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Резюме. До 1982 года детские хирурги пришли к единому мнению, что у пациентов с аноректальны-
ми мальформациями (AРМ) кишечник, расположенный каудальнее лобково-копчиковой линии, является 
анальным каналом и для достижения наилучшего функционального результата его необходимо сохранять. 
Одновременно с публикацией задней сагиттальной аноректопластики было заявлено, что, за исключением 
больных с атрезией прямой кишки и анальным стенозом, больные с АРМ рождаются без анального канала. 
Тот участок кишки, который расположен каудальнее лобково-копчиковой линии, стали называть ректаль-
ным мешком или свищем, который рекомендовали удалять, так как считали, что он плохо функционирует.

Цель. Проанализировать литературные источники для определения анатомии и физиологии AРМ 
без видимых свищей. 

Материал и метод. Мы проанализировали 32 статьи, в том числе 4 наших собственных исследова-
ния, которые отражают всю палитру представлений о патологической анатомии и физиологии AРМ без 
видимого свища (мальчики и девочки без свища и мальчики с уретральным свищем). 

Результаты. При гистологическом исследовании так называемого свища определяются внутренний 
анальный сфинктер и слизистая, характерная для анального канала. При манометрическом исследовании 
определяются нормальное базальное давление и ректоанальный тормозной рефлекс. При радиологических 
исследованиях у большинства пациентов в покое дистальная кишка постоянно находится в сокращенном 
состоянии и широко раскрывается при высоком давлении в прямой кишке, что характерно для нормально 
функционирующего анального канала.

Заключение. Этот обзор литературы доказывает, что у большинства пациентов с AРМ без видимого 
свища имеется функционирующий анальный канал, сохранение которого может обеспечить нормальную 
аноректальную функцию.

Ключевые слова: аноректальные пороки развития; аноректальная физиология; патофизиология анорек-
тум; уретральный свищ; без свища

Objective. Until 1982, pediatric surgeons came to the consensus that in patients with anorectal malformations 
(ARM), the intestine located caudal to the pubococcygeal line is the anal canal and must be preserved to achieve the 
best functional result. Simultaneously with the publication of the posterior sagittal anorectoplasty, it was stated that 
most patients with ARM do not have anal canal. The part of the intestine that is located caudal to the pubococcygeal 
line began to be called the rectal sac or fistula, which was recommended to be removed, since it was believed that 
it was not functioning well. Analysis of the literature to determine the anatomy and physiology of ARM without 
visible fistulas. 

Methods. The authors  analyzed 32 articles, including 4 of own studies, which reflect the entire palette of 
ideas about the pathological anatomy and physiology of ARM without visible fistula (boys and girls without fistula, 
and boys with urethral fistula). 

Results. During histological examination of the so-called fistula, the internal anal sphincter and the mucous 
membrane characteristic of the anal canal are determined. In a manometric study, the normal basal pressure and 
the rectoanal inhibitory reflex are determined. In radiological studies, in most patients at rest, the distal colon is 
constantly in a contracted state and opens wide at high pressure in the rectum, which is characteristic of a normally 
functioning anal canal.

Conclusion This literature review suggests that most ARM patients without visible fistula have a functioning 
anal canal that must be preserved to support normal anorectal function.

Keywords: anorectal malformations; anorectal physiology; pathophysiology anorectum; urethral fistula; without fistula

Научная новизна статьи
В настоящее время во время коррекции аноректальных пороков дистальная часть кишечника длиной от 2 до 
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What this paper adds
Currently, during the correction of anorectal defects, the distal part of the intestine with a length of 2 to 4 cm is completely 
removed since it is considered a fistula. Analysis of the literature and our own research show that this is a functioning 
anal canal, the destruction of which leads to an irreversible loss of the functions of retaining feces and defecation. It has 
been shown that the preservation of all elements of the anal canal leads to a sharp improvement in postoperative results.

4 см полностью удаляется, так как она считается свищем. Анализ литературы и собственные исследования по-
казывают, что это функционирующий анальный канал, разрушение которого приводит к безвозвратной потере 
функций удержания кала и дефекации. Показано, что сохранение всех элементов анального канала приводит к 
резкому улучшению послеоперационных результатов.

