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Распространенность АП в мире составляет 2,99 на 10000 населения 

[9, 21 ]. Атрезия пищевода с трахео-эзофагеальной коммуникацией (ТЭК) 

является относительно распространенной врожденной аномалией, 

возникающей примерно у 1:2500 новорожденных[2,12,16,17,19,24].  

Изолированный врождённый трахеопищеводный свищ относят к редким 

порокам развития: частота его составляет 3–4% всех аномалий пищевода. 
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Атрезя пищевода (АП) и ТЭК классифицируются в соответствии с их 

анатомической конфигурацией [5].  

У детей со свищевой формой АП вероятность врожденных аномалий 

на 50% выше, при этом VACTERL является наиболее распространенной 

ассоциацией [3]. 

Если хромосомные аномалии исключены, роль генетических 

факторов в патогенезе TЭК менее существенны. Коэффициент 

согласованности для близнецов составляет 2,5% [5,6], также нет никаких 

доказательств связи между TЭК и возрастом матери.  

Частота возникновения трисомии и других хромосомных нарушений 

в сочетании с TЭК составляет от 6% до 10%. Трисомия 18 ассоциируется с 

TЭК чаще, чем трисомия 21 [11]. Синдром Фейнгольда, при котором 

отмечается микроцефалия, микрогнатия и скелетные аномалии, также 

может предраспологающим фактором развития свищевой формы АП. В 

1962 году Уотерстон и др. были предложены стратифицированные 

критерии риска для пациентов данной категории, основанные на весе при 

рождении, пневмонии и связанных с ними аномалиями [23] Позже, Spitz и 

др. [14,19,20] предложил менее сложную систему, основанную на 

ассоциации врожденных пороков сердца и низкого веса при рождении. 

Выживание у детей до 1500 г и без серьезных сердечных аномалий в 

настоящее время приближается к 97%, но резко падает до 22%, если масса 

тела при рождении низкая и существуют сердечные аномалии. Острая 

заболеваемость и смертность чаще всего связаны с сердечными и 

хромосомными дефектами. Поздняя смертность обусловлена 

продолжающейся дыхательной осложнения [4]. 

Цифровые данные по сочетанию изолированного TЭК и 

ассоциацией с другими врожденными аномалиями варьируются между 

38,7% [22] и 57,3%. [11].  
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Генетические ассоциации свищевых  форм АП  может быть связано 

с другими аномалиями, и их следует искать во время ранней оценки. 

Наиболее распространенным является VACTERL ассоциация [7,8]. 

Комплекс VACTERL относится к аномалиям позвонков (V), атрезии 

анального или желудочно-кишечного тракта (A), врожденным порокам 

сердца (C), дефектам трахеопищеводного отдела (TE), аномалиям 

почечных и дистальных отделов мочевыводящих путей (R) и поражениям 

конечностей (L). Также могут встречатся другие генетические ассоциации 

в виде атрезии двенадцатиперстной кишки, нарушения ротации 

кишечника и другие аномалии скелета. До настоящего времени не было 

выявлено определяющей генетической основы АП с ТЭК. Примерно в 1% 

случаев наследование по наследству, остальные являются спорадическими 

диагнозами[15]. Эти аномалии могут включать в себя дефекты 

сегментации, аномалии ребер, искривления позвоночника, 

костовертебральные аномалии. Аноректальная аномалия встречается в 55-

90% случаев. Тщательный медицинский осмотр и физикальный осмотр 

является ключом к выявлению неперфорированного ануса и других 

генитальных аномалий [18]. Почечные аномалии затрагивают 50% детей с  

VACTERL-ассоциацией [18] 

Аномалии конечностей встречаются у 40-55% детей. Физическое 

обследование может идентифицировать и уточнять аномалии конечностей, 

полидактилию, гипоплазию. [18]. 

На основании анатомических вариантов различают шесть типов 

атрезии пищевода : 

 полное отсутствие пищевода; вместо него существует 

соединительнотканный тяж; 

 пищевод образует два изолированных слепых мешка; 

 верхний отрезок пищевода оканчивается слепо, нижний соединен 

свищевым ходом с трахеей выше её бифуркации. 
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Анатомические формы атрезии пищевода бывают как без сообщения 

с трахеей (полное отсутствие просвета, аплазия пищевода), так и с 

трахеопищеводным свищем. Размеры свищевого хода различные. При 

втором варианте атрезии верхний отрезок пищевода находится на уровне 

II—III грудного позвонка, а нижний отрезок соединяется свищевым ходом 

с задней или боковой стенкой трахеи или бронха. Оба отрезка находятся 

друг от друга на расстоянии от нескольких миллиметров до нескольких 

сантиметров. Уровень сообщения с дыхательной трубкой различен: выше I 

грудного позвонка, на уровне II—III грудных позвонков, ниже III грудного 

позвонка (последний вариант встречается наиболее часто). Известны 

случаи с двойным свищем. Как правило, диаметр верхнего отрезка 

пищевода больше нижнего. Слепые концы отрезков могут соприкасаться 

друг с другом или заходить один за другой [1] 

