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Резюме

Врожденные пороки желудочно- кишечного тракта (ЖКТ) занимают третье место по частоте встречаемости среди всех 
пороков развития и являются одной из главных причин неонатальной смертности. В большинстве случаев они требует 
неотложного оперативного вмешательства, в связи с чем, так важно вовремя диагностировать данную патологию 
и выбрать оптимальную тактику лечения. Однако, несмотря на то что мальформации желудочно- кишечного тракта 
как правило проявляют себя в первые дни жизни, их диагностика может затрудняться в случае наличия сочетанных 
пороков, которые дают сходную клиническую картину. В представленном нами случае мы описали комбинацию син-
дрома Ледда и мембраны двенадцатиперстной кишки, которые явились причиной высокой кишечной непроходимости 
у новорожденного ребенка.

Ключевые слова: синдром Ледда, кишечная непроходимость, мембрана двенадцатиперстной кишки, заворот кишки, 
новорожденные, пороки развития
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Summary

Congenital malformations of the gastrointestinal tract are the third most common among all malformations and are one of the 
main causes of neonatal mortality. In most cases, they require urgent surgical intervention, so it is so important to diagnose 
this pathology in time and choose a treatment strategy. However, despite the fact that gastrointestinal tract malformations 
usually manifest themselves in the fi rst days of life, their diagnosis can be diffi  cult in the case of combined defects that give 
a similar clinical picture. In the case we presented, we described a combination of Ladd’s syndrome and duodenal membrane 
in a newborn, which caused high intestinal obstruction.
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Введение

Врожденные пороки развития желудочно- ки шеч-
но го тракта (ЖКТ) по разным данным встречаются 
у 6–10% новорожденных [1]. Причем в 50–70% случа-
ев манифестация клинической картины происходит 
уже в первый месяц жизни ребенка, в неонатальном 
периоде [2]. Наиболее частым клиническим про-
явлением аномалий ЖКТ являются срыгивания 
и неусваивание энтеральной нагрузки, что в случае 
новорожденного ребенка быстро приводит к элек-
тролитным и метаболическим нарушениям [3]. 
В связи с этим, диагностика данных состояний 
должна быть проведена как можно раньше, что 
позволяет определить тактику своевременного ле-

чения и избежать формирования осложнений [1]. 
Однако, в редких случаях наблюдается сочетание 
двух и более аномалий развития, что затрудняет ди-
агностику каждого отдельного порока и может тре-
бовать повторного оперативного вмешательства [4].

В статье приведено описание клинического слу-
чая синдрома Ледда у ребенка с мембраной двенад-
цатиперстной кишки (ДПК).

Цель: Демонстрация особенностей клиниче-
ской картины, диагностики и лечения сочетанной 
хирургической патологии желудочно- кишечного 
тракта у новорожденного ребенка в практике 
врача- неонатолога и детского хирурга.
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Клинический случай

Мальчик Ю. от 2 беременности, 2 своевременных 
оперативных родов у матери 24 лет (1 беременность 
в 2022 году – своевременные роды, здоровая де-
вочка). Беременность протекала без особенностей, 
соматический и акушерско- гинекологический ана-
мнез матери не отягощен, вредные привычки от-
рицает. Беременность протекала без особенностей.

Роды на 39 неделе гестации, родился живой доно-
шенный мальчик с массой тела 3350 г., длиной 53 см. 
Оценка по шкале Апгар 8/9 баллов, околоплодные 
воды светлые. Состояние при рождении удовлет-
ворительное, закричал после тактильной стиму-
ляции, в первые минуты был приложен к груди.

На 2 сутки жизни состояние ребенка ухудши-
лось, меконий не отошел, появились частые срыги-
вания «зеленью», мышечный тонус был диффузно 
снижен. При проведении ультразвукового иссле-
дования (УЗИ) органов брюшной полости нельзя 
было исключить врожденный порок развития ор-
ганов ЖКТ, а по данным рентгенографии органов 
брюшной полости наблюдались признаки высокой 
кишечной непроходимости.

