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VACTERL АССОЦИАЦИЯ У НОВОРОЖДЕННОГО: 

ПОСМЕРТНАЯ КТ И МРТ ВИЗУАЛИЗАЦИЯ  

ПРИ ПАТОЛОГОАНАТОМИЧЕСКОМ ИССЛЕДОВАНИИ 

 

Туманова У.Н., Ляпин В.М., Буров А.А., Подуровская Ю.Л., Зарецкая Н.В.,   

Быченко В.Г., Козлова А.В., Щеголев А.И. 

 
роанализированы данные литературы и приведено собственное наблюдение 

новорожденного, погибшего от VACTERL ассоциация. Развитие VACTERL ас-

социации является редким, но грозным врожденным заболеванием, требую-

щим в большинстве случаев проведения неоднократных оперативных вмеша-

тельств в первые дни жизни. В представленном наблюдении новорожденному были 

проведены две операции: торако-скопическая перевязка трахео-пищеводного свища с 

наложением прямого эзофаго-эзофагоанастомоза по поводу атрезии пищевода и нало-

жение противоестественного зад-него прохода на поперечно-ободочную кишку по по-

воду атрезии ануса. Кроме того, по данным клинического обследования, посмертного 

лучевого и аутопсийного исследований были выявлены аномалии костной системы, 

сердца, сосудов, агенезия почки. Сделан вывод о целесообразности проведения по-

смертных КТ и МРТ исследований как дополнения к патологоанатомическому вскры-

тию. 
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VACTERL ASSOCIATION OF NEWBORN:  

POSTMORTEM CT AND MRI IMAGING FOR AUTOPSY 

 

Tumanova U.N., Lyapin V.M., Burov A.A., Podurovskaya Yu. L., Zaretskaya N.V.,  

Bychenko V.G., Kozlova A.V., Shchegolev A.I.  
 

he literature data and own observation of the newborn, who died from VACTERL 

association, is presented and analyzed. The development of VACTERL association is 

a rare but menacing congenital disease, which requires repeated surgical interven-

tions at the first days of life in most cases. In the presented observation of the newborn two 

operations during the life were carried out: thoracoscopic ligation tracheoesophageal fistula 

with the imposition of direct oesophago-oesophageal anastomosis because of esophageal 

atresia and imposition of unnatural anus in the transverse colon because of anal аtresia. 

According to comprehensive intravital clinical examination, postmortem radiological and au-

topsy studies anomalies of the skeletal system, heart, blood vessels, agenesis of the kidney 

were detected. It is concluded that it is expedient to carry out post-mortem CT and MRI ex-

amination in addition to the autopsy.   
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рожденные аномалии развития (Q00-

Q99 МКБ-10) занимают второе месте 

среди причин перинатальной гибели 

[1, 2]. При этом введение в 2012 году новых ме-

дицинских критериев рождения (срок гестации 

22 недели и более, масса тела при рождении 

500 г. и более) привело к увеличению как абсо-

лютного, так и относительного количества 

мертворожденных и новорожденных, умерших 

в раннем неонатальном периоде от врожденных 

аномалий развития [3]. 

В целом по Российской Федерации, со-

гласно данным Росстата за 2015 год, врож-

денные пороки развития составляли 4,8 % у 

мертворожденных и 16,6 % при ранней нео-

натальной смерти. Наиболее высокий удельный 

вес (42,9 % среди всех аномалий развитий как 

первоначальных причин перинатальной смерти) 

представляет группа так называемых «Других 

врожденных аномалий, не классифицирован-

ных в других рубриках», ведущую роль в кото-

рой занимают «Множественные врожденные 

аномалии» (Q89.7 МКБ-10), включающие в себя 

как относительно частые синдромы, так и ор-

фанные заболевания. Наряду с этим в МКБ-10 

выделена отдельная группа «Других уточненных 

синдромов врожденных аномалий, затрагива-

ющих несколько систем», включающая в себя в 

том числе рубрику «Синдромы врожденных 

аномалий, вовлекающих преимущественно ко-

нечности» (Q87.2 МКБ-10). В последнюю группу 

входит и достаточно редкий синдром VATER. 

Действительно, частота синдрома VATER, 

обозначаемого в настоящее время как ассоциа-

ция VACTERL, колеблется от 1 на 10000 до 1 на 

40000 живых новорожденных [4, 5]. Ассоциа-

ция VACTERL представляет собой сочетание 

нескольких врожденных аномалий, первая бук-

ва которых и образует название данной ассо-

циации: аномалии позвоночника (Vertebral 

anomalies), атрезию ануса (Anal аtresia), пороки 

сердца (Cardiovascular anomalies), трахео-

пищеводный свищ (Tracheo-Esophageal fistula), 

аномалии почек (Renal defects) и конечностей 

(Limb defects). Некоторые авторы выделяют 

также верхнюю и нижнюю подгруппы 

VACTERL/VATER аномалий в зависимости от 

наличия пороков развития сердца и мочевыде-

лительной системы соответственно [6]. 

Считается, что для постановки диагноза 

VACTERL ассоциации достаточно выявления 

трех из вышеперечисленных аномалий разви-

тия. Хотя в ряде наблюдений помимо основных 

пороков могут иметься и другие аномалии раз-

вития, в частности головного мозга и/или лег-

ких. В таких случаях говорят о не VACTERL ас-

социации. Обязательным условием верифика-

ции диагноза считается отсутствие клиниче-

ских или генетических данных в пользу другого 

заболевания [4, 7].  

Верификация конкретных видов анома-

лий, входящих в ассоциацию VACTERL, с опре-

делением наиболее тяжелых, требующих перво-

очередного оперативного лечения, является до-

статочно тяжелой клинической задачей.  

Основным методом диагностики VACTERL 

ассоциации у плода (на дородовом этапе) явля-

ется ультразвуковое исследование (УЗИ) бере-

менной и плода [8]. После рождения использует-

ся весь арсенал клинико-лабораторных и луче-

вых методов исследования [7]. В случае леталь-

ного исхода перспективным методом, повыша-

ющим эффективность традиционного патолого-

анатомического вскрытия тела новорожденно-

го, является посмертная визуализация органов 

и тканей посредством компьютерной и магнит-

но-резонансной томографии [9-11]. 

Приводим собственное наблюдение. 

