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РЕЗЮМЕ
В статье представлено описание редкого врожденного порока развития — расщелины гортани у новорожденного. Порок гортани встре-
чается с частотой 1 на 10–20 тыс. новорожденных. Выделяют 4 типа в зависимости от глубины поражения и формирования трахео-
пищеводного свища. Клинические проявления характеризуются многообразными неспецифическими симптомами в виде дисфагии, 
кашля, аспирации, стридора. Тяжесть состояния определяется глубиной и степенью порока, сопутствующей соматической и невроло-
гической патологией. Пренатальная диагностика отсутствует. «Золотым стандартом» диагностики является гибкая видеоларингоско-
пия, при которой врач под любым углом может подробно изучить строение хрящей гортани и голосовых связок, а при необходимости 
провести фото- и видеосъемку. Медикаментозное и хирургическое лечение расщелины гортани представляется достаточно сложным 
и зависит от типа и степени протяженности расщелины, а также состояния ребенка, сопутствующей патологии. В статье приведено кли-
ническое наблюдение расщелины гортани III типа у новорожденного с множественными врожденными аномалиями развития, пред-
ставлен диагностический поиск расщелины. В возрасте 7 мес. проведено эндоскопическое ушивание данного порока, позволившее 
восстановить энтеральное питание и нормализовать нутритивный статус ребенка.
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ABSTRACT
The article describes a rare congenital anomaly — laryngeal cleft in a newborn. Laryngeal anomaly occurs with a frequency of 1 per 10–20 
thousand newborns. There are 4 types depending on the lesion depth and tracheoesophageal fistula presence. Clinical manifestations are 
characterized by diverse nonspecific symptoms in the form of dysphagia, cough, aspiration, stridor. Condition severity is determined by the 
anomaly depth and degree, as well as concomitant somatic and neurological child pathology. There is no prenatal diagnosis. The gold standard 
of diagnostics is videolaryngoscopy, in which a doctor can study in detail the structure of the laryngeal cartilage and vocal cords from any 
angle, and, if necessary, take photos and videos. Medical and surgical treatment of the laryngeal cleft is quite complicated and depends on the 
cleft type and size, concomitant pathology, as well as the condition of the child. The article presents a clinical case of a type III laryngeal cleft in 
a newborn with multiple congenital anomalies, and a diagnostic search for a cleft. An infant at the age of 7 months underwent the endoscopic 
suturing of this defect, which allowed restoring enteral nutrition and normalizing the child nutritional status.
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введенИе
Задняя расщелина гортани представляет собой редкий 

врожденный порок развития, диагностируемый с частотой 1 
случай на 10–20 тыс. живорожденных детей. Впервые порок 
описан Richte в 1792 г. Согласно классификации Benjamin 
и Inglis (1989) выделяют 4 типа расщелины гортани, допол-
ненные в 2006 г. K. Sandu и P. Monnier подтипами «а» и «b» 
в III и IV типах [1, 2]: тип I — дефект в межчерпаловидной 

области, распространяющийся до уровня печатки перстне-
видного хряща; тип II — расщелина, частично распространя-
ющаяся в печатку перстневидного хряща; тип IIIа — полный 
дефект печатки перстневидного хряща; тип IIIb — дефект, 
распространяющийся частично на трахею; тип IVа — пол-
ная расщелина или полный трахеопищеводный свищ, ко-
торый может распространяться до бифуркации трахеи; тип 
IVb — дефект, распространяющийся на главные бронхи. 
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Расщелина гортани часто сочетается с пороками разви-
тия желудочно-кишечного тракта, сердца, половой системы, 
черепно-лицевыми аномалиями, но в изолированном виде 
пренатальная диагностика данного порока невозможна [3].

С рождения клинически отмечаются поперхивание, 
дисфагия, кашель, аспирационные пневмонии с эпизода-
ми бронхоспазма, стридора, осиплостью голоса. Диагно-
стика расщелины, при ее очевидности, вызывает затруд-
нения ввиду разнообразия неспецифических симптомов 
со стороны не только дыхательной, но и пищеварительной 
(срыгивания) системы и сложности выполнения ряда ди-
агностических исследований, в том числе ларингоскопии, 
лучевых методов, фиброгастродуоденоскопии (ФГДС), 
трахеобронхоскопии, особенно если у ребенка име-
ет место другая, сопутствующая патология. Несмотря 
на редкость данного порока, у любого новорожденного 
с проблемами кормления и повторяющейся аспираци-
ей, особенно с дыхательной недостаточностью, следует 
подозревать возможную расщелину гортани. «Золотым 
стандартом» диагностики является гибкая видеоларинго-
скопия, при которой врач под любым углом может подроб-
но изучить строение хрящей гортани и голосовых связок, 
а при необходимости провести фото- и видеосъемку.