В связи с отсутствием положительной динамики 
ребенок на 5 сутки жизни был переведен в отделе-
ние патологии новорожденных (ОПН) многопро-
фильного детского стационара с целью обследова-
ния и возможного хирургического вмешательства.

При поступлении состояние средней тяжести 
обусловлено синдромом срыгивания, масса тела 
при поступлении 2990 г. По назогастральному 
зонду отделяемое зеленого цвета в большом коли-
честве, ребенок находился на энтеральной паузе. 
По данным лабораторных исследований выявлен 
метаболический алкалоз, электролитные наруше-
ния, гипербилирубинемия (245,4 мкмоль/л) за счет 
непрямой фракции.

По результатам УЗИ органов брюшной поло-
сти, проведенном в первый час после поступле-
ния, спереди от аорты определялось необычное 
отхождение верхней брыжеечной артерии, а при 
поперечном сканировании снизу определялся спи-
ралевидный ход этой артерии (симптом «улитки»), 
что предполагало наличие мальротации кишечни-
ка (рис. 1a, 1b).

После стабилизации состояния ребенка на 6 
сутки жизни было проведено оперативное вмеша-
тельство. В ходе лапаротомии и ревизии петель ки-
шечника выявлен заворот средней кишки против 
часовой стрелки на 360 градусов, кишечные петли 
инъецированные, отечные, розового цвета, отме-
чалось выраженное расширение вен брыжейки. 
После расправления заворота по часовой стрелке, 
купол слепой кишки располагался в подпеченоч-
ном пространстве, а от него тянулись эмбрио-
нальные спайки к забрюшинному пространству, 
сдавливающие нижнюю горизонтальную часть 

двенадцатиперстной кишки, выше уровня препят-
ствия отмечалось её расширение. После иссечения 
эмбриональных спаек появилась перистальтика 
сдавленной кишки, рана была послойно ушита. 
Послеоперационный диагноз: мальротация ки-
шечника, синдром Ледда (рис. 1c).

После операции мальчик был переведен для на-
блюдения в отделение реанимации и интенсивной 
терапии новорожденных на полной энтеральной 
паузе.

Спустя 5 дней был начат ввод энтерального пи-
тания. Ребенок получал по 10 мл антирефлюксной 
смеси каждые 3 часа. На этом фоне наблюдался 
темно- зеленый стул до 5 раз в сутки, а также сры-
гивания «зеленью» в небольшом количестве до 2 
раз в сутки. В стабильном состоянии мальчик был 
переведен в отделение патологии новорожденных.

Однако, в дальнейшем, в связи с расширени-
ем энтеральной нагрузки, у ребенка наблюдались 
обильные срыгивания застойным содержимым. 
При рентгеноконтрастном исследовании органов 
брюшной полости выявлено значительное скопле-
ние вещества в желудке и расширенной до 2,5 см 
двенадцатиперстной кишке. Также контрастное 
вещество определялось в петлях тонкой и тол-
стой кишки, в том числе в прямой. При повтор-
ных снимках количество контрастного вещества 
в петлях тонкой и толстой кишки существенно не 
увеличилось. Рентгенологическая картина свиде-
тельствовала о нарушении пассажа контрастного 
вещества на уровне проведенного оперативного 
вмешательства, а также не исключала аномалии 
развития двенадцатиперстной кишки (рис. 2a, 2b).

В связи с клинико- рентгенологической карти-
ной частичной высокой кишечной непроходимости 
было принято решение о повторном оперативном 
вмешательстве на 14 сутки жизни. В ходе лапаро-
томии и ревизии органов брюшной полости в рану 
выведена двенадцатиперстная кишка – приводя-
щий отдел расширен до 4 см, отводящий отдел 
суженный до 1 см. Выполнена энтеротомия при-
водящего отдела, внутри просвета определялась 
мембрана (рис. 2c). Выполнено наложение дуодено- 
еюноанастамоза «бок в бок». Послеоперационный 
период протекал без особенностей.