Беременная Г., 36 лет, поступила в Центр 

по экстренным показаниям для родораз-

решения. Из анамнеза: в 1984-1988 гг. пере-

несла 8 реконструктивных операций на левой 

кисти по поводу брахиодактилии и синдакти-

лии. Первая беременность в 2003 году за-

кончилась своевременными родами здорового 

мальчика массой 3600 г, вторая беременность в 

2007 году – неразвивающаяся в 5-6 недель 

(проведено выскабливание полости матки), тре-

тья – настоящая наступила самостоятельно. В I 

триместре – стационарное лечение по поводу 

рвоты беременных. При пренатальном скри-

нинге патологии не выявлено. Во II триместре в 

14 - 16 недель – острое респираторное заболева- 

В 
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ние, лечилась самостоятельно. В 20 недель в 

женской консультации при плановом УЗИ вы-

явлена агенезия левой почки. В III триместре (в 

30 недель) в Центре при УЗИ выявлены агене-

зия левой почки, дефект межжелудочковой пе-

регородки, коарктация аорты, единственная 

артерия пуповины, а также нельзя исключить 

атрезию ануса и открытый атрио-

вентрикулярный канал. На перинатальном кон-

силиуме сделано заключение: беременность 33-

34 недели, врожденные пороки развития плода 

(агенезия левой почки, атрезия ануса, коаркта-

ция аорты, дефект межжелудочковой перего-

родки).  

При поступлении отмечается подтекание 

околоплодных вод. Через 3 часа 50 минут после 

поступления, при сроке беременности 40 недель 

2 дня, произошли своевременные физиологиче-

ские роды в головном предлежании. Родился 

живой мальчик массой 3160 г, длиной 51 см, с 

оценкой по шкале Апгар 5/7 баллов. Состояние 

ребенка при рождении тяжелое за счет дыха-

тельных нарушений. В родильном зале произве-

дена санация рото- и носоглотки, интубация 

трахеи и искусственная вентиляция легких со 

2-ой минуты, при введении желудочного зонда 

последний упирается и «пружинит» на 14 см. 

Отмечается атрезия ануса.   

Переведен в отделение реанимации ново-

рожденных, где начата инфузионная, дез-

интоксикационная, обезболивающая, седатив-

ная, антибактериальная, кардиотоническая, 

гемостатическая терапия. Через 7 ч. 5 мин. по-

сле рождения произведены две операции: пер-

вая операция – диагностическая торакоскопия; 

торакоскопическая перевязка трахео-

пищеводного свища, наложение прямого эзо-

фаго-эзофагоанастомоза; дренирование пра-

вой плевральной полости по поводу атрезия 

пищевода с трахеопищеводным свищом; вторая 

операция – наложение противоестественного 

заднего прохода на поперечно-ободочную киш-

ку по поводу атрезии ануса. При кариологиче-

ском исследовании по клеткам периферической 

крови установлен нормальный мужской карио-

тип. 

С первых часов после операции возникали 

эпизоды бронхообструкции сопровож-

дающиеся десатурацией на фоне проведения 

искусственной вентиляции легких. Сохра-

нялась тенденция к гипотонии, по поводу чего 

проводилась кардиотоническая терапия. Про-

водились интенсивная терапия, антибактери-

альная терапия, парентеральное питание. В 

процессе лечения отмечались гипотония, бра-

дикардия, гипоксемия, ацидоз, олигоурия, и на 

16 сутки жизни констатирована биологическая 

смерть.  

Через 10 часов после смерти до аутопсии 

было проведено комплексное лучевое ис-

следование мертворожденного. Магнитно-

резонансное исследование (МРТ) выполнено на 

аппарате 3Т Siemens Magnetom Verio 

3(Германия) в стандартных сериях Т1 и Т2 ре-

жимов сканирования. Использованы следую-

щие настройки аппарата: FoV(mm)=300, 

FA(°)180. Для Т1 режима:  Sl. Thickness (mm) = 

0,9, TR (msec) = 1900, TE (msec) = 2,2, AT (min) = 

06,11; для Т2: 1, 3200, 410, 05,06 соответствен-

но. Анализ данных и трехмерная обработка 

МРТ-изображений выполнены с использованием 

специализированного программного обеспече-

ния Myrian Expert, Intrasense, Франция (офици-

альный представитель в России компания ООО 

«Мед-рей» www.med-ray.ru).  

При посмертной МРТ тело правильной 

формы, мышечный слой выражен умеренно в 

соответствии с гестационным сроком. Отмеча-

ется отечность подкожно-жировой клетчатки. 

Пупочное кольцо расположено по белой линии 

живота в проекции средне-нижней поперечной 

линии. Визуализируется наличие полового чле-

на. На передней поверхности в проекции сред-

него отдела брюшной полости слева визуализи-

руется наличие послеоперационной повязки с 

наличием выходного отверстия кишки на пе-

реднюю брюшную стенку. Отмечается наличие 

мочевого катетера, установленного в мочевой 

пузырь, интубационной трубки, нижний конец 

которой визуализируется в проекции би-

фуркации трахеи, и назогастрального зонда с 

внутренним концом в проекции желудка.  

Топография органов грудной полости не 

изменена. Корни обоих легких расширены, не-

структурны. Границы плевральных синусов 

четкие. Отмечается небольшое количество жид-

кости в правой и левой плевральных полостях. 

Легочные поля имеют неоднородную интенсив-

ность сигнала: левое – полностью на всем про-

тяжении, правое – преимущественно в задне-

нижних отделах (Рис. 1). Рассчитанные показа-

тели воздушности составили 2,1 в правом и 2,4 

в левом легком [12]. Отмечается наличие правой 

и левой плечеголовных вен, впадающих в пра-

вое предсердие, и соответственно отсутствие 

верхней полой вены (Рис. 2). Отмечается нали-

чие 4-х пузырьков газа диаметром 2,5-3,5 мм в 

проекции сосудов миокарда правого предсер-

дия и один размером 2,5 мм - правого желу-

дочка (Рис. 3), а также в просвете луковицы 

аорты (bulbus aortae) - диаметром 6,5 мм (Рис. 

5). Диаметр восходящей части аорты – 5,6 мм, 

дуги аорты – 5,0 мм, перешейка аорты - 2,7 мм, 

нисходящей части аорты - 5,0 мм (Рис. 4). Нис-

ходящий отдел ободочной и сигмовидная киш-

ка расширены, заполнены кишечным содержи-

мым. Прямая кишка также заполнена кишеч-

ным содержимым, выходной ее отдел отсут-

ствует (Рис. 5). Визуализируется противоесте-

ственный  задний  проход, открывающийся на-  
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Рис. 1 (Fig. 1) 

 

Рис. 2 (Fig. 2) 

Рис. 1. МР-томограмма тела умершего ново-

рожденного, Т2-взвешенное изображение, 

фронтальная проекция. 

Признаки двусторонней очаговой пневмонии, агене-

зия левой почки, викарное увеличение правой почки, 

отек головного мозга, двусторонний гидроторакс. 

Fig. 1.   Postmortem MR imaging. Body of newborn. 

T2-weighted image, frontal section. 

Signs of a bilateral focal pneumonia, agenesis of the left 
kidney, vicarious increase of the right kidney, cerebral 
edema and bilateral hydrothorax. 

Рис.2. МР-томограмма органов грудной поло-

сти умершего новорожденного, Т2-

взвешенное изображение, фронтальная про-

екция. 

Наличие правой и левой плечеголовных вен, от-

дельно впадающих в правое предсердие. 

