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Обзор посвящен редкой форме врожденных аноректальных мальформаций – «ректальному мешку». Pouch colon 
(мешковидная толстая кишка) – порок развития, при котором отсутствует анальное отверстие, отмечается значитель-
ное расширение атрезированной и гипоплазированной толстой кишки в виде сумки. Нередко толстая кишка пред-
ставлена лишь начальными отделами, а прямая кишка отсутствует. В отечественной классификации принят термин 
«ректальный мешок». Обобщены данные об эмбриологии заболевания, анатомо-гистологических особенностях стро-
ения пораженного кишечника, предложена информация по классификации порока, диагностике и вариантам хирурги-
ческого лечения. После операции по поводу ректального мешка могут развиться мальабсорбция, диарея или задержка 
стула, недержание, псеводонедержание кала, анальная недостаточность. Это объясняется укорочением гипоплази-
рованной толстой кишки и нарушением гистоархитектоники кишечной стенки. Разработаны варианты хирургического 
лечения данного порока. Осведомленность детских хирургов о данной форме порока позволит избежать интраопера-
ционных ошибок и выработать оптимальную тактику хирургической коррекции.
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Pouch colon is rare type of anorectal malformations with pouch-like dilatation of a shortened colon. Patients usually have 
only proximal segment of colon. Absence of the rectum is often, however there is term «rectal pouch» in Russian classification. 
The information in the paper dedicated embryology, histology, classification, diagnosis and treatment of patients with pouch 
colon. Some children after surgery show malabsorption, diarrhea, stool retention, fecal incontinence or pseudoincontinence. 
The paper could be useful for pediatric surgeons in prevention of intraoperative misunderstanding and creating the optimal 
surgical strategy. It could by interesting for pediatricians and family doctors for treatment patients with poor functional results 
after surgery. 
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Аноректальные мальформации (АРМ)  – врож-
денные пороки развития аноректальной об-
ласти и тазового дна [1, 2]. АРМ (устаревшее 

название «атрезия ануса и прямой кишки») – наи-
более распространенная группа врожденных ко-
лоректальных заболеваний у детей [1]. Согласно 
классификации A. Peña пороки подразделяются
на свищевые и безсвищевые, аномалии разви-
тия аноректальной области разнятся у мальчиков 
(ректальные фистулы в мочевой пузырь, уретру) и 
девочек (сообщение с влагалищем, преддверием 
влагалища) [3]. По Крикенбекской классифика-
ции мальформации делятся на две группы – часто 
встречающиеся формы и редкие/региональные 
[4, 5]. 

Среди редких пороков выделяют pouch colon – по-
рок развития, при котором анальное отверстие внутри-
утробно не закладывается, отмечается значительное 

расширение атрезированной толстой кишки в виде 
«сумки», нередко толстая кишка представлена лишь на-
чальными отделами [6, 7]. В отечественной литературе 
данную форму мальформации принято называть «рек-
тальный мешок» [1, 2], который может быть представ-
лен всей или только частью ободочной кишки, в связи 
с чем более точным названием порока развития будет 
«мешковидная толстая кишка», так как прямая кишка 
(rectum) при данном заболевании часто отсутствует. 
Нередко «ректальный мешок» свищом открывается в 
мочеполовую систему (чаще в мочевой пузырь) [6]. 

Впервые Spriggs описал данную патологию в 
1912 году, затем Trusler в 1959. В 1967 году Blunt пред-
положил, что при данной аномалии отсутствует часть 
толстой кишки. Shafie в 1971 году назвал порок разви-
тия «кистозной дилатацией толстой кишки» [8]. Другие 
обозначения мальформации  – «врожденная короткая 
кишка» или «синдром ректального мешка» [9]. 
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Целью данного обзора является обобщение инфор-
мации о редкой форме аноректального порока – «рек-
тальном мешке». 

