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Êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå / Case report

Представлено клиническое наблюдение редкого сочетания полной транспозиции внутренних органов (situs 

inversus totalis) с аденокарциномой большого сосочка двенадцатиперстной кишки. Помимо situs inversus выяв-

лен вариант сосудистой анатомии, не включенный в общепринятую классификацию артериальной анатомии 

печени N.A. Michels (1955), – раздельное отхождение левой и правой печеночных артерий от чревного ствола. 

После тщательного предоперационного планирования пациенту с полным обратным расположением органов 

брюшной полости и нестандартной сосудистой анатомией была выполнена гастропанкреатодуоденальная 

резекция. Большое значение в комплексном предоперационном обследовании имеет неинвазивная 

КТ-ангиография, позволяющая своевременно выявить и уточнить особенности кровоснабжения гепатопан-

креатодуоденальной зоны у пациентов с situs inversus totalis. Подобные оперативные вмешательства следует 

выполнять в крупных многопрофильных медицинских центрах, имеющих большой опыт панкреатодуоде-

нальных резекций.
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A clinical case of a rare combination of complete transposition of internal organs (situs inversus totalis) with 

adenocarcinoma of the major duodenal papilla is presented. In addition to situs vicserum inversus, the patient has 

a special variant of vascular anatomy that is not included in the generally accepted classification of variants of arterial 

liver anatomy according to Michaels N.A. (1955), namely: separate separation of the left and right hepatic arteries from 

the ventral trunk. After individual preoperative planning, a patient with a complete reverse position of the abdominal 

organs and non-standard vascular anatomy was performed Whipple procedure. Non-invasive CT angiography is 

important in a complex preoperative examination, which allows timely identification and clarification of frequently 

occurring features of blood supply to the hepatopancreatoduodenal zone in patients with situs inversus totalis.

Such surgical interventions should be performed in large multi-specialty medical centers that have extensive 

experience in performing pancreatoduodenal resections.
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Синдром полной транспозиции внутренних 
органов (situs inversus totalis, SIT) является ред-
ким вариантом врожденной анатомии и впервые 
был описан I. Fabricius в 1600 г. [1, 2]. Этот анато-
мический вариант развития выявляют в 1 наблю-
дении на 25 000 населения [3, 4], и в ряде наблю-
дений он ассоциируется с различными сердеч-
но-сосудистыми и гепатобилиарными пороками 
развития. Любое оперативное вмешательство 
у пациентов с SIT крайне сложно ввиду отсут-
ствия стандартных топографо-анатомических 
ориентиров и опыта подобных операций [5, 6]. 
Еще более редкой ситуацией является сочетание 
SIT и злокачественных новообразований орга-
нов гепатопанкреатодуоденальной зоны. Приво-
дим клиническое наблюдение.

Пациент 65 лет госпитализирован в отделение хи-

рургии печени и поджелудочной железы Респуб ли-

канского онкологического центра им. проф. Г.В. Бон-

даря 12.02.2019 г. с жалобами на желтушность кожи, 

чувство тяжести в левом подреберье, повышение тем-

пературы тела до 37,5 °С, общую слабость, ахоличный 

кал. Впервые симптомы появились около 1 мес назад. 

Из сопутствующих заболеваний – сахарный диабет 

2 типа и перенесенный инфаркт миокарда в 2001 г. 

В лечебном учреждении по месту проживания 

02.02.2019 г. выполнена билиарная декомпрессия – 

чрескожная чреспеченочная холецистостомия под 

контролем УЗИ. При фистулохолангиографии (рис. 1) 

выявлен блок на уровне дистального отдела общего 

желчного протока (ОЖП). Выполнена ЭГДС: область 

большого сосочка двенадцатиперстной кишки (БСДПК) 

резко увеличена в объеме, выполняет 1/2 просвета 

кишки. Гистологическое исследование материала 

биоп сии – умеренно дифференцированная аденокар-

цинома. Выполнена КТ грудной клетки и брюшной 

полости с контрастным усилением, подтвержден SIT. 

В проекции БСДПК выявлена гиперваскулярная 

солид ная структура 18 × 20 × 31 мм, более четкая в ар-

териальную фазу. Билиарная гипертензия: внутрипе-

ченочные протоки расширены – долевые до 13 мм, 

сегментарные до 10 мм, ОЖП расширен до 20 мм. 