Медикаментозное и хирургическое лечение расще-
лин гортани представляется достаточно сложным и за-
висит от типа и степени протяженности расщелины, 
а также состояния ребенка, сопутствующей патологии. 
Терапия включает диетотерапию, лечение аспирацион-
ного синдрома, трахеостомию, наложение гастростомы 
с фундопликацией, а также эндоскопическое ушива-
ние расщелины с использованием эндопротеза хряща. 
При выборе тактики лечения часть авторов высказы-
вается за как можно раннее проведение оперативного 
вмешательства с целью уменьшения аспирации. Другие 
придерживаются тактики паллиативного ведения паци-
ента с промежуточным установлением гастростомы, тра-
хеостомы до стабилизации состояния и последующим 
эндоскопическим ушиванием дефекта. В опубликован-
ном обзоре [4] сообщается о 1033 пациентах с расщели-
ной гортани различных типов за 10 лет. Консервативные 
подходы, по-видимому, наиболее применимы для расще-
лин I типа или у пациентов с легкими симптомами, в то 
время как хирургическое лечение может быть рассмо-
трено для любого типа расщелины гортани. Так, иссле-
дование [5] 534 пациентов продемонстрировало более 
успешное эндоскопическое лечение расщелины горта-
ни I типа по сравнению с консервативным — 52 и 70% 
соответственно. При этом у пациентов со II–IV типами 
применим не только эндоскопический метод, но и метод 
открытого доступа, что определяется длиной расщелины 
и ее близостью к важным анатомическим структурам.

По данным ЛОР-отделения клиники ФГБОУ ВО  
СПбГПМУ Минздрава России, где с 2003 по 2018 г. на-
блюдались 19 детей с расщелиной гортани, имело место 
сочетание расщелины с пороками сердца, атрезией пи-
щевода и синдромом Дауна. Из 13 детей с I типом рас-
щелины эндоскопическое вмешательство потребовалось 
лишь у 5 детей, у остальных стабилизация состояния была 
достигнута консервативным ведением (антирефлюкс-
ные смеси, зондовое питание). При III типе (6 детей) 
эндоскопическое лечение было проведено у всех паци-
ентов после предварительной постановки гастростомы 
и трахеостомы [6].

Ниже приведено собственное клиническое наблюде-
ние ребенка с множественными врожденными порока-
ми развития, в том числе с расщелиной гортани.

клИнИческое наблЮденИе
Мальчик Б., рожденный от 1-й беременности, 1-х родов, 

кесаревым сечением при сроке 39 нед. в связи с тазовым 
предлежанием.

Беременность была отягощена угрозой прерывания 
в 11 нед., отеками стоп в 18 нед. В течение всей беремен-
ности у матери отмечалась бессимптомная бактериурия 
(500 тыс. E. coli/мкл), с 21–22 нед. — гестационный пиело-
нефрит, на 23-й неделе гестации по данным ультразвуко-
вого исследования (УЗИ) отмечались признаки неполной 
внутриматочной перегородки. В III триместре беременно-
сти, с 30-й недели, отмечена анемия 1-й степени, в связи 
с чем женщина принимала препараты железа, а в 34 нед. — 
гестационная тромбоцитопения.

Масса тела при рождении 3560 г, длина тела 57 см, 
окружность головы 34 см, окружность груди 36 см. Оцен-
ка по шкале Апгар 8/9 баллов. При осмотре ребенка об-
ращали на себя внимание множественные малые ано-
малии развития: широкая возвышающаяся переносица, 
эпикант, гипертелоризм и «монголоидный» разрез глаз, 
низко расположенные ушные раковины, короткая шея, 
продольный дефект лобной кости, доходящий до перено-
сицы, стволовая форма гипоспадии.

Через 8 ч после рождения состояние мальчика ухуд-
шилось, появились многократное срыгивание, обиль-
ное слизистое отделяемое из носа и ротоглотки, тахи- 
пноэ, втяжение уступчивых мест грудной клетки, в связи 
с чем ребенок был госпитализирован в отделение патоло-
гии новорожденных и недоношенных детей ГБУ РО «ОДКБ  
им. Н.В. Дмитриевой».