Введение

В 1953 году Стивенс (Stevens) предложил 
концепцию лобково-копчиковой (Л-К) линии, 
которая проходит от нижней границы лобковой 
кости до последнего копчикового позвонка. 
Он показал, что эта линия соответствует рас-
положению пуборектальной мышцы (ПРM), 
которая играет большую роль в удержании 
стула. Если слепой конец кишечника располо-
жен выше этой линии, эти случаи считаются 
высоким типом AРМ, а если каудальнее этой 
линии – низким типом [1]. Такое понимание 
патологической физиологии AРМ было отра-
жено в классификации Wingspread (1984). С тех 
пор считалось, что, если кишечник расположен 
ниже линии Л-К, это означает, что у пациента 
есть анальный канал, который необходимо со-
хранить во время операции [2].

На протяжении многих лет для диагностики 
уровня AРМ использовали инвертограмму. В 
последнее время этот метод не используется, 
так как общая чувствительность инвертограмм 
при обнаружении низких пороков составляет 
33,3%, а специфичность – 66,7% [3,4,5]. Низкая 
надежность этого метода связана с ошибочными 
представлениями о физиологии аноректаль-
ной зоны. Предполагалось, что газ в прямой 
кишке поднимается и задерживается в слепо 
заканчивающейся кишке. Однако, во-первых, 
содержимое кишечника перемещается только 
перистальтической волной. Во-вторых, газ не 
может пройти в закрытый анальный канал, если 
ректальное давление ниже порогового уровня. 
На рентгенограммах новорожденных часто бы-
вает сложно определить костные ориентиры для 
проведения лобно-копчиковой линии. Cremin с 
соавт. показали, что эта линия проходит между 
каудальной и средней третью грушевидной 
формы седалищной кости [6].

В 2005 году была принята классификация 
Krickenbeck, которая представляет собой пере-
чень основных типов AРМ без разделения на 
высокие и низкие типы [2]. Основная идея, 
предложенная Пенья и принятая сообществом 
детских хирургов, заключается в том, что при 
AРМ анальный канал отсутствует, а ректаль-
ный мешок или свищ настолько отличается от 

прямой кишки, что не может быть использован 
для коррекции дефекта [5]. Ни статьи Пенья, 
ни другие научные источники не предоставляют 
убедительных доказательств этого утверждения. 
Более того, это противоречит всем исследо-
ваниям предыдущих поколений. Поскольку 
все пациенты без видимого свища априори 
не имеют анального канала, исследования по 
определению уровня аномалии потеряли всякий 
смысл.

Целью обзора является изучение научных 
исследований патологической анатомии и 
физиологии AРМ без видимых свищей.

Материал и методы

Мы проанализировали 32 статьи, в том 
числе 4 наших собственных исследования, ко-
торые отражают всю палитру представлений о 
патологической анатомии и физиологии AРМ 
без видимого свища (девочки и мальчики без 
свища и мальчики с уретральным свищем). Из 
анализа исключены статьи, результаты которых 
противоречат известным законами физиологии 
пищеварительной системы.

Гистологические исследования АРМ

В исследовании Holschneider с соавтора-
ми было показано, что у пациентов с AРМ 
«классический аганглионоз был обнаружен в 
31% образцов из ректального кармана, гипо-
ганглионоз – в 38%, нейрональная кишечная 
дисплазия типа B – в 14%, и дисганглионоз – в 
10%». По мнению авторов, «... рекомендация 
использовать дистальный ректальный мешок и 
части свища при реконструкции аноректальных 
пороков развития должна быть пересмотрена» 
[7]. Эти гистологические результаты были под-
тверждены другими исследователями, которые 
считали, что гистологическая структура аналь-
ного канала должна соответствовать структуре 
прямой кишки [8, 9].