Fig. 2.   Postmortem MR imaging. Thoracic cavity 

organs of the newborn. T2-weighted image, 

frontal section.  

The presence of right and left brachiocephalic veins 
separately draining into the right atrium. 

 

Рис. 3 (Fig. 3) 

 

Рис. 4 (Fig. 4) 

Рис. 3.  МР-томограмма органов грудной поло-

сти умершего новорожденного, Т1-взвешенное 

изображение, аксиальная проекция. 

Наличие пузырьков газа в просвете сосудов миокарда 

правого предсердия и правого желудочка. 

Fig. 3.  Postmortem MR imaging. Thoracic cavity or-

gans of the newborn. T1-weighted image, axial sec-

tion.  

The presence of gas bubbles in the lumen of the vessels 

of the right atrium and right ventricle. 

Рис. 4. МР-томограмма органов грудной по-

лости умершего новорожденного, Т1-

взвешенное изображение, сагиттальная про-

екция. 

Гипоплазия перешейка аорты. 

Fig. 4.  Postmortem MR imaging. Thoracic cavity 

organs of the newborn. T1-weighted image, sag-

ittal section. 

Hypoplasia of the aortic isthmus.  
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Рис. 5 (Fig. 5) 

 

Рис. 6 (Fig. 6) 

Рис. 5. МРТ тела умершего новорожденного, Т1-

взвешенное изображение, сагиттальная проек-

ция. 

Наличие газа в просвете восходящей части аорты. 

Атрезия ануса. 

Fig. 5.    Postmortem MR imaging. Body of newborn. 

T1-weighted image, sagittal section.   

The presence of air in the lumen of ascending part of the 
aorta. Atresia of the anus.  

Рис. 6. МР-томограмма органов брюшной по-

лости умершего новорожденного, Т2-

взвешенное изображение, сагиттальная про-

екция. 

Наличие искусственно сформированного противо-

естественного заднего прохода, открывающегося на 

переднюю брюшную стенку, гидроперитонеум. 

Fig. 6. Postmortem MR imaging. Abdominal or-

gans of the newborn, T2-weighted image, sagittal 

section.  

The presence of the artificially created unnatural 
anus, opening on the anterior abdominal wall, hy-
droperitoneum. 

 

Рис. 7 (Fig. 7) 

Рис. 7.  КТ тела умершего новорожденного. 

Трехмерная реконструкция (3D). 

Наличие послеоперационной повязки на передней 

поверхности брюшной стенки слева, визуализация 

постановки эндотрахеальной трубки, мочевого ка-

тетера, назогастрального зонда, а также сосудисто-

го катетера в бедренную вену. 

Fig. 7.  Postmortem CT imaging of the newborn. 

Volumetric reconstruction (3D). 

The presence of postoperative bandage on the anterior 
surface of the abdominal wall on the left, visualization 

of the setting of the endotracheal tube, urinary cathe-
ter, nasogastric tube and vascular catheter into the 
femoral vein. 
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левой половине передней брюшной стенки (Рис. 

6). Отмечается наличие свободной жидкости в 

брюшной полости. Правая почка размерами 

64х33х20 мм расположена в типичном месте. 

Левая почка отсутствует (Рис. 1). Головной мозг 

сформирован правильно. Граница между серым 

и белым веществом мозга несколько сглажена, 

признаки отека ткани мозга и мягких мозговых 

оболочек. 

Заключение: Гипоплазия перешейка аор-

ты. Отсутствие верхней полой вены при нали-

чии правой и левой плечеголовных вен, впада-

ющих в правое предсердие. Атрезия ануса, про-

тивоестественный задний проход. Агенезия ле-

вой почки, викарное увеличение правой почки. 

Двусторонняя очаговая пневмония. Отек мозга 

и мягких мозговых оболочек. Анасарка, двусто-

ронний гидроторакс, асцит.  

Компьютерная томография (КТ) тела 

умершего новорожденного была выполнена на 

аппарате Toshiba Aquilion ONE 640 с примене-

нием контрастирования сосудов: программный 

пакет Pediatric 0,5 по протоколу исследования 

Abdomen Baby (параметры: collimation 0,5х80 

mm, Increment 0,5 mm, Rotation time 0,5 sec, 

FOV 300 mm, ST 0,5 mm, 80 kv). После проведе-

ния бесконтрастного исследования было произ-

ведено введение 20 мл 76%-ого раствора уро-

графина через сосудистый катетер, установ-

ленный через левую бедренную вену в нижнюю 

полую вену, в положении тела – лежа на спине. 

Препарат вводился вручную при помощи 20 мл 

шприца со средней скоростью. Анализ данных 

и трехмерная обработка КТ-изображений вы-

полнены с с использованием специа-

лизированного программного обеспечения 

Myrian Expert, Intrasense, Франция (официаль-

ный представитель в России компания ООО 

«Мед-рей» www.med-ray.ru). 

При посмертном КТ исследовании тело 

правильной формы, подкожно-жировой и мы-

шечный слои выражены умеренно в соответ-

ствии с гестационным сроком. Пупочное кольцо 

расположено центрально по белой линии живо-

та в проекции средне-нижней поперечной ли-

нии. Визуализируется наличие полового члена и 

мошонки. На передней поверхности слева, в 

проекции среднего отдела брюшной стенки ви-

зуализируется наличие послеоперационной по-

вязки с наличием выходного отверстия кишки 

на переднюю брюшную стенку (Рис. 7). Моче-

вой катетер локализуется в мочевом пузыре, 

нижний конец интубационной трубки визуали-

зируется в проекции бифуркации трахеи и 

нижний конец назогастрального зонда – в сред-

ней трети желудка (Рис. 8). Определяется также 

сосудистый катетер, установленный по внут-

ренней боковой поверхности верхней трети ле-

вого бедра в левую бедренную вену и продол-

жающийся в нижнюю полую вену.  

При анализе костной системы с использо-

ванием трехмерных реконструкций выявлены 

наличие дополнительного правого шейного реб-

ра 7-го шейного позвонка, сращение задних от-

резков левых ребер I-II и III-V, гипоплазия 12 

левого ребра (Рис. 9), деформация тел С7 и Th 

1-5 позвонков. Костная система в области пояса 

верхних и нижних конечностей без особенно-

стей. Длина правой локтевой кости 90 мм, ле-

вой – 95 мм, длина правой лучевой кости 84 

мм, левой – 82 мм.  

Топография органов грудной полости не 

изменена. Корни обоих легких расширены, не-

структурны. Границы плевральных синусов 

четкие, несколько затенены с обеих сторон. Ле-

гочные поля неоднородно затенены: левое – 

полностью на всем протяжении, правое – пре-

имущественно в задненижних отделах. Топо-

графия сердца без особенностей, отмечается 

наличие 4-х пузырьков газа диаметром 2,5-3,5 

мм в проекции правого предсердия и один раз-

мером 2,5 мм в правом желудочке. В просвете 

желудка и петлях тонкой кишки левой полови-

ны брюшной полости отмечается наличие рент-

геноконтрастного вещества. Визуализируется 

противоестественный задний проход, откры-

вающийся на левой половине передней брюш-

ной стенки. Правая почка размерами 64х33х20 

мм расположена в типичном месте. Левая поч-

ка отсутствует.  