При поступлении в стационар состояние ребенка рас-
ценено как тяжелое за счет респираторных проявлений 
и признаков дыхательной недостаточности. Отмечались: 
носогубный цианоз, втяжение уступчивых мест грудной 
клетки, частота дыхательных движений 62 в 1 мин, SaО2 
96%, при аускультации над легкими выслушивались ос-
лабленное дыхание и крепитирующие хрипы над всей по-
верхностью. Над областью сердца систолический шум, 
частота сердечных сокращений 148 в 1 мин, артериальное 
давление на правой руке 68/38 мм рт. ст., на правой ноге 
63/44 мм рт. ст. Через 12,5 ч от момента рождения на об-
зорной рентгенограмме органов грудной клетки выявлена 
инфильтрация базальных отделов правого легкого. Так-
же проведены дополнительные обследования: нейросо-
нограмма — без патологии. Эхокардиограмма: открытое 
овальное окно, открытый артериальный проток 3,5 мм, 
межпредсердная перегородка интактна, аневризматиче-
ское выпячивание со сбросом крови слева направо 3,0 мм. 
При УЗИ органов брюшной полости и почек выявлена пие-
лоэктазия слева до 5 мм.

На серии компьютерных томограмм костей черепа 
острых очаговых изменений в веществе ствола, мозжечка 
и больших полушарий головного мозга не было; выявлена 
деформация костей лицевого отдела черепа: носовая пере-
городка отклонена вправо, отмечались широкое основание 
костей носа, гипертелоризм (рис. 1).

С учетом сохраняющегося синдрома срыгивания была 
проведена компьютерная томография органов грудной 
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клетки. На фоне картины двусторонней полисегментарной 
пневмонии по задней стенке трахеи в верхней трети пред-
положительно имел место щелевидный ход размером 4 мм, 
который был расценен как трахеопищеводный свищ (рис. 2).

Для подтверждения последнего была проведена ФГДС, 
которая не выявила наличие свища. Визуализировался фи-
бринозный эзофагит, выраженный поверхностный гастрит. 
Ребенок был осмотрен генетиком, диагностирована фрон-
тоназальная дисплазия (аномалия срединной расщелины 
лица). Неврологической и офтальмологической симптома-
тики не выявлено.

С учетом проведенного обследования был поставлен диа- 
гноз: «Врожденный трахеопищеводный свищ». Сопутствую-
щий диагноз: «Врожденная пневмония, дыхательная недо-
статочность 0 степени. Фибринозный эзофагит. Выраженный 
поверхностный гастрит. Фронтоназальная дисплазия. Откры-
тое овальное окно, аневризма межпредсердной перегородки, 
открытый артериальный проток, недостаточность кровообра-
щения 0 степени. Гипоспадия, стволовая форма».

Ребенок получал лечение: частичное паренте-
ральное питание, энтеральное кормление сцежен-
ным грудным молоком через зонд по 30,0 мл 8 р/сут, 
антимикробную (амоксициллин/клавуланат, амикацин), 
противогрибковую (флюкостат) и ингаляционную (ипра-
тропия бромид) терапию.

После стабилизации состояния, в возрасте 10 дней, 
ребенок был госпитализирован в отделение реанимации 
и интенсивной терапии новорожденных и детей грудного 
возраста ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России. 
При проведении бронхоскопии диагностировано расщепле-
ние гипоплазированного перстневидного хряща с образо-
ванием дефекта гортани по задней стенке от перстневидно-
го хряща до мембранозной части трахеи, сужение просвета 
левого главного и промежуточного бронхов до 3 мм. Диа- 
гноз был подтвержден при проведении ФГДС, где от гло-
точно-пищеводного перехода и дистальнее, на протяжении 
около 3 см, пищевод сообщается с трахеей за счет расще-
лины гортани III типа (рис. 3).

Таким образом, после более углубленного обследова-
ния был выставлен диагноз: «Расщелина гортани III типа, 
сужение просвета левого главного бронха и промежуточ-
ных бронхов».

В связи с наличием гипоспадии проведено повторное 
УЗИ почек, при котором был диагностирован левосто-
ронний мегауретер, а также заподозрен пузырно-моче-
точниковый рефлюкс (рис. 4). После проведения рентге-
ноконтрастного исследования (экскреторная урография 
и цистография) выявлена картина двустороннего пузыр-
но-мочеточникового рефлюкса 1–3-й степени (рис. 5).

На основании клинических особенностей и данных до-
полнительного обследования был сформулирован оконча-
тельный клинический диагноз.