Аламович с соавторами (цитата по Дюа-
мелю) исследовал иннервацию нормального 
внутреннего анального сфинктера (ВАС). Это 
исследование показывает, что сам по себе ВАС 
не имеет автономной иннервации в отличие от 
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остальной части пищеварительной трубки [10]. 
Lambrecht и Lierse у новорожденных свиней 
с AРM обнаружили, что проксимальная об-
ласть свищей при AРМ имеет характеристики 
нормального анального канала. Они считают, 
что свищ следует обозначать как эктопический 
анальный канал. Наиболее важным результатом 
была демонстрация нормального внутреннего 
сфинктера даже при высоких и средних типах 
AРМ [11]. Это противоречие можно объяснить 
только тем, что типы AРМ, которые считались 
высокими, на самом деле были низкими, т. е. 
имели анальный канал. Таким образом, гисто-
логическое исследование дистального сегмента 
кишечника, который называется свищем, или 
ректальным мешком, имеет характеристики 
анального канала.

Манометрическое исследование

У 5 детей с аноректальными пороками 
развития (высокий тип 2, средний тип 3) пред-
операционное манометрическое исследование 
ректального конца было выполнено с датчиком, 
введенным из дистальной колостомы. Это ис-
следование показало наличие ритмической 
активности у всех и снижение положительного 
рефлексивного давления при растяжении пря-
мой кишки у 4, т. е. тормозного ректоанального 
рефлекса [12], наличие которого является ха-
рактеристикой функционирующего анального 
канала. У всех детей с промежностными и 
вестибулярными свищами, когда проводилось 
манометрическое исследование, были обнару-
жено нормальное базальное давление и поло-

жительный тормозной ректоанальный рефлекс 
[13, 14, 15, 16, 17].

Таким образом, манометрические исследо-
вания доказывают наличие функционирующего 
анального канала каудальнее лобково-копчи-
ковой линии.

Рентгенологическое исследование

В первые часы жизни новорожденного 
ректальное давление ниже порогового уровня. 
Поэтому анальный канал находится в сомкну-
том состоянии, а меконий с газом находится 
в прямой кишке. Только через 30 часов после 
рождения в прямой кишке собирается достаточ-
ный объем газа и мекония, чтобы создать давле-
ние, открывающее анальный канал. Например, 
Hosokawa с соавторами при ультразвуковом 
исследовании обнаружили, что расстояние «ме-
шочек-промежность» на следующий день было 
значительно короче, чем в день рождения (P = 
0,001) [18]. Это объясняется тем, что на следу-
ющий день после рождения в прямую кишку 
прибывает дополнительное количество газа, в 
результате чего у некоторых новорожденных 
во время исследования анальный канал от-
крывается и газ приближается к анальной ямке. 
Поэтому среднестатистическое расстояние от 
кишки до анальной ямки достоверно умень-
шается.  На рисунке 1 можно увидеть важность 
времени исследования.

Рефлекторное открытие анального кана-
ла занимает несколько секунд. Затем прямая 
кишка, адаптируясь к увеличенному объему 
содержимого, расслабляется, что приводит к 

Рис. 1. Рентгенограммы новорожденного с AРМ без видимого свища. (а) Инвертограмма была сделана через 12 часов после 
рождения. Дистальный контур прямой кишки расположен на горизонтальной линии (М) между средней и дистальной третью 
седалищной кости, имеющей типичную грушевидную форму. По данным Cremin и соавторов, эта линия соответствует лобково-
копчиковой линии [6] (см. схему). (б) Через 30 часов после рождения произошло ошибочное введение контрастного вещества 
в ткань промежности (вместо прямой кишки). Анальный канал открылся, и газ виден близко к коже промежности. Ширина 
прямой кишки заметно больше, чем на рисунке 1а. Линия «М» нанесена, потому что других костных ориентиров на рентгено-
граммах нет. Таким образом, через 12 часов после рождения рентгенограмма соответствовала промежуточному типу АРМ (это 
нормальное положение прямой кишки над сокращенным анальным каналом), а через 30 часов при напряжении живота, как 

реакция на боль, анальный канал открылся, что говорит о низком типе АРМ.
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падению ректального давления. Это вызывает 
рефлекторное сокращение анального канала и 
вытеснение газа из анального канала в прямую 
кишку. В процессе увеличения объема ректаль-
ного содержимого эта ситуация повторяется не-
сколько раз [19]. Поэтому рентгенография даже 
через 30 часов после рождения не гарантирует, 
что на рентгенограмме будет зафиксировано 
открытие анального канала. Компрессия живота 
увеличивает ректальное давление и вызывает 
открытие анального канала во время рентгено-
скопии [14] (рис. 2). 