При КТ после введения контрастного пре-

парата наблюдается четкая визуализация ве-

нозных сосудов таза и брюшной полости, вклю-

чая их внутриорганные притоки (рис. 10). В 

грудной полости визуализируется контрастиро-

ванное правое предсердие и частично контра-

стированное левое предсердие с впадающими в 

него устьями легочных вен. Отмечается наличие 

правой и левой брахиоцефальных вен, впада-

ющих самостоятельно в правое предсердие, при 

отсутствии верхней полой вены. Также визуа-

лизируются правые и левые внутренние и 

наружные яремные вены, подключичные вены 

и впадающая в них сеть сосудов меньшего 

диаметра в области шеи и основания черепа 

(Рис. 11). В полости черепа контрастный препа-

рат заполняет поперечный затылочный синус, 

часть прямого и задненижнюю часть сагит-

тального синуса. В области малого родничка 

наблюдается теменная эмиссарная вена диа-

метром 4,5 мм, вышедшая из полости черепа, 

соединяющая сагиттальный синус и выражен-

ную древовидную сеть подкожных вен темен-

ной области размером 61х72 мм (Рис. 12).  

Заключение: Двусторонняя очаговая 

пневмония. Небольшое количество плевраль-

ной жидкости с обеих сторон. Агенезия левой 

почки, викарное увеличение правой почки. 

Наличие дополнительного правого шейного реб-

ра 7-го шейного позвонка, сращение задних от- 
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Рис. 8 а (Fig. 8 а) 

 

Рис. 8 б (Fig. 8 в) 

Рис. 8.  КТ тела умершего новорожденного, фронтальная реконструкция (а) и трехмерная (3D) 

реконструкция тела умершего новорожденного (б). 

Оценка хода и локализации внутреннего конца эндотрахеальной трубки, мочевого катетера, назогастрально-

го зонда и сосудистого катетера в бедренной вене. 

Fig. 8. Postmortem CT imaging. Body of newborn, frontal section (a) and its volumetric reconstruction (б).  

Showing the course and localization of the inner end of the endotracheal tube, urinary catheter, nasogastric tube 
and vascular catheter in the femoral vein. 

 

Рис. 9 (Fig. 9) 

Рис. 9. КТ грудной клетки умершего новорож-

денного. Трехмерная (3D) реконструкция.  

Наличие дополнительного правого шейного ребра 7-

го шейного позвонка, сращение задних отрезков ле-

вых ребер I-II и III-V, гипоплазия 12 левого ребра. 

Fig. 9.  Postmortem CT imaging of the newborn's rib 

cage. Volumetric reconstruction (3D).  

The presence of the additional right cervical rib of the 

7th cervical vertebra, fusion of the posterior segments 

of the left ribs I-II and III-V, hypoplasia of the 12 left 

rib. 
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Рис. 10 а (Fig. 10 а) 

 

Рис. 10 б (Fig. 10 в) 

Рис.10.   Посмертная КТ с контрастным усилением. 

Топографическая трехмерная (3D) реконструкция КТ-томограмм тела умершего новорожденного (а) и трех-

мерная (3D) реконструкция комплекса контрастированных венозных сосудов (б). 

Fig. 10.  Postmortem CT with contrast enhancement.  

Topographical volumetric reconstruction (3D) of the postmortem CT imaging of the newborn's body (a) and volu-
metric reconstruction of a complex of contrasted venous vessels (b). 

 

Рис. 11 а (Fig. 11 а) 

 

Рис. 11 б (Fig. 11 в) 

Рис. 11.  Посмертная КТ с контрастным усилением. а - вид спереди, б - вид сзади. 

Трехмерная (3D) реконструкция комплекса контрастированных сосудов грудной полости и области шеи 

умершего новорожденного. Отсутствие верхней полой вены, но наличие правой и левой плечеголовных вен, 

впадающих самостоятельно в правое предсердие.  

Fig. 11.  Postmortem CT with contrast enhancement. а - front view, b - rear view. 

Volumetric reconstruction of the complex of contrasted vessels of the thoracic cavity and the neck area of the de-

ceased newborn. The absence of the vena cava superior, but the presence of the right and left brachiocephalic 

veins, which separately draining into the right atrium.  
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Рис. 12 а (Fig. 12 а) 

 

Рис. 12 б (Fig. 12 b) 

 

Рис. 12 в (Fig. 12 c) 

 

Рис. 12 г (Fig. 12 d) 

Рис. 12.    Посмертная КТ с контрастным усилением. 

КТ-томограмма (а) и трехмерные (3D) реконструкции головы умершего новорожденного (б, в, г). 

а - сагиттальная реконструкция. Наличие контрастного усиления задней части поперечного затылочного си-

нуса и задненижней части сагиттального синуса. Визуализация расширенной теменной эмиссарной вены в 

подкожной жировой клетчатке затылочно-теменной области головы, соединенной с сетью подкожных вен те-

менной области. 

б - трехмерная реконструкция комплекса контрастированных венозных сосудов и синусов в полости черепа 

умершего новорожденного. Обработка КТ данных с возможностью удаления костной ткани с изображений. 

Визуализация контрастированного поперечного затылочного синуса, части прямого и задненижней части са-

гиттального синуса, расширенной теменной эмиссарной вены и древовидной сети подкожных вен теменной 

области. 

в, г - трехмерная топографическая реконструкция черепа и комплекса контрастированных венозных сосудов 
и синусов в полости черепа умершего новорожденного. 

Fig. 12.   Postmortem CT with contrast enhancement. 

CT imaging of the deceased newborn's head (а) and volumetric reconstruction (3D) of this CT imaging (б, в, г). 

а - sagittal reconstruction. The presence of contrast enhancement of the posterior part of the transverse occipital 
sinus and the posterior part of the sagittal sinus. Visualization of the enlarged parietal emissary vein in the subcu-

taneous adipose tissue of the occipital-parietal region of the head, which connected with a network of the subcuta-
neous veins of the parietal region.  

b - volumetric reconstruction of the complex of contrasted vessels and sinuses of the cranial cavity of the deceased 
newborn. Software processing of the tomograms - removal of bone tissue from the image. Visualization of the con-
trasted transverse occipital sinus, part of the straight and posterior part of the sagittal sinus, part of the straight 
and posterior part of the sagittal sinus, enlarged parietal emissary vein and the tree-like network of the subcutane-
ous veins of the parietal region. 

c, d - topographical volumetric reconstruction (3D) of the cranium and complex of contrasted vessels and sinuses of 
the cranial cavity of the deceased newborn. 
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резков левых ребер I-II и III-V, гипоплазия 12 

левого ребра (15 мм), деформация тел С7 и Th 

1-5 позвонков. Наличие пузырьков газа в серд-

це. Отсутствие верхней полой вены, но наличие 

правой и левой плечеголовных вен, впадающих 

самостоятельно в правое предсердие. Ангио-

дисплазия в затылочно-теменной подкожной 

области головы. 