Мальчик выписан из стационара на 27 сутки 
жизни в удовлетворительном состоянии под ам-
булаторное наблюдение. Питание сцеженным 
грудным молоком по 80 мл 8 раз в сутки усваивал 
хорошо, в весе прибавлял медленно. По данным 
серийних нейросонографий и консультаций невро-
лога  каких-либо отклонений со стороны нервной 
системы выявлено не было. Результаты расши-
ренного неонатального скрининга отрицатель-
ные. Масса тела при выписке 3376 г, в стационаре 
прибавил 386 г.

Обсуждение

Синдром Ледда – врожденная аномалия ротации 
и фиксации кишечника, проявляющаяся развити-
ем странгуляционной кишечной непроходимости 

в первые дни жизни ребенка [5]. Впервые данное 
заболевание описал в 1932 году американский хи-
рург Уильям Ледд (William Ladd), который также 
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предложил методику оперативного лечения поро-
ка, использующуюся по сей день [6, 7, 8]. Частота 
встречаемости синдрома составляет примерно 1 
на 500 новорожденных детей, причем мальчики 
болеют в 2 раза чаще чем девочки [1, 2].

Синдром Ледда на данный момент является 
патологией с неясной этиологией, генетическая 
основа заболевания так и не была установлена [1, 
9]. В представленном клиническом случае форми-
рование мальротации кишечника, вероятно, имело 
спорадическую природу, что связано с отсутствием 
 каких-либо пороков развития у близких родствен-
ников пациента, а также отсутствием вредных 
привычек и факторов, влияющих на беременность 
у матери.

Нормальное развитие средней кишки происхо-
дит в три этапа в процессе ротации между 4 и 12 
неделями эмбрионального развития. На этом этапе 
двенадцатиперстная кишка прикрепляется ретро-
перитонеально к левой связке Трейца и слепой 
кишке в нижней части правой брюшной полости. 
В случае нарушения ротации фиброзная оболочка 
брюшины, также известная как лента Ледда, может 
сдавливать двенадцатиперстную кишку и вызывать 
её непроходимость [1, 5].

Клиническая картина синдрома Ледда при пол-
ном представительстве включает в себя высокое 
расположение слепой кишки, гиперфиксацию 
двенадцатиперстной кишки и отсутствие фикса-
ции брыжейки, что собственно и обуславливает 
возможность возникновения заворота средней 
кишки [10]. В классическом варианте, который 
наиболее часто встречается, заворот развивается 
у новорожденных на 3–5 сутки жизни и проявля-
ется частыми срыгиваниями с примесью желчи, 
отсутствием стула, эксикозом и другими наруше-
ниями, связанными с неусваиванием энтерально-
го кормления. Помимо этого, состояние ребенка 
осложняется болевым синдромом, связанным со 
сдавлением брыжеечных сосудов [1, 2]. В представ-
ленном клиническом случае срыгивания с при-
месью желчи у ребенка наблюдались со 2 суток 
жизни, что обусловило формирование эксикоза, 
электролитных и метаболических нарушений, 
а также патологическую убыль массы тела ново-
рожденного. Срыгивания желчью могут возникать 
при обструктивном сдавлении ДПК тяжами Ледда, 
атрезии/мембране ДПК или при завороте средней 
кишки, что является крайне опасной ситуацией. 
В связи с этим, любой доношенный новорожден-
ный, срыгивающий желчью должен быть немедлен-
но обследован [11]. В представленном клиническом 
случае в связи с тяжестью состояния мальчик был 
переведен в отделение патологии новорожденных, 
где после полного обследования и стабилизации 
состояния было проведено оперативное вмеша-
тельство.