Обнаружен особый вариант кровоснабжения печени: 

трифуркация чревного ствола на селезеночную, общую 

печеночную и правую печеночную артерии. Левая 

печеночная артерия является продолжением общей 

печеночной артерии после отхождения желудочно-

двенадцатиперстной артерии. Чревный ствол, общая 

печеночная артерия, желудочно-двенадцатиперстная 

артерия, верхние брыжеечные артерия и вена, селезе-

ночные артерия и вена, воротная вена не вовлечены 

в опухолевый процесс (рис. 2). Состояние при посту-

плении средней степени тяжести. В биохимическом 
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Рис. 1. Фистулохолангиограмма. SIT. Блок на уровне 
дистального отдела ОЖП, желчная гипертензия.

Fig. 1. Cholangiogram. SIT. Block at the distal common bile 
duct, biliary hypertension. 

Рис. 2. Компьютерная томограмма. SIT. Редкий вариант 
кровоснабжения печени – раздельное отхождение левой 
и правой печеночных артерий от чревного ствола. 
3D-реконструкция в сосудистом режиме. 

Fig. 2. CT-scan. SIT. A rare variant of the vascular liver 
anatomy is the separation of the left and right hepatic artery 
from the celiac trunk. 3D reconstruction in the vascular mode.
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анализе крови при госпитализации уровень били-

рубина 436,2 мкмоль/л, глюкозы 23,8 ммоль/л, моче-

вины 8,8 ммоль/л, активность АсАТ 74 Ед/л и АлАТ 

70 Ед/л. В рамках предоперационной подготовки па-

циенту проведена дезинтоксикационная, гепатотроп-

ная, сахароснижающая терапия. Состояние больного 

стабилизировалось. Уровень общего билирубина 

уменьшился до 40 мкмоль/л, сахарный диабет меди-

каментозно компенсирован (уровень гликированного 

гемоглобина <7,5%). Клинические признаки стено-

кардии отсутствовали, при ЭхоКГ – зоны нарушения 

локальной сократимости миокарда ЛЖ, уменьшение 

ФВ до 51%. 23.04.2019 г. пациент оперирован. Под 

ЭТН выполнена верхнесрединная лапаротомия. При 

ревизии выпота в брюшной полости и карциноматоза 

нет. Печень, расположенная слева, без признаков 

очагового поражения, желчный пузырь уменьшен 

в размерах, стенка утолщена до 0,8 см, в полости 

дренаж . Желудок, селезенка, а также петли тонкой 

и толстой кишки без особенностей. При ревизии вы-

явлена опухоль БСДПК с утолщением стенки ДПК 

и прорастанием в головку поджелудочной железы 

(ПЖ). Признаков вовлечения магистральных сосу-

дов, отдаленных метастазов нет. Учитывая результаты 

ревизии, принято решение выполнить гастропанкре-

атодуоденальную резекцию. Мобилизацию гастро-

панкреатодуоденального комплекса начали с доступа 

к верхним брыжеечным сосудам. Выполнен нижний 

доступ “artery first” (mesenteric approach). Признаков 

инвазии опухоли в верхние брыжеечные сосуды не 

выявлено. Мобилизованы ворота печени, выполнена 

диссекция печеночно-двенадцатиперстной связки, 

чревного ствола, латеральной полуокружности верх-

ней брыжеечной артерии, аортокавального промежут-

ка. При мобилизации гастропанкреатодуоденального 

комплекса подтвержден описанный при КТ редкий 

вариант кровоснабжения печени – раздельное отхож-

дение левой и правой печеночных артерий от чревного 

ствола. Желчный пузырь отделен от печени, выделен 

общий печеночный проток, расширенный до 1 см, 

пересечен. На его проксимальную часть временно на-

ложен зажим типа “бульдог”, дистальная часть пере-

вязана. Мобилизация ДПК по Кохеру и дистальной 1/3 

желудка с большим и малым сальником. Желудок пе-

ресечен линейным сшивающим аппаратом GIA-90. 