На патологоанатомическое исследование 

было доставлено тело умершего ново-

рожденного мужского пола пропорционального 

телосложения (Рис. 13 а). Масса тела - 5600 г, 

длина тела – 56 см, теменно-копчиковый раз-

мер – 30 см, длина правой и левой стопы 6,7 см 

(норма для 39 недель, масса - 2789±520 г, длина 

тела – 46,7±4,4 см, теменно-копчиковый размер 

– 34,3± 1,9 см, длина стопы – 7,5±0,5 см). 

Окружность головы – 38  см окружность груди – 

44 см. Выраженные отеки по всему телу. В ро-

товой и носовой полости ПВХ трубки, прикреп-

лѐнные к коже лейкопластырем. На передней 

брюшной стенке, в проекции  верхнего этажа 

брюшной полости, по среднеключичной линии 

выведена колостома. В бедренную вену в верх-

ней трети левого бедра введен периферический 

венозный катетер, подшитый к коже. Справа в 

третьем межреберье по передней подмышечной 

линии, в пятом межреберье по средней подмы-

шечной линии, в пятом межреберье по зад-ней 

подмышечной линии послеоперационные швы 

на раны от введения троакара. В мочеиспуска-

тельном канале мочевой катетер. Кожные по-

кровы желтовато-синюшного цвета, влажные. 

Видимые слизистые оболочки синюшного цве-

та, влажные. Подкожно-жировая клетчатка на 

груди 1,4 см на животе – 1,0 см, отечная. 

Мышцы развиты умерен-но. Анус отсутствует 

(Рис. 13 б). Пупочное кольцо располагается на 

границе средней и нижней трети брюшной 

стенки. Пуповинный остаток в пределах пупоч-

ного кольца обработан раствором бриллианто-

вой зелени. 

Кости черепа целы. Большой родничок 

размерами 2,8х2 см. Головной мозг массой  380 

г (норма 337±91 г). Твѐрдая мозговая оболочка 

светло серого цвета, блестящая. Мягкая мозго-

вая оболочка блестящая, полнокровная, с при-

знаками отѐка. Большие полушария сформиро-

ваны, симметричные. Извилины уплощены, бо-

розды сглажены. Головной мозг на разрезе мяг-

кой консистенции, бледно-розового цвета, гра-

ница белого и серого вещества слабо выражена. 

Вещество мозга отечное, при разрезе нож при-

липает к поверхности разреза. Полость правого 

и левого  бокового  желудочков незначительно  

расширены, их эпендима блестящая, светло-

серого цвета. Сосудистые сплетения боковых 

желудочков головного мозга полнокровные. 

Мозжечок: полушария симметричные. На раз-

резе полушарий мозжечка граница белого и се-

рого вещества слабо выражена, вещество моз-

жечка светло-розового цвета, мягкой конси-

стенции. Спинной мозг в виде тяжа, дряблой 

консистенции, белесовато-серого цвета. Органы 

грудной полости расположены правильно. В 

правой  и левой плевральной полости  по 10 мл 

прозрачной геморрагической жидкости. На 

плевре множественные точечные кровоизлия-

ния. Перикард серо-розового цвета, бле-

стящий, в полости его около 1 мл прозрачной, 

светло-жѐлтой  жидкости. Сердце шаровидной 

формы, размерами 3,8х3,5х2,4 см, массой 

23,33 г (норма 19,1 ±2,8 г). На разрезе правое 

предсердие сформировано, верхняя и нижняя 

полые вены проходимы, овальное окно открыто, 

ямка овального окна диаметром 1,5 см, диа-

метр овального окна 0,5 см, правый атриовен-

трикулярный клапан сформирован, створки 

клапана тонкие, гладкие, блестящие, сосочко-

вые мышцы сформированы. Периметр правого 

атриовентрикулярного отверстия 4,7 см. Левый 

атриовентрикулярный клапан (митральный) 

сформирован, створки тонкие, гладкие, бле-

стящие, хордальные нити тонкие, сосочковые 

мышцы сформированы. Периметр митрального 

клапана 4,5 см. В межжелудочковой перегород-

ке в мембранозной части  дефект вытянутой  

формы, размером 0,5х0,3 см (рис. 13б). Полу-

лунные клапаны аорты сформированы, тонкие, 

гладкие, блестящие. Венечные артерии диа-

метром до 0.2 см. Интима крупных кровенос-

ных сосудов светло-жѐлтого цвета, блестя-щая. 

Толщина стенки левого желудочка 0,7 см, пра-

вого желудочка 0,6 см. Полости право-го и ле-

вого желудочков  умеренно расширены, в поло-

стях сердца и крупных сосудов не-большое ко-

личество жидкой темно-красной крови. Пери-

метр легочной артерии над клапанами 2,2 см, 

периметр аорты над клапанами 1,9 см, пери-

метр грудной части аорты - 1,8 см, перешеек – 

1,1 см. Верхние дыхательные пути проходимы. 

Левое лѐгкое разделено на верхнюю и нижнюю 

доли поперечной бороздой, на разрезе серо-

красного цвета с темно-красными очагами 

диаметром до 1,5 см во всех сегментах, при 

надавливании с поверхности разреза выделяет-

ся жидкая кровь в небольшом количестве. Под 

висцеральной плеврой множественные точеч-

ные и очаговые кровоизлияния размером до 0.4 

см. Правое лег-кое разделено на верхнюю, 

среднюю и нижнюю доли. Висцеральная плевра 

светло-серого цвета, с точечными и очаговыми  

кровоизлияниями диаметром до 0,4 см.  На 

разрезе правое легкое мягкой консистенции, на 

серо-красном фоне отмечаются темно-красного 

цвета очаги. Правое лѐгкое массой 64,2 г, левое 

лѐгкое – 51,2 г, общей массой 104,52 г (норма 

42,6 ±14,9 г). При проведении водной пробы 

кусочки ткани правого и левого лѐгкого тонут в 

воде.  Слизистая  оболочка глотки серо-розового  
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Рис. 13 а (Fig. 13 а) 

 

Рис. 13 б (Fig. 13 b) 

 

Рис. 13 в (Fig. 13 c) 

 

Рис. 13 г (Fig. 13 d) 

Рис. 13.     Фотографии. 

Макроскопические (а, б, в) и гистологические (г) характеристики тела умершего новорожденного. 

а – внешний вид,  

б – атрезия ануса,  

в – дефект межжелудочковой перегородки,  

г – признаки очаговой пневмонии, окраска гематоксилином и эозином, ув. 200.   