Эпидемиология
Частота встречаемости АРМ в популяции отно-

сительно невелика. По данным мировой литерату-
ры, распространённость аноректальных пороков 1 на 
5000 новорожденных и 1 на 1500 живорожденных [1, 7, 
10]. «Ректальный мешок» редкая форма АРМ. Частота 
встречаемости в странах Европы и США на данный мо-
мент неизвестна. Зарегистрированы только единичные 
случаи [7, 8]. Патология наиболее распространена на 
западе и севере Индии (2,5–9 % от всех аноректальных 
пороков), а также в Пакистане и Непале. Индийскими 
коллегами при анализе лечения 152 пациентов в пери-
од с 1992 по 2005 год было установлено, что у мальчи-
ков врожденный порок развития встречался в семь раз 
чаще, чем у девочек [8, 11, 12]. 

Этиология и патогенез 
Патогенез АРМ до конца не изучен. На сегодняшний 

день есть две этиологические теории – гипотеза «несо-
стоявшейся миграции» и «нарушения каудальной диф-
ференцировки» [13]. Желудочно-кишечный тракт (ЖКТ) 
развивается из трех зародышевых листков: мезодер-
мы, энтодермы и эктодермы. В ходе эмбриогенеза ЖКТ 
подразделяется на три отдела  – переднюю, среднюю 
и заднюю кишки [14]. АРМ развиваются вследствие 
аномалий развития задней кишки. В настоящее время 
можно выделить два критических момента развития ки-
шечника – инвагинацию конечной энтодермы и диффе-
ренцировку мезенхимы [15]. Ведутся исследования о 
вкладе в развитие АРМ генетических мутаций, условий 
окружающей среды и тератогенных факторов [16]. АРМ 
встречаются в составе синдрома Куррарино (мутация в 
гене HLXB9), Палистера – Холла, Таунса – Брокса (му-
тация в гене Sall1). Ряд исследований позволил обнару-
жить и расшифровать гены, мутации в которых приво-
дят к развитию АРМ (WNT3A, PCSK5, TCF4, MKKS, GLI2, 
HOXD12, BMP4) и нарушению развития уроректальной 
перегородки (Shh, Gli, Bmp7, Wnt5a) [1, 4]. 

Существует множество теорий развития «ректально-
го мешка». G. A. Trusler с соавт. в 1959 году предполо-
жили, что дилатация происходит из-за внутриутробной 
обструкции кишечной трубки, так как в ходе исследова-
ния размеры дилатированной кишки не уменьшались 
после выведения стомы и купирования непроходимости 
[17]. Более логичной представляется другая теория, со-
гласно которой аномальное развитие ободочной кишки 
происходит из-за нарушения кровотока в нижней бры-
жеечной артерии [8]. R. Chadha в своих работах также 
указывал, что мезентериальная ишемия различной сте-
пени выраженности во время разделения клоаки мо-
чеполовой перегородкой может объяснить различные 
типы пороков развития дистального отдела кишечника 
[18]. X. Y. Wu предположил, что развитие «ректально-
го мешка» может быть связано с нарушением ротации 
кишки в неонатальном периоде [19]. A. K. Wakhlu и со-
авторы считали, что «ректальный мешок» представляет 
собой стадию развития клоакальной экстрофии и явля-
ется совокупностью дефектов развития спланхническо-
го слоя каудальной складки и нарушения вращения киш-
ки, вызывающего аномальный продольный рост толстой 
кишки [20]. В исследованиях последних лет были выяв-
лены мутации в генах EPB41L4A и CTC1, ответственных 
за развитие мешковидной толстой кишки [21, 22].

Таким образом, нет общепризнанной теории, объ-
ясняющей этиологию и патогенез «ректального меш-
ка». Аномалия развивается вследствие наличия на-
рушения эмбрионального развития, предпосылками к 
которому могут быть генетические мутации. 