Наиболее частый подтип аномалии – атрезия пищевода с 

дистальным трахеопищеводным свищем. Второй наиболее частый тип – 

изолированная или «чистая» форма атрезии пищевода без 

трахеопищеводного свища. При данном варианте проксимальный и 

дистальный сегменты пищевода заканчиваются слепо в заднем 

средостении. Третий подтип порока развития пищевода – Н-тип 

трахеопищеводной фистулы без атрезии пищевода. 

Этиология и эмбриология состояния остаются неясными, в то время 

как ассоциации с другими значительными аномалиями являются общими 

[17]. Развитие порока связано с нарушением эмбриогенеза головного 

отдела первичной кишки. После 20-го дня гестации происходит отделение 

дорсальной части кишки (пищевод) от вентральной (трахея) в области 

карины, распространяясь в головном направлении. При несоответствии 

направления и скорости роста трахеи и пищевода, а также процессов 

вакуолизации, которую пищевод проходит вместе с другими отделами 

кишечной трубки, образуется порок развития пищевода, окончательное 
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формирование которого заканчивается к 32-му дню гестации. При атрезии 

пищевода внутриутробно происходит нарушение развития трахеи и 

бронхов. Верхний сегмент пищевода растягивается заглоченной 

амниотической жидкостью и давит на развивающуюся трахею, 

результатом чего является нарушение развития хрящевых колец 

(трахеомаляция). Кроме этого, амниотическая жидкость из легких через 

дистальный свищ попадает в желудочно-кишечный тракт. Поэтому, более 

низкое, чем в норме, интрабронхеальное давление может быть причиной 

нарушения ветвления бронхов и альвеол. Из-за отсутствия проходимости 

по пищеводу антенатально не формируются координированные 

перистальтические движения пищевода, нарушается кортико-

висцеральный глотательный рефлекс. Но наибольшее значение имеет 

наличие прямого сообщения между желудком и трахеобронхиальным 

деревом через дистальный трахеопищеводный свищ, обусловливающего 

перерастяжение желудка воздухом во время крика ребенка. Ограничение 

подвижности диафрагмы, возникающее при этом, ведет к образованию 

ателектазов в базальных отделах легких и последующему развитию 

пневмонии. Кроме того, через дистальный трахеопищеводный свищ 

непосредственно в трахеобронхиальное дерево происходит заброс 

желудочного содержимого, вызывающего «химическую» пневмонию, 

которая может осложниться бактериальной пневмонией. Интрамуральное 

вегетативное сплетение, расположенное между мышечными слоями 

пищевода, и ганглии играют важную роль в поддержании равновесия 

между сокращением и расслаблением гладкомышечных клеток. Эти 

внутренние нервные системы функционируют синергично с блуждающим 

нервом для осуществления перистальтики пищевода. Дисплазия 

интрамурального нервного сплетения и ганглиев приводит к 

патологической перистальтике пищевода. При атрезии пищевода 

дисплазия его интрамурального нервного сплетения может быть 
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значительной, а количество ганглиев уменьшено, что может стать 

причиной послеоперационной дисфункции пищевода[1]. 

Во время раннего эмбрионального развития дыхательные пути 

развиваются как дивертикул от примитивной кишки. Как только 

дивертикул сформирован, он распространяется каудально и делится на две 

трубочки, которые сформируют правый и левый главные бронхи. В 

течение четвертой недели развития плода, образуется ларинготрахеальная 

трубка, которая разделяется на пищевод и трахею [10]. Когда 

ларинготрахеальная трубка не расщепляется должным образом, может 

возникнуть свищ и / или атрезия пищевода.  

Таким образом, отношение детского хирурга к больным с 

генетическими аномалиями должно заключаться в знании спектра 

сопутствующих заболеваний, которые могут повлиять на течение 

послеоперационного периода. Тактика хирурга при сочетании аномалии 

пищевода с генетическими пороками состоит в определении стратегии 

последовательного исправления этих аномалий. В любом случае 

доминирующей мальформацией является атрезия пищевода, которая 

нуждается в первоочередной коррекции. Особенностью течения периода 

после наложения эзофагеального анастомоза является присоединение 

полиорганных нарушений на фоне врожденных пороков развития 

жизненно важных органов, которые в определенный момент становятся 

причиной смерти больных. 
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