Fig. 13.    Photos. 

Macroscopic (а, б, в) and histological (г) characteristics of the body of the deceased newborn. 

a – appearance of the body,  

b – atresia of the anus,  

c – defect of interventricular septum,  

d – signs of focal pneumonia, coloring with hematoxylin and eosin, ×200. 
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цвета, блестящая. Пищевод свободен, слизистая 

оболочка продольно складчатая, серовато-

синюшного цвета, блестящая. Слизистая обо-

лочка желудка складчатая, серовато-розового 

цвета, блестящая, с точечными кровоизлияния-

ми. Слизистая оболочка толстой кишки серо-

зеленоватого цвета, блестящая, складчатость 

сглажена. Печень массой  133,53  г (норма 

121,5±34,7 г), размерами 12х6,5х6,3х2,7 см. 

Капсула печени гладкая, блестящая. На разрезе 

ткань печени желтовато-коричневого цвета, на 

ощупь мягко-эластичной консистенции. Подже-

лудочная железа на разрезе дольчатого строе-

ния, розово-серого цвета, массой 7,06 г (норма 

3,3х0,5 г), размерами 7,0х2,8х2,5 см. Левая 

почка отсутствует. Правая почка бобовидной 

формы, размерами: 6,7х3,5х 2,9 см, массой 

28,16 г. (норма для обеих почек 26,1±4,9 г). 

Капсула гладкая, блестящая, сероватого цвета, 

снимается легко. Поверхность почки дольчатая, 

синюшно-красного цвета. На разрезе граница 

коркового и мозгового слоя четкая, корковый 

слой серо-розового цвета, мозговой слой темно-

красного цвета, блестящий. Почечные лоханки 

и чашечки не расширены. Правый мочеточни-

ки не расширен, пропускает пуговчатый зонд, 

диаметр - 0,3 см, слизистая оболочка серовато-

го цвета, блестящая. Селезенка массой 12 г 

(норма 10,1±3,5 г), размерами 4х2,8х1,3см, 

мягкой консистенции, поверхность гладкая. На 

разрезе темно-красного цвета, соскоб скудный. 

Костный мозг трубчатых и плоских костей серо-

розового цвета. Костная система: С7 шейное 

правое ребро, сращение задних отрезков левых 

ребер I-II и III-V, 12 левое ребро длиной 15 мм. 

Железы внутренней секреции: Тимус на разрезе 

серо-розового цвета, мягкой консистенции, 

мас-сой 2,54 г (норма 9.4±2.5 г). Надпочечники 

левый – 2,57 г, правый –2,38 г, общей массой – 

7,4 г (норма 7,4±2,5 г). Надпочечники треуголь-

ной формы, на разрезе слои слабо диф-

ференцированы, ткань дряблой консистенции, 

серо-коричневого цвета.   

При морфологическом исследовании по-

следа плацента массой 414 г (менее 10 перцен-

тилей, малая для гестационного срока), разме-

ром -19х16х2 см, неправильной формы. Плод-

ная поверхность блестящая синюшно-

розоватого цвета с желтоватыми пятнами. Ма-

теринская поверхность блестящая буро-

красноватого цвета. Пуповина длиной 52 см, 

диаметром 0,9 см, с эксцентричным прикреп-

лением в 5 см от края, индекс извитости пу-

повины - 0,32, содержит три сосуда. Плодные 

оболочки серовато-розового цвета блестящие.  

При гистологическом исследовании отме-

чаются признаки периваскулярного и пе-

рицеллюлярного отѐка головного мозга с очага-

ми лейкомаляции в субэпендимальной зоне. В 

лѐгких признаки поздней саккулярной стадии 

развития респираторной ткани, отмечается не-

большое количество гиалиновых мембран в 

просветах аэрированных альвеол и признаки 

фиброза, интерстициальные перегородки в со-

стоянии отѐка, а также интральвеолярные кро-

воизлияния и очаговая инфильтрация лимфо-

цитами с небольшим количеством нейтрофилов 

(Рис. 13 г). В миокарде явления отека и призна-

ки гипертрофии кардиомиоцитов. Тимус с 

большим количеством телец Гассаля в мозговом 

слое, большая часть из них кистозно расшире-

на.   

Заключение.  

Основным заболеванием являются множе-

ственные врождѐнные по-роки развития 

(VACTER – ассоциация) (Q87.2): атрезия пище-

вода с верхним и нижним трахеопищеводными 

свищами (по данным истории болезни), атрезия 

ануса; врожденный порок сердца (дефект ме-

жжелудочковой перегородки в мембранозной  

части, гипоплазия дуги и перешейка аорты, 

наличие правой и левой плечеголовных вен, 

впадающих в правое предсердие); агенезия ле-

вой почки; аномалии костей (С7 шейное правое 

ребро, сращение задних отрезков левых ребер I-

II и III-V, гипоплазия XII левого ребра, деформа-

ция тел С7 и Th 1-5 позвонков). Течение заболе-

вания осложнилось развитием очаговой пнев-

монии, акцидентальной трансформации тиму-

са, ДВС-синдрома и полиорганной недоста-

точности, явившейся непосредственной причи-

ной смерти на 16-е сутки жизни. 

Таким образом, по результатам патолого-

анатомического исследования и данных по-

смертных МРТ и КТ было установлено наличие 

множественных врожденных пороков развития 

плода, свидетельствующих о VACTERL ассоциа-

ции. Действительно, при внешнем осмотре тела 

отмечается атрезия ануса. При исследовании 

полостей и внутренних органов выявлены аге-

незия левой почки и врожденный порок сердца. 

В результате посмертной КТ, особенно с объем-

ной реконструкцией костной ткани, нами уста-

новлены аномалии костного скелета (ребер и 

позвонков). 

Согласно данным литературы, аномалии 

позвоночника встречаются в 60-90% наблюде-

ний VACTERL и представлены в основном 

нарушениями одного или нескольких позвонков 

[4, 13, 14]. Чаще отмечаются сегментарные де-

фекты: полупозвонок, клиновидный или в виде 

бабочки позвонок, сверхкомпактный или отсут-

ствующий позвонок, сращение позвонков, ко-

торые нередко сочетаются с аномалиями ребер 

и/или изменениями кривизны позвоночного 

столба [13, 14]. Описаны также аномалии раз-

вития зубчатого отростка второго шейного по-

звонка и копчика [15]. В представляемом 

наблюдении  нами были выявлены гипоплазия 1  

ребра слева, сращение задних отрезков 2,3 и  
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4,5 ребер слева, деформация тел С7, Th 1-5 по-

звонков. Следует подчеркнуть, что выявление и 

четкая характеристика этих аномалий стало 

возможным в результате выполнения посмерт-

ной КТ. Действительно, важным преимуще-

ством КТ по сравнению с обычной аутопсией 

является возможность детального анализа кост-

ного скелета. Более того, при помощи программ 

постобработки полученных снимков возможно 

получение трехмерной реконструкции всего 

костного скелета или специально выбранной 

области. Использование КТ позволяет подробно 

изучить топографию костей с возможностью 

оценки их формы и расчета количественных 

характеристик отдельных костей в целом и их 

элементов, а также выявить патологию костной 

системы [16]. Так, именно КТ визуализация 

костного скелета среди мягких тканей позволи-

ла провести четкую топографическую оценку 

тела плода-аморфуса [17]. 