Диагностика синдрома Ледда основана на про-
ведении инструментальных методов исследования, 
основными из которых являются рентгенокон-
трастное исследование и УЗИ органов брюшной 
полости. При ирригографии наблюдается высокое 
расположение слепой кишки, а при пассаже кон-
трастного вещества через рот наблюдается задерж-
ка его прохождения по кишечнику. Ультразвуковая 

картина синдрома Ледда характеризуется наруше-
нием взаимоотношений между верхней брыжееч-
ной артерией и верхней брыжеечной веной, расши-
рением проксимального отдела ДПК, отсутствием 
визуализации её горизонтальной части и отклоне-
нием слепой и восходящей ободочной кишок [12]. 
Данные патологические изменения при проведе-
нии инструментальных методов диагностики были 
обнаружены у мальчика Ю., и визуализируемая 
картина совпала с тем, что хирурги увидели интра-
операционно – купол слепой кишки располагался 
в подпеченочном пространстве, эмбриональные 
спайки сдавливали нижнюю горизонтальную часть 
двенадцатиперстной кишки и выше уровня пре-
пятствия отмечалось её расширение.

Стандартное оперативное вмешательство, вы-
полняемое при данном синдроме – операция Ледда, 
заключающаяся в устранении заворота, рассечении 
тяжей, патологически фиксирующих ДПК и раз-
личные отделы толстой и тонкой кишки, а также 
придании физиологического положения петлям 
кишечника без натяжения брыжейки и мезенте-
риальных сосудов. Данная операция может прово-
диться как лапаротомически, так и лапароскопи-
чески, однако выбор наилучшего доступа все еще 
является спорным вопросом. В своем исследовании 
Lodwick DL et al. установили, что лапароскопиче-
ская операция Ледда может быть альтернативой 
открытому доступу у пациентов без выраженной 
симптоматики. [13]. Использование лапароскопии 
при мальротации кишечника у младенцев посте-
пенно развивалось с 1995 года и имело существен-
ные преимущества перед лапаратомным доступом: 
меньший косметический дефект, снижение риска 
инфицирования швов, сокращение продолжи-
тельности пребывания пациента в стационаре 
[14]. Однако, лапароскопическая операция Ледда, 
по сравнению с лапаротомной, ассоциирована со 
значительно более высокими рисками рецидива 
заворота и повторными оперативными вмеша-
тельствами [4]. И всё же несмотря на то, что маль-
чику Ю. проводилась открытая операция Ледда, 
ему потребовалась релапаротомия. По данным 
Zhu H. et al. основными причинами повторных 
оперативных вмешательств, которые наблюдались 
у 6% пациентов как при открытой, так и при лапа-
роскопической операции Ледда, являются спаеч-
ная кишечная непроходимость, рецидивирующий 
заворот средней кишки, и недиагностированная 
сопутствующая аномалия [4]. В описанном нами 
случае при расширении энтеральной нагрузки 
в послеоперационном периоде наблюдалась от-
рицательная динамика – вернулись признаки вы-
сокой кишечной непроходимости: срыгивания 
застойным содержимым, при рентгенологическом 
исследовании – нарушение пассажа контраста на 
уровне участка, где проходило оперативное вме-
шательство, кроме того, возникло подозрение на 
аномалию ДПК, в связи с чем было принято реше-
ние о повторной лапаротомии, которая выявила 
мембрану внутри просвета ДПК.

Таким образом, причиной сохраняющейся вы-
сокой кишечной непроходимости и, впоследствии, 
релапаротомии у мальчика Ю. явилась недиагно-
стированная сопутствующая аномалия – мембрана 
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ДПК. Данный дефект развивается в результате 
нарушения её канализации, происходящей между 
восьмой и десятой неделями внутриутробного 
развития. Мембрана ДПК может быть причиной 
врожденной дуоденальной непроходимости, ко-
торая встречается у одного из 2500–10000 живо-
рожденных детей – это составляет практически 
половину всех случаев кишечной непроходимости 
у новорожденных [15]. Глобально, причины раз-
вития врожденной непроходимости ДПК можно 
разделить на 2 группы: наружные (синдром Ледда, 
кольцевидная поджелудочная железа, дупликация 
ДПК, предуоденальная воротная вена) и внутрен-
ние (атрезия, стеноз или мембрана ДПК) [16]. В опи-
санном нами клиническом случае представлена 
комбинация синдрома Ледда (наружный фактор) 
и мембраны ДПК (внутренний фактор).

