати-
зацію спинного мозку та зменшує необхідність  в 

штучних операціях вже народженій дитині.
Вроджена кистозноадематозна деформація ле-

гень та крижово-куприкова тератома вади розви-
тку, які також можна лікувати методом відкритої 
хірургії плода. Резекція пухлини inu-tro викону-
ється в гестаційному віці менше 12 тижнів, що 
попереджує можливу малігнізацію.

Головна проблема фетальної хірургії на сьо-
годнішній час це відставання правової бази від 
розвитку лікувальних технологій. В перспективи 
розвитку фетальної хірургії використання генної 
терапії, яка відкриває можливості не тільки ліку-
вання, а й попередженні розвитку захворювання.

П Р О Ф І Л А К Т И К А
Основні профілактичні стратегії ВВР.
Широкий діапазон причин ВВР передбачає 

необхідність різних підходів до їх профілактики.
1. Первинна профілактика – передконцепційна  

допомога – має за мету усунення причин або фак-
торів ризику ВВР, тобто забезпечення оптималь-
ного фізичного і психічного благополуччя жінки 
з моменту початку вагітності і в ранній період 
вагітності для сприяння нормального перебігу ва-
гітності і народження здорової дитини.

2. Вторинний рівень профілактики – під час 
вагітності проводяться заходи на попереження на-
родження дитини з ВВР.

3. Третинна профілактика – після народження 
дитини має за мету проведення заходів по усунен-
ню наслідків ВВР та їх ускладнень [28].

Національна програма з профілактики ВВР, 
враховуюче вище наведені сучасні підходи до діа-
гностики і лікування ВВР у новонароджених, має 
бути  комплексною і включати низку основних-
компонентів, серед яких:

1. Надання адекватної підтримки з боку керів-
ників і організаторів охорони здоров´я (профілак-
тика захворювань, що передаються статевим шля-
хом, належне поводження з токсичними хімічними 
речовинами, вакцинація, збагачення продуктів хар-
чування йодом, фолієвою кислотою тощо)

2. Наявність мережі спеціалізованих і лабора-
торних служб.

3. Інтеграція підходів по профілактиці і надан-
ню допомоги при ВВР в діяльність первинної ме-
дико-санітарної допомоги.

4. Базове навчання і підвищення кваліфікації-
медичних працівників на всіхрівнях.

5. Організація санітарно-просвітніх програм 
для населення в цілому, особливо – для жінок гру-
призику.

6. Впровадження і моніторинг програм скри-
нінгу населення, особливо осіб, які вступають в 
брак, планують дітей, а також скринінг під час 
вагітності.

7. Сприяти прийняттю заходів на законодавчому 
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Первинна профілактика
(перед концепційна допомога)

Вторинна профілактика
(під час вагітності)

Третинна профілактики
(після народження дитини)

1. Планування сім’ї (зни-ження 
долі матерів старших вікових 
груп, надання можливості жінкам 
з хворими дітьми в наступному 
більше не мати дітей)

1. Пренатальний скринінг (біохі-
мічний, по резус-фактору, на си-
філіс тощо)

1.Клінічне обстеження новонаро-
дженого

2. Передконцепційний скринінг і 
консультування  (виявлення груп 
ризику)

2. Пренатальна діагностика (уль-
тразвук, амніоцентез, біопсія вор-
син хоріона, біопсія шкіри плода 
тощо)

2.Скринінг новонароджених (вро-
джений гіпотиреоз, фенілкетону-
рія, кістозний фіброз, на гемато-
логічні, метаболічні, гормональні 
розлади)

3. Оптимізація харчування жінок 
перед початком і під час вагітності

4. Пренатальнелікування плоду. 3. Консервативне лікування

5. Профілактика і лікування ін-
фекцій

4. Хірургічне лікування

1. Удосконалення методів перед-
концепційної охорони здо-ров’я 
хворих матерів і надання ліку-
вальної допомоги (при діабеті, 
епілепсії тощо).

5. Реабілітація і паліативна допо-
мога (за показами)
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рівні на те, щоб звести до мінімуму вплив інфекцій, 
тератогенних речовин і інше на вагітних жінок.