Говоря об аномалиях позвоночного столба 

при VACTERL ассоциации, необходимо помнить 

о сочетании их с пороками развития спинного 

мозга, в частности, эпендимальной кистой, ме-

нингомиелоцеле, сирингогидромиелией [18, 19]. 

Подобные изменения, несомненно, усиливают и 

расширяют клиническую симптоматику и тре-

буют оперативного лечения. Более хорошие ре-

зультаты отмечаются в случаях раннего прове-

дения операции, хотя результаты могут отли-

чаться при выраженной картине заболевания и 

у бессимптомных пациентов [20, 21].   

 Грозными аномалиями VACTERL ассоци-

ации считаются пороки развития ано-

ректальной области, которые включают в себя 

атрезию заднего прохода (ануса), промеж-

ностные или наружные свищи, аномалии кло-

аки. Имеющаяся в нашем наблюдении атрезия 

ануса явилась показанием для операции нало-

жения противоестественного заднего прохода 

на поперечно-ободочную кишку, которая была 

проведена через 7 часов после рождения. 

В 40-80% наблюдений VACTERL ассоциа-

ции выявляются врожденные пороки сердца. 

Чаще наблюдаются врожденные дефекты пере-

городок сердца (межпредсердной перегородки 

вторичного типа, межжелудочковой перегород-

ки, предсердно-желудочковой перегородки). 

Определяются также аномалии аортального 

клапана, незаращение открытого артериального 

(боталлова) протока. То есть перечень пороков 

сердца включает в себя как существенные, в 

том числе несовместимые с жизнью и требую-

щие хирургической коррекции, структурные 

аномалии, так и относительные малые наруше-

ния. С другой стороны, некоторые малые ано-

малии развития сердца, в частности, открытый 

артериальный проток и открытое овальное ок-

но, ряд авторов предлагает расценивать в каче-

стве сопутствующего состояния, а не составля-

ющих компонент VACTERL ассоциации [22]. 

Наряду с пороками сердца встречаются и 

аномалии сосудов как сердечных (право-

стороннее расположение дуги аорты, персисти-

рующая верхняя полая вена), так и внесер-

дечных (почечной артерии, сосудов головного 

мозга) [23, 24]. Одно из первых заявлений о со-

судистых мальформациях как компоненте 

VACTERL ассоциации было сделано в 1974 году 

S.A. Temtamy и J.D. Miller [25]. При этом авто-

ры предложили использовать компонент «V» не 

только для аномалий позвоночника, но и крове-

носных сосудов (в частности, единственной ар-

терии пуповины). Действительно, достаточно 

часто у пациентов с VACTERL ассоциацией 

определяется единственная артерия пуповины. 

Поскольку последняя чаще всего выявляется 

при УЗИ беременной, то наличие ее должно 

нацеливать врачей на более тщательный осмотр 

для поиска возможных аномалий развития у 

плода и в дальнейшем у новорожденного. В 

данном наблюдении заключение о единствен-

ной артерии пуповины фигурировало во время 

УЗИ плода на сроке гестации 30 недель. Однако 

в дальнейшем, при комплексном морфологиче-

ском исследовании последа, было установлено 

нормальное строение пуповины, включающее в 

себя три сосуда (одну вену и две артерии).  

Говоря о сосудистых мальформациях, 

можно также привести наблюдение 29-летней 

женщины, у которой имелось сочетание анома-

лий пятого поясничного позвонка, агенезии ле-

вой почки и фибромышечной дисплазии селе-

зеночной, печеночной и правой почечной арте-

рии с наличием в последней артерио-венозного 

соустья [26]. В работе представлено описание 

летального исхода двухмесячной девочки с 

VACTERL ассоциацией, включающей в себя так 

называемый синдром ятагана (аномалия впа-

дения легочных вен в нижнюю полую вену), от-

сутствие правой легочной артерии и обструк-

цию нижней полой вены [27]. То есть важным 

компонентом VACTERL ассоциации являются 

множественные, в том числе тяжелые, анома-

лии развития сосудов. 

В нашем наблюдении помимо комбиниро-

ванного порока сердца, при КТ после введения 

контрастного препарата была выявлены свое-

образные изменения теменной эмиссарной ве-

ны, сообщающейся с древовидной сетью под-

кожных вен теменной области головы. Согласно 

классификации сосудистых мальформаций, по-

добные изменения можно трактовать как ве-

нозную ангиодисплазию и соответственно как 

сосудистый компонент VACTERL ассоциа-

ции[28, 29]. 

Наиболее грозном компонентом VACTERL 

ассоциации считается трахео-пищеводный 

свищ в сочетании с (или без) атрезии пищевода,  

встречающийся в 50-80% наблюдений [4, 14]. 
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Именно данный порок является показанием для 

проведения первоочередного оперативного ле-

чения в первые дни жизни. В нашем наблюде-

нии операция торакоскопической перевязки 

трахео-пищеводного свища с наложением пря-

мого эзофаго-эзофагоанастомоза была проведе-

на через 7 часов после жизни.  

Положительным моментом в отношении 

атрезии пищевода следует считать, что выявле-

ние ее преимущественно происходит при анте-

натальном УЗИ плода. В нашем наблюдении 

признаки атрезии пищевода были диагности-

рованы при УЗИ плода на сроке 30 недель.   

Аномалии развития почек выявляются у 

50-80% пациентов и могут быть представлены 

агенезией почки (одно- или двухсторонней), ки-

стами почек, почечной дисплазией, сращением 

почек, подковообразной почкой, а также поро-

ками развития мочеточников. B.K. Cunningham 

c соавт. провели подробный анализ аномалий 

мочевыводящей системы при VACTERL ассоци-

ации, в результате которого было установлено, 

что у 33 (69%) 48 пациентов имелись клиниче-

ские проявления нарушений мочевыделитель-

ной системы [30]. Для выяснения причин выяв-

ленных изменений все наблюдения были под-

разделена на две группы: пациенты с наруше-

ниями структуры органов и без нарушения. 

Аномалии развития мочевыделительной систе-

мы были установлены у 25 (52% от общего ко-

личества пациентов или 76% от больных с кли-

ническими проявлениями нарушений мочевы-

делительной системы). Чаще всего имелось со-

четание пузырно-мочеточникового рефлюкса и 

анатомических нарушений (в 27%). Помимо 

этого определялись агенезия одной почки (в 

24%), мультикистозная или диспластичная поч-

ка (18%), дупликатура мочеточников (18%), а 

также подковообразная почка (9%), гипоплазия 

или атрофия почки (9%) и экто-пия почки (6%). 