Классификация
Существует несколько классификаций АРМ. Наибо-

лее ранняя классификация подразделяла все пороки в 
зависимости от положения толстой кишки относитель-
но мышц тазового дня. На смену данному методу раз-
деления АРМ пришла классификация Wingspread. Все 
мальформации были разделены на три группы: высо-
кие, средние и низкие, в зависимости от уровня атре-
зии толстой кишки [5]. В 1995 году A. Peña представил 
классификацию АРМ, базирующуюся на наличии и по-
ложении кишечного свища: при атрезии ануса у маль-
чиков прямая кишка может сообщаться свищом с моче-
вым пузырем, уретрой, кожей промежности; у девочек 
свищ может открываться во влагалище, преддверие 
влагалища, а также иметь единое с влагалищем и уре-
трой выходное отверстие на промежность (клоака) [3]. 
В 2005 году была утверждена последняя Крикенбекская 
классификация (Krickenbeck), она основана на разде-
лении всех АРМ на две группы – часто встречающиеся и 
редкие/региональные варианты [4, 5]. 

«Ректальный мешок»  – редкая разновидность АРМ, 
которая имеет несколько форм. В 1984 году была пред-
ложена классификация «ректального мешка» в зависи-
мости от длины оставшейся толстой кишки. Авторами 
выделено четыре формы «ректального мешка» (рис. 1). 
Для первого типа характерно отсутствие нормальной 
ободочной кишки, подвздошная кишка открывается в 
«ректальный мешок». При втором типе отмечается нор-
мальное строение слепой кишки и дистального отдела 
восходящей ободочной кишки. При третьем  – восхо-
дящая и поперечная ободочная кишки развиты удов-
летворительно, переходят в «ректальный мешок». При 
четвертом варианте мешковидно расширяется ректо-
сигмоидный отдел, тогда как остальные отделы толстой 
кишки имеют нормальное анатомическое строение [23].

Рис. 1. Классификация Narasimharao «ректального мешка»: 
CPC (congenital pouch colon) – врожденный «ректальный 

мешок»; SMA (Superior mesenteric artery) – верхняя 
брыжеечная артерия; UB (Urinary bladder) – мочевой 

пузырь; CVF (Colovesical fistula) – мочеполовой свищ [23]

В 2008 году в классификацию был добавлен пятый 
вариант. Аномалия развития представляет собой не-
сколько кишечных «мешков», между которыми нахо-
дится нормально сформированный участок ободочной 
кишки [24].
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Анатомические и гистологические особенности
Чаще всего «ректальный мешок» имеет короткую 

и плохо развитую брыжейку. Стенка мешка утолщена, 
ленты толстой кишки отсутствуют или плохо выраже-
ны, отсутствуют гаустры и жировые придатки обо-
дочной кишки [6, 8]. У половины пациентов с «рек-
тальным мешком» нет нижней брыжеечной артерии 
(чаще всего при 1 и 2 типе), а кровоснабжение осу-
ществляется ветвями верхней брыжеечной артерии 
[6]. Особую форму «ректальный мешок» приобретает 
из-за дезорганизации мышечных слоев. При гисто-
логическом исследовании мышечные волокна укоро-
чены и располагаются хаотично [8, 25]. K. Agarwal с 
соавт. при гистологическом анализе обнаружили 
воспаление слизистой оболочки толстой кишки, эк-
топию эпителия желудка и тонкой кишки, а также 
ткань поджелудочной железы в «ректальном меш-
ке». Кроме того, был обнаружен фиброз подслизи-
стой оболочки, истончение и расслоение мышечных 
слоев. Авторы указали, что возможны варианты, при 
которых имеется гиперплазия нейронов или наличие 
аномальных (гигантских) ганглиозных клеток в энте-
ральных ганглиях, а также аганглиоз [26]. P. Tyagi с 
соавт. в исследовании in vitro на участках «ректально-
го мешка» обнаружили, что мышечная ткань не про-
являет спонтанной сократительной активности, но 
отвечает на введение ацетилхолина и гистамина [27]. 
A. N. Gangopadhyay с соавт. обнаружили фиброз во 
всех мышечных слоях при окрашивании по трихрому 
Массона [28]. H. Udawat с коллегами также описыва-
ли выраженные структурные изменения мышечных 
слоев стенки кишки и поражение нервных ганглиев 
[29]. Таким образом, «ректальный мешок» – крайне 
тяжелый порок развития кишки, при котором наблю-
дается поражение всех слоев кишечной стенки. 