8. Створення системи регистрації  і епіднагля-
ду  ВВР.

9. Стимулювати і підтримувати міжнародний 
обмін інформацією по програмам профілактики 
і наданню допомоги при ВВР, укріплення міжна-
родного співробітництва.

Таким чином, узагальнення власного досвіду 
та даних літератури щодо основних причин і фак-
торів ризику ВВР, механізмів їх розвитку, сучас-
них підходів до діагностики, лікування і профі-
лактики, безумовно, матимуть велике теоретичне 
і практичне значення для лікарів – неонатологів, 
які займаються  питаннями раннього виявлення 
ВВР та їх лікування, та сприятимуть скоордино-

ваним  зусиллям щодо підвищення  ефективності 
пренатальної діагностики  і зниження летальності.

Перспективи подальших досліджень
Перед  лікарями-неонатологами різного фаху 

постає нагальна потреба у проведенні подальших 
досліджень з приводу ранньої діагностики ВВР у 
новонароджених і показань до адекватного сома-
тичного і хірургічного лікування, як актуальних, 
спірних і остаточно не  вирішених . 

Принципи біоетики дотримані.

Конфлікт інтересів: відсутній.

Фінансування. Стаття опублікована без 
будь-якої фінансової підтримки.
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Резюме. Статья посвящена проблеме  
врожденных пороков развития у новорожденных 
детей. В статье представлены современные взгляды 
на терминологию, классификацию, основные 
причины и механизмы развития врожденных по-
роков развития у новорожденных. Подчеркнуто, 
что воз-никновение приблизительно 50% всех 
врожденных пороков не возможно связать с какой-
либо причиной.  Обоснована необходимость  усо-
вершенствования  и широкого внедрения прената-
льной диагностики пороков,  как эффективного 
неинвазивного метода ранней диагностики патоло-
гии. Показан положительный опыт работы Прена-
тального Консилиума Днепропетровс-кой области.  
Подчеркнута необходимость внедрения комплекса 
профилактических мероприя-тий при ВВР , по-
ддержки  современных лечебных стретегий и 
применения технически усове-ршенствованных 
методик коррекции порока. Обобщение собствен-
ного опыта относительно современных подходов 
к диагностике, лечению и профилактики  ВПР у 
новорожденных будет иметь большое теоретичес-
кое  и пратическое значение для врачей-неонато-
логов, которые за-нимаются вопросами раннего 
выявления  врожденных пороков развития  и их ле-
чения, и спо-собствовать коордиации усилий спе-
циалистов  в вопросах повышения эффективности 
прена-тальной диагностики врожденных анома-
лий и снижению летальности.

Ключевые слова: врожденные пороки разви-
тия; новорожденные; диагностическая и лечебная 
тактика; профилактика.
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Summary. The article is devoted to the problem 
of birth defects in newborns, which are widespread 
and ranked first among the causes of disability 
in children. Based on the results of literature and 
our own experi-ence, modern approaches to the 
diagnosis, treatment and prevention of congenital 
anomalies in new-borns are presented. The article 
presents modern views on terminology, classification, 
main causes and mechanisms of development of 
birth defects in newborns.It is emphasized that the 
occurrence of ap-proximately 50% of all congenital 
malformations cannot be attributed to any cause. The 
necessity of improvement and wide introduction of 
prenatal diagnostics of defects as an effective non-
invasive method of early diagnostics of pathology is 
substantiated. The positive experience of the Prenatal 
Con-silium of Dnipropetrovsk region is shown. The 
necessity of introduction of a complex of preventive 
measures at dirth defects, support of modern medical 
strategies and application of technically ad-vanced 
methods of correction of a defect are emphasized. 
Generalization of own experience and mod-ern 
approaches to the diagnosis, treatment and prevention 
of birth defects in newborns will be of great theoretical 
and practical importance for neonatologists who are 
engaged in the issues of early detection of congenital 
malformations and their treatment, and to facilitate 
the coordination of specialists' efforts in improving 
the effectiveness of prenatal diagnosis of congenital 
anomalies and reducing lethality.

Key words: Congenital Malformations; Newborns; 
Diagnostic and Therapeutic tactics; Prevention.
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