Приближение газа к промежности у бес-
покойного новорожденного – известное явле-
ние. В литературе это ошибочно объясняется 
опусканием промежности при повышении 
внутрибрюшного давления. Считается ошиб-
кой оценивать уровень АРМ по нисходящей 
промежности, так как в спокойном состоянии 
промежность возвращается на место [5, 19]. 
Как известно из физиологии, при повышении 
внутрибрюшного давления мышцы тазового дна 
не опускаются, а поднимаются [20]. Некоторые 
авторы называют это явление «хорошо опу-
щенной прямой кишкой» [21], игнорируя тот 
факт, что прямая кишка закреплена в тканях 
таза и не может двигаться. В статье Nagdeve с 
соавторами у 11 из 12 пациентов с уретральны-
ми свищами (7 бульбарных, 4 простатических) 
нижняя граница ректального газового пузыря 
была на уровне или ниже окостеневшего пятого 
крестцового позвонка [21].

Считается, что точный уровень AРМ опре-
деляется во время операции. Однако во время 
операции под наркозом ректальное давление 

снижается, поэтому анальный канал всегда 
находится в сомкнутом состоянии. Сомкнутый 
внутренний анальный сфинктер как в норме, 
так и при низкой АРМ представляет собой ка-
нал, который выглядит как свищ. Коgа с соав-
торами предложили метод измерения уретраль-
ного свища во время операции для удаления 
его без остатка [22]. Фактически они под видом 
свища удаляли внутренний анальный сфинктер. 
Однако «внутренний анальный сфинктер в на-
стоящее время считается важным фактором, 
влияющим на функцию удержания» [23]. Таким 
образом, то, что в литературе обычно называют 
хорошо опущенной прямой кишкой, является 
раскрытием анального канала. Эта картина не 
отличается от открытия анального канала во 
время дефекации у здоровых младенцев [19]. 
Отсюда следует, что у пациентов с бульбарными 
и простатическими свищами уретры, а также у 
пациентов без свищей имеется анальный канал. 
Невозможность открыть анальный канал через 
30 часов после рождения во время компрессии 
живота указывает на возможность высокой 
AРМ.

Дистальная колостограмма 
с повышенным давлением

Kraus с соавторами в статье, посвященной 
дистальной колостограмме с повышенным дав-
лением у мальчиков с АРМ, заявляют: «… в этом 
отношении чрезвычайно важно понимать, что 
нижняя часть прямой кишки (AРМ без видимых 
свищей) обычно спавшаяся из-за мышечного 
тонуса воронкообразных поперечнополосатых 
мышц, окружающих прямую кишку, в 90% слу-
чаев » [24]. Между тем из анатомии известно, 
что вокруг прямой кишки нет мышц. Мышцы 
тазового дна окружают анальный канал. В ре-
зультате их координированного сокращения 
осуществляется и задержка кала, и дефекация. 
Фактически утверждение этих авторов доказы-
вает, что по крайней мере 90% мальчиков без 
видимого свища имеют функционирующий 
анальный канал.

 Дистальная колостограмма с повышенным 
давлением характеризуется высоким неконтро-
лируемым гидродинамическим давлением, кото-
рое значительно превышает пороговое давление 
открытия анального канала во время дефекации. 
В отличие от рефлекторного открытия, которое 
обычно длится менее минуты, это давление 
приводит к механическому постоянному откры-
тию анального канала. Серьезным недостатком 
этого метода является опасность перфорации 
сигмовидной кишки. Поэтому большинство 
авторов используют дистальную колостограмму 

Рис. 2. Рентгенограммы новорожденного с АРМ без сви-
ща, выполненные в горизонтальном положении больного. К 
анальной ямочке приклеен рентгено-контрастный маркер. (а). 
В покое расстояние между прямой кишкой и маркером равно 
1.5 см. (б) При компрессии живота, в результате раскрытия 
анального канала, газ приблизился к контрастной метке. Рас-
стояние между маркером и кишкой равно 2 мм. Это толщина 
кожи и подкожной клетчатки.
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без высокого давления [25,26,27,28]. Однако 
только дистальная колостограмма с повышен-
ным давлением при рентгенографии или с ис-
пользованием КТ или МРТ показывает наличие 
анального канала (рис. 3). Флюороскопия с 
компрессией живота, в отличие от дистальной 
колостограммы с повышенным давлением, со-
вершенно безопасна и высоко информативна, но 
может применяться только у новорожденных до 
создания колостомы.