Диагностика
Большинство АРМ доступны для диагностики сра-

зу после рождения ввиду отсутствия ануса у ребенка в 
обычном месте. Идентификация «ректального мешка» 
до операции часто бывает затруднительной. У паци-
ентов может отмечаться значительное вздутие живота 
и напряжение передней брюшной стенки с заметным 
расширением поверхностных вен. Вздутие живота мо-
жет быть менее выражено при 3 и 4 типе «ректального 
мешка» [6]. Диагноз можно заподозрить при проведе-
нии обзорной рентгенографии брюшной полости или 
при инвертографии по Вангенстин – Какович – Райс (об-
зорная рентгенография брюшной полости в положении 
ребенка вниз головой). Классическая картина порока – 
расширенная петля кишки с одним уровнем жидкости, 
занимающая более половины живота и смещающая 
тонкую кишку в сторону (обычно вправо) [6, 22]. В насто-
ящее время инвертография крайне редко используется 
в диагностике АРМ. Ложноположительные рентгеногра-
фические признаки мешковидной толстой кишки могут 
быть в случае значительно расширенной сигмовидной 
кишки при других формах АРМ. У девочек с клоакой и 
ректо-маточным свищом может отмечаться дилата-
ция и переполнение матки меконием, что имитирует на 
рентгенограмме «ректальный мешок». Нередко имеет 
место удвоение матки и влагалища, которые могут быть 
выявлены при сонографии или магнитно-резонансной 
томографии [8, 30]. Можно сказать, что верификация 
мешковидной толстой кишки, или «ректального мешка», 
зачастую возможна лишь интраоперационно. 

Лечение
Лечение «ректального мешка» оперативное. При 

всех формах данной патологии рекомендуется при-
менять этапную хирургическую коррекцию. На первом 
этапе необходимо вывести кишечную стому. При ча-

сто встречающихся формах АРМ для выведения стомы 
целесообразно использовать первую петлю сигмо-
видной кишки, чтобы в дальнейшем было достаточно 
тканей для аноректопластики. При «ректальном меш-
ке» 2–4 типа, с учетом нарушенной анатомии, необхо-
димо наложение стомы на вышележащие отделы тол-
стой кишки, при пороке 1 типа – выведение илеостомы 
[1, 31, 32]. Вторым этапом выполняется аноректопла-
стика. Первоначально рекомендовалось экстирпи-
ровать «ректальный мешок» вне зависимости от типа 
патологии [18]. Впоследствии была предложена ор-
ганосохраняющая операция – иссечение части меш-
ка с формированием трубки (тубулярная колопласти-
ка), применимая ко всем типам «ректального мешка» 
(рис. 2). После формирования «толстой кишки» выпол-
няется классическая заднесагиттальная аноректопла-
стика – «золотой стандарт» лечения большинства ано-
ректальных пороков [6, 32, 33]. Для абдоминального 
этапа операции может быть использовано лапароско-
пическое оборудование (видеоассистенция) [1, 34].
A

Б

Рис. 2. Схема тубулярной колопластики: 
А – пунктирная линия демонстрирует линию разреза 

на толстой кишке; B – толстая кишка после 
иссечения мешка и формирования трубки. 