Мальчику Ю. была выполнена дуоденоеюносто-
мия (операция Ken Kimura, diamond shaped) – зо-
лотой стандарт лечения дуоденальной непроходи-
мости, заключающийся в наложении ромбовидного 
анастомоза «бок-в-бок» между ДПК и тощей киш-
кой в обход участка обструкции или стеноза [14].

Пренатальная диагностика синдрома Ледда до-
статочно сложна в силу отсутствия  каких-либо 
специфичных признаков. На УЗИ в 77% случаев 
можно обнаружить знак «водоворота», или при-
знак «улитки», который визуализируется при за-
кручивании верхней мезентериальной вены вокруг 
оси верхней брыжеечной артерии и указывает на 

возможный заворот кишки, а также дилатацию 
петель кишечника с уровнями жидкости внутри 
(38,5%). Кроме того, Bartholmot C et al. в своем ис-
следовании обнаружили, что 50% женщин отме-
чали уменьшение шевелений. Вероятнее всего это 
связано с тем, что в момент заворота плод испыты-
вает сильную боль, которая вызывает уменьшение 
его двигательной активности [16].

Прогноз для детей с синдромом Ледда зависит 
от многих факторов, в том числе от того, явля-
ется ли он единственным пороком развития или 
сочетается с  какой-либо другой мальформацией. 
Сочетанные врожденные аномалии встречают-
ся примерно в 30–60% случаев, и представлены 
чаще всего атрезией ДПК, дивертикулом Меккеля, 
инвагинацией, болезнью Гиршпрунга, мезентери-
альными кистами и аномалиями внепеченочных 
желчевыводящих путей [18]. Кроме того, мальрота-
ции могут быть связаны с врожденными пороками 
сердца и гетеротаксией, однако даже таким паци-
ентам рекомендовано проведение операции Ледда 
в случае появления симптомов [19]. Мы описали 
клинический случай сочетанной хирургической 
патологии – синдрома Ледда с мембраной ДПК. 
Несмотря на то, что аномалия развития ДПК не 
была обнаружена первоначально и возникла необ-
ходимость в проведении повторной лапаротомии, 
мы наблюдали положительный исход, и уже на 27 
сутки ребенок был выписан из стационара в удов-
летворительном состоянии.

Заключение

Пороки развития ЖКТ не являются редкостью 
и зачастую сопровождаются возникновением 
кишечной непроходимости, что может требо-
вать неотложного оперативного вмешательства. 
Поэтому, даже при отсутствии  каких-либо дан-
ных за наличие мальформаций ЖКТ при проведе-
нии пренатального скрининга, в постнатальном 
периоде важно вовремя обнаружить признаки 
возможного порока и предпринять соответству-
ющие меры. Несмотря на широкий спектр диагно-
стических возможностей, правильная постановка 
диагноза может осложняться при сочетанных 
пороках ЖКТ со схожей клинической картиной. 
Мы продемонстрировали ситуацию, при которой 

у новорожденного мальчика с синдромом Ледда 
после проведения оперативного вмешательства 
сохранялись признаки высокой кишечной не-
проходимости, что потребовало релапаротомии, 
в ходе которой была выявлена недиагностиро-
ванная сопутствующая аномалия – мембрана 
ДПК. Несмотря на то, что подобная комбинация 
пороков – редкое явление, важно сохранять на-
стороженность в послеоперационном периоде, 
особенно при наличии симптомов кишечной 
непроходимости, так как даже у детей с соче-
танными пороками ЖКТ при своевременной 
диагностике и лечении можно добиться благо-
получного исхода.
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Рисунок 2.
Мембрана две-
надцатиперстной 
кишки. Рентге-
ноконтрастное 
исследование (a, b) 
и операция (c).

Figure 2.
Duodenal mem-
brane. Radiocontrast 
examination (a, b) 
and operation (c).

Рисунок 1.
Синдром Ледда. 
Данные рент-
генографии (а) 
ультразвукового 
исследования (b) 
и операция (c).

Figure 1.
Ledd’s syndrome. 
Radiography date 
(a) ultrasound (b) 
and operation (c)

А Б / B

Б / B

В / С

В / СА