Заключение

Гистологические, манометрические и 
радиологические исследования показывают, что 
у большинства пациентов с AРМ без видимых 
свищей имеется анальный канал. Это означает, 
что у них есть ВАС, чувствительный к ректаль-
ному давлению и расположенный каудально 
по отношению к ПРМ. В ответ на давление 
в прямой кишке происходит временное рас-
слабление ВАС (ректоанальный тормозной 
рефлекс) и сокращение ПРМ, а также глубокой 
и поверхностной частей наружного анального 
сфинктера. Более высокое ректальное давление 
стимулирует рефлекс дефекации с широким 
открытием анального канала, что позволяет 
диагностировать низкий тип АРМ. 

Большинство рентгенограмм, срезов КТ и 
МРТ в опубликованных статьях были выполне-
ны при низком ректальном давлении. Поэтому 
анальный канал находился в сокращенном со-
стоянии, то есть выполнял функцию задержки 
кала. При высоком давлении в прямой кишке 
анальный канал открывается, позволяя ректаль-
ному содержимому выйти (рефлекс дефекации), 
что отражает нормальную функцию поднимаю-

Рис. 3. (а). МРТ во время дистальной колостограммы с по-
вышенным давлением у мальчика с ректо-бульбарным свищем 
(стрелка). Дистальнее лобково-копчиковой линии (л-к) виден 
широко открытый анальный канал. Его слепой конец находит-
ся на расстоянии ≈ 2-4 мм от предполагаемого места анальной 
ямки (звездочка). (б). Схема реконструкции МРТ при низком 
ректальном давлении. Анальный канал сократился. Заключе-
ние: эктопия анального канала в бульбарную часть уретры.

щих пластин (levator ani) [14]. Дистальная коло-
стограмма с повышенным давлением позволяет 
точно определить уровень дефекта, но из-за 
опасности перфорации врачи предпочитают 
не повышать ректальное давление, что резко 
снижает достоверность исследования. Во вре-
мя операции под наркозом давление в прямой 
кишке снижается, что приводит к закрытию 
(сокращению) анального канала, который вы-
глядит как узкий и длинный канал, принима-
емый за свищ. Поэтому утверждение о том, 
что оперативные данные позволяют правильно 
определить тип AРМ, является ошибочным. 

Gans с соавторами показали, что почти 
во всех случаях ВАС куда-то проникает, но не 
всегда функционирует, так как свищевое от-
верстие либо слишком узкое, либо представлено 
фиброзным канатиком [29]. Анализ литературы 
и наши собственные наблюдения показывают, 
что, если сегмент кишечника виден ниже лоб-
ково-копчиковой линии, то есть ВАС проник 
каудально к ПРМ, это означает, что он всегда 
достигает подкожно-жирового слоя напротив 
анальной ямки. Это подтверждается исследо-
ваниями дистальной колостограммы с повы-
шенным давлением [23, 30, 31].

 Чем шире полость, в которую впадает эк-
топический анальный канал, тем шире эктопи-
ческое отверстие. Поэтому вестибулярный свищ 
функционирует всегда и проявляется отхожде-
нием кала из преддверия влагалища. Диаметр 
уретры у новорожденных составляет около 1 мм 
[32]. Окружность уретры 3 мм. Свищ занимает 
только заднюю стенку. Причем он представлен 
узким и жестким кольцом. Поэтому у многих 
мальчиков свищи уретры не функционируют. 
Если к 30 часам жизни у новорожденного нет 
следов мекония в моче, а при сжатии живота 
газ попадает в анальный канал и не исчезает, а 
кишечник не уменьшается в объеме, этот случай 
следует рассматривать как АРМ без свища.

 Этот обзор литературы доказывает, что у 
большинства пациентов с AРМ без видимого 
свища имеется функционирующий анальный 
канал, сохранение которого может обеспечить 
нормальную аноректальную функцию. 
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