Основной диагноз: «Множественные пороки развития: 
Расщелина гортани IIIa типа. Сужение просвета левого глав-
ного и промежуточного бронхов. Грыжа пищеводного от-
верстия диафрагмы. Двусторонний мегауретер. Пузыр-
но-мочеточниковый рефлюкс 3-й степени с двух сторон. 
Стволовая гипоспадия. Фронтоназальная дисплазия». Со-
путствующий диагноз: «Врожденная аспирационная пнев-
мония, дыхательная недостаточность 1-й степени. Фибри-
нозный эзофагит. Выраженный поверхностный гастрит».

Ребенку выполнены эндоскопическая гастрофундопли-
кация, гастростомия и эндопластика мочеточника с двух 

сторон. После выписки из стационара ребенок вскармливал-
ся через гастростому грудным молоком. В возрасте 2,5 мес. 
мальчик перенес респираторно-синцитиальную вирусную 
инфекцию, в 4 и 5,5 мес. — обструктивный бронхит. В полгода 
пациент имел массу тела 6700 г (индекс массы тела 14,5 кг/м2), 
что соответствует белково-энергетической недостаточности 
1-й степени, нервно-психическое развитие без дефицита. 
В возрасте 7 мес. проведена радикальная коррекция порока: 
эндоскопическое ушивание расщелины с использованием 
в качестве эндопротеза собственного хряща.

Рис. 1. Компьютерные томограммы костей черепа паци-
ента Б. 
Fig. 1. Cranial computed tomography, patient B.

Рис. 2. Компьютерная томограмма органов грудной клет-
ки пациента Б.: щелевидный ход в верхней трети задней 
стенки трахеи (указан красной стрелкой)
Fig. 2. Chest computed tomography, patient B.: slit-like 
opening in the upper third of the posterior tracheal wall 
(indicated by the red arrow)

Рис. 3. ФГДС пациента Б.: расщелина гортани III типа
Fig. 3. Fiberoptic gastroduodenoscopy (FOGD), patient B.: 
type III laryngeal cleft
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обсужденИе
Описанное клиническое наблюдение демонстрирует 

сложность диагностики расщелины гортани у новорожден-
ного. Обращают на себя внимание раннее появление таких 
неспецифических симптомов, как дисфагия, кашель, аспира-
ционная пневмония и стридор. Проведенные первичные ди-
агностические мероприятия не выявили расщелины гортани, 
что, вероятно, связано со сложностью проводимых инвазив-
ных вмешательств, а также сопутствующими множествен-
ными пороками развития, что также определяло тяжесть 
состояния пациента. Отсутствие данных за трахеопищевод-
ный свищ по данным первичной ФГДС не повлекло за собой 
дальнейших диагностических вмешательств, включая брон-
хоскопию. Длительное сохранение симптоматики (срыгива-
ния, пенистая рвота) на фоне диетотерапии при некоторой 
стабилизации состояния пациента позволило продолжить 
диагностический поиск и обнаружить глубокий дефект раз-
вития гортани. Диагноз подтвержден результатами повтор-
ных ФГДС и бронхоскопии. Радикальная коррекция порока 
в виде эндоскопического ушивания расщелины с использо-
ванием в качестве эндопротеза собственного хряща была 
проведена лишь в возрасте 7 мес., после установки пациен-
ту гастро- и трахеостомы.

заклЮченИе
Врожденные аномалии строения гортани способны прояв-

ляться с рождения ребенка в виде нарушения дыхания, фона-
ции и работы верхних отделов желудочно-кишечного тракта. 
Тяжесть клинических проявлений определяется не только ти-
пом расщелины, но соматическим и неврологическим стату-
сом пациента. В диагностике ведущую роль играют эндоско-
пические методы визуализации гортани. Дальнейшая тактика 
ведения младенца в зависимости от протяженности расще-
лины гортани может состоять из нескольких шагов эндохи-
рургического лечения, включая на первом этапе у пациентов 
со II–IV типом расщелины наложение трахеостомы и га-
стростомы. В ряде случаев возможно применение не только 
эндоскопических методик, но и метода открытого доступа. 
Мероприятия, направленные на разобщение путей дыхания 
и пищеварения, проводятся при всех типах данной аномалии. 
Эффективность проводимого лечения зависит от тяжести со-

путствующих врожденных пороков развития у каждого кон-
кретного пациента. Эндоскопическое хирургическое лечение 
позволяет радикально устранить имеющийся дефект и вос-
становить энтеральное питание.
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