Сохранение максимального возможного объема толстой 
кишки, несмотря на патологическое строение ее стенки, 

важно для возможности в дальнейшем формирования 
плотного стула у ребенка и социальной адаптации [32]

Отдаленные результаты 
У пациентов с АРМ нередко даже после успешно 

выполненной операции наблюдаются функциональ-
ные нарушения ЖКТ – задержка стула, недержание 
кала, диарея [4]. При наличии pouch colon необходимо 
стремиться к максимальному сохранению тканей тол-
стой кишки во избежание развития синдрома корот-
кой кишки, для возможности реабилитации пациента 
в отдаленном периоде. A. Puri с соавт. отметили, что 
удаление «ректального мешка» крайне нежелательно. 
При ретроспективном анализе было установлено, что 
у пациентов после экстирпации «ректального мешка» 
отмечается энтеральная недостаточность, анемия, от-
ставание в физическом развитии. После выполнения 
тубулярной колопластики также могут быть функцио-
нальные нарушения – вздутие живота, эпизоды энте-
роколита, требующие проведения антибактериальной 
терапии [35, 36]. 

«Ректальный мешок» – крайне редкая патология, в 
связи с чем нет возможности провести метаанализ от-
даленных результатов лечения, учитывая отсутствие 
больших выборок пациентов. Операция в каждом от-
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дельном случае направлена на сохранение жизни, вос-
становление проходимости кишечника, возможность 
ребенку быть в дальнейшем социально адаптирован-
ным [37]. Неудовлетворительные функциональные ре-
зультаты обусловлены врожденным нарушением гисто-
анатомической структуры толстой кишки и тазового дна. 

Заключение. «Ректальный мешок»  – крайне ред-
кая врожденная патология. Низкая распространён-
ность препятствует подробному изучению этиологии 
и патогенеза заболевания. Очевидно, что «ректальный 
мешок» – полиэтиологическое заболевание. Эмбри-
ологические предпосылки развития порока дискути-
руются. Существует мнение, что «ректальный мешок» 
представляет стадию развития клоакальной экстро-
фии. Также выдвинута теория, что развитие порока 
связано с мезентериальной ишемией в ходе онтогене-
за. Обсуждается влияние генетических факторов. 

«Ректальный мешок» – патология, при которой на-
блюдается аномальное строение всех слоев кишечной 
стенки. Отличительной чертой порока является де-
зорганизация мышечных волокон. Было установлено, 
что в «ректальном мешке» может наблюдаться экто-
пия эпителия желудка и тонкой кишки, а также ткани 
поджелудочной железы. Нарушение анатомического 
строения приводит к нарушенной функции изменен-
ной толстой кишки после операции.

Диагностика порока до операции часто бывает за-
труднительной. Обзорная рентгенография брюшной 

полости (визуализация расширенной петли кишки с 
одним уровнем жидкости, занимающей более поло-
вины живота и смещающей тонкую кишку в сторону 
(обычно вправо)) может помочь в диагностике. По-
становка окончательного диагноза, верификация типа 
«ректального мешка» возможны лишь интраопераци-
онно. 

На сегодняшний день нет общепринятого хирур-
гического метода лечения пациентов с «ректальным 
мешком», каждый способ имеет свои недостатки. 
Радикальная резекция «ректального мешка» неже-
лательна, так как после оперативного вмешатель-
ства наблюдается большое количество осложнений 
(синдром короткой кишки, недержание кала). Пред-
ложена методика тубулярной колопластики, в ходе 
которой удается сохранить участок толстой кишки. 
Однако успешно выполненная операция также не га-
рантирует высокого уровня жизни пациентов из-за 
развития функциональных осложнений. Дети с «рек-
тальным мешком» после операции могут иметь сим-
птомы мальабсорбции, диарею или задержку сту-
ла, недержание кала или псеводонедержание кала, 
анальную недостаточность. В данных случаях всегда 
требуются послеоперационное обследование, оцен-
ка отдаленных результатов, разработка программы 
реабилитации для улучшения качества жизни.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.
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