Примечательно, что в 88% наблюдений почеч-

ные нарушения сочетались с аноректальными 

мальформациями [30]. Кроме того, у 55-90% 

пациентов встречаются гипоспадия, крип-

торхизм, гидрокольпос [14, 31, 32]. 

Учитывая высокую частоту наличия пу-

зырно-мочеточникового рефлюкса при 

VACTERL ассоциации, B.K. Cunningham c со-

авт. рекомендуют всем пациентам с подо-

зрением на VACTERL ассоциации проводить 

ультразвуковое исследование мочеполовой си-

стемы с целью выявления возможных аномалий 

ее развития [30]. А поскольку наличие пузырно-

мочеточникового рефлюкса нередко осложняет-

ся присоединением инфекции и/или последу-

ющим прогрессирующим склерозом ткани по-

чек с формированием почечной недостаточно-

сти, то больные, страдающие VACTERL ассоци-

ацией должны на протяжении всей жизни про-

ходить периодическое обследование в отноше-

нии функции почек и артериального давления 

[30]. 

Примечательно, что именно агенезия ле-

вой почки была первой аномалией развития, 

выявленной в нашем наблюдении у плода в 20 

недель гестации при плановом УЗИ беременной 

в женской консультации. Данная патология 

подтвердилась и после рождения при обследо-

вании новорожденного, и при аутопсии. При 

этом посмертные МРТ и КТ характеристики 

свидетельствовали о викарной гипертрофии 

правой почки. 

Весьма специфическим поражением, вхо-

дящим в VACTERL ассоциацию, считаются 

аномалии развития костей верхних конечно-

стей: так называемые аномалии радиальной 

оси, главным образом лучевой кости и большого 

пальца кисти. Одностороннее поражение 

встречается в 75% наблюдений, двустороннее 

поражение наблюдается примерно у четверти 

пациентов и характеризуется несимметрично-

стью изменений [15]. Согласно классификации 

выделяют пять типов поражения лучевой кости 

[33]:  

• тип 1 – укорочение дистального отдела 

лучевой кости (лучевая кость более чем на 2 мм 

короче локтевой), недоразвитие большого паль-

ца, 

• тип 2 – гипоплазия проксимального и 

дистального отдела лучевой кости (лучевая 

кость в миниатюре), 

• тип 3 – дефект проксимального (чаще), 

среднего или дистального отдела лучевой кости,  

• тип 4 – аплазия (полное отсутствие) луче-

вой кости.  

В дальнейшем был добавлен еще один тип: 

тип 0, при котором лучевая кость нормальных 

размеров, но имеется гипоплазия большого 

пальца или костей запястья.  

В свою очередь аномалии костей запястья 

подразделяют также на пять типов [34, 35]: 

• тип 1 – минимальная степень гипопла-

зии, 

• тип 2 – гипоплазия умеренной выражен-

ности, 

• тип 3 – нестабильность большого пальца 

кисти, 

• тип 4 – так называемый плавающий 

большой палец, 

• тип 5 – аплазия (отсутствие) большого 

пальца. 

Согласно данным D. Carli с соавт., при 

VACTERL ассоциации чаще встречаются типы 0 

и 4 аномалий лучевой кости и типы 4 и 5 – 

большого пальца кисти [15]. В целом же анома-

лии развития конечностей, включая косола-

пость, полидактилию и синдактилию, выявля-

ются примерно у половины больных. В этой 

связи заслуживает внимания тот факт, что 

мать описываемого новорожденного в 4-х – 8-
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ми летнем возрасте перенесла восемь рекон-

структивных операций на левой кисти по пово-

ду брахиодактилии и синдактилии. У самого же 

плода, по данным КТ, была выявлена некоторая 

разница в длине лучевых и локтевых костей 

правой и левой верхней конечности, что, види-

мо, можно расценивать в качестве своеобраз-

ной костной аномалии.     

Согласно данным литературы, иногда у 

плодов и новорожденных с VACTERL ас-

социацией отмечается наличие гидроцефалии. 

Такое сочетание следует трактовать как 

VACTERL-H синдром или синдром Бриарда 

Эванса (Briard Evans). Данный синдром насле-

дуется по аутосомно-рецессивному типу, а в 

качестве причины рассматривается мутация 

гена, расположенного в локусе PTEN [36]. Раз-

витие гидроцефалии при этом обусловлено сте-

нозом водопровода мозга или аномалией Ар-

нольда-Киари. То есть наследственный 

VACTERL-H синдром следует отличать от про-

стой ассоциации VACTERL, являющейся слу-

чайной ассоциацией врожденных аномалий.  

Следует также констатировать, что точ-

ные причины развития VACTERL ассоциации, к 

сожалению, не установлены. Большинство ис-

следователей считается, что данная патология 

возникает спорадически, но чаще у новорож-

денных, матери которых страдали сахарным 

диабетом. Вместе с тем, в литературе имеются 

отдельные описания семейных форм заболева-

ния [37]. Полагают, что в основе данной ассо-

циации лежат нарушения эмбриогенеза, вы-

званные радиационным излучением [38]. По 

мнению E.S.-W. Ngan с со-авт., возможной при-

чиной развития ассоциации VACTERL является 

нарушение Hedgehog-сигнального пути в эм-

бриогенезе [39].  

Таким образом, VACTERL ассоциация яв-

ляется редким, но грозным врожденным забо-

леванием, требующим в большинстве случаев 

проведения неоднократных оперативных вме-

шательств в первые дни жизни. В представлен-

ном наблюдении у плода на сроке гестации 20 

недель при помощи УЗИ была выявлена агене-

зия левой почки. При УЗИ на сроке гестации 30 

недель отмечены дополнительно аномалии 

сердца и атрезия ануса. Через 7 часов после 

рождения новорожденному были проведены 

две операции: торакоскопическая перевязка 

трахео-пищеводного свища с наложением пря-

мого эзофаго-эзофаго анастомоза по поводу 

атрезии пищевода и наложение противоесте-

ственного заднего про-хода на поперечно-

ободочную кишку по поводу атрезии ануса. В 

итоге, по данным клинического обследования, а 

также посмертного лучевого и аутопсийного ис-

следований, были выявлены аномалии костной 

системы, сердца, сосудов, агенезия левой поч-

ки. Важным моментом проведенного аутопсий-

ного исследования следует считать выполнение 

посмертных КТ и МРТ исследований, позво-

ливших провести объективный и четкий анализ 

имеющейся патологии. Анализ КТ изображений, 

включая исследование после введения кон-

трастного препарата и трехмерную рекон-

струкцию костей скелета, существенно повы-

шает эффективность патологоанатомического 

исследования, что свидетельствует о целесооб-

разности проведения посмертной КТ и МРТ в 

случаях множественных врожденных аномалий 

развития.          
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