Желудочно-двенадцатиперстная артерия, отходящая 

от правой печеночной артерии, лигирована, пересече-

на. Тощая кишка на расстоянии 15 см от связки 

Трейтца (на уровне 2-й тощекишечной артерии) про-

шита и пересечена линейным сшивающим аппаратом 

GIA-60, ротирована влево. Сформирован “тоннель” 

под перешейком ПЖ над воротной веной. ПЖ пере-

сечена, связка крючковидного отростка мобилизова-

на и отсечена с помощью аппарата Ligasure. Препарат 

удален. Учитывая характеристику культи ПЖ (про-

ток – 4 мм, плотная фиброзная железа, дистанция мо-

билизации железы от среза – 2 см (рис. 3) по Shukla, 

2010), сформирован панкреатикоеюноанастомоз по 

Buchler (duct-to-mucosa, без стентирования; рис. 4). 

В 15 см от панкреатикоеюноанастомоза сформирован 

гепатикоеюноанастомоз непрерывным однорядным 

швом. На отдельной петле по Ligidakis сформирован 

гастроэнтероанастомоз с энтероэнтероанастомозом 

“бок в бок”. В культю желудка установлен декомпрес-

сионный зонд, второй – питательный – заведен дис-

тальнее межкишечного анастомоза. К области панкре-

атоеюноанастомоза подведены два страховочных дре-

нажа, рана передней брюшной стенки послойно ушита. 

Общее время операции составило 370 мин, интраопе-

рационная кровопотеря – 350 мл. В качестве профи-

лактики послеоперационного панкреатита назначали 

Октреотид по схеме 100 мкг подкожно предоперацион-

но, затем 25–50 мкг/ч внутривенно капельно в течение 

3 дней. Макро ско пически прорастания серозной обо-

Рис. 4. Интраоперационное фото. Этап формирования 
панкреатикоеюноанастомоза по Buchler.

Fig. 4. Intraoperative photo. Pancreaticojejunostomy accor-
ding to Buchler. 

Рис. 3. Интраоперационное фото. Вид операционного 
поля после удаления органокомплекса. 1 – печеночный 
проток; 2 – правая печеночная артерия; 3 – воротная 
вена; 4 – культя поджелудочной железы; 5 – левая пече-
ночная артерия.

Fig. 3. Intraoperative photo. View after resection. 1 – hepatic 
duct; 2 – right hepatic artery; 3 – portal vein; 4 – stump of 
the pancreas; 5 – left hepatic artery.
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лочки ДПК, врастания в головку ПЖ не обнаружено 

(рис. 5). Микроскопически в области БСДПК опреде-

ляется разрастание аденокарциномы с формировани-

ем тубулярных структур на всем протяжении опухоле-

вого узла (рис. 6). Опухоль инфильтрирует слизистую, 

подслизистую и мышечную оболочку ДПК без вра-

стания в серозную оболочку кишки и ткань ПЖ 

(рис. 7). Во всех выделенных регионарных лимфоузлах 

признаков метастатического поражения не выявлено. 

Заключение: ампулярная аденокарцинома, интести-

нальный тип, T2N0M0 G1 R0. Лимфоваскулярная и 

периневральная инвазия не обна ружена, лимфоузлов 

с метастатическим поражением нет. 

Послеоперационный период протекал без особенно-

стей. Пациент был выписан в удовлетворительном 

состоянии на 10-е сутки после операции. Период на-

блюдения составляет 9 мес, признаков рецидива за-

болевания нет. 

Сочетание злокачественных новообразова-
ний гепатопанкреатодуоденальной зоны с SIT 
в мировой литературе представлено лишь отдель-
ными наблюдениями. Проведен литературный 
поиск в базах данных PubMed, Сochrane, EMBASE 
с применением ключевых слов “pancreatic 
neoplasms”, “biliary tract neoplasms”, “duodenal 
cancer”, “periampullary carcinoma” в комбинации 
со словосочетанием “situs inversus”. Обнаружено 
было всего 30 научных работ. При дальнейшем 
анализе литературы выделено 12 статей, в кото-
рых описано выполнение панкреатодуоденаль-
ной резекции (ПДР) в сочетании с SIT [2, 7–16]. 
При более глубоком поиске научных работ 
(SpringerLink, Medical Subject Headings (MeSH), 
РИНЦ) найдено еще 3 клинических наблюдения 
[17–19]. Всего опубликовано 6 клинических 
наблю дений, в которых выполняли ПДР при 
дистальной холангиокарциноме [2, 8, 13, 14, 17], 
и 8 наблюдений при раке головки ПЖ [7, 10–12, 
15–19]. Практически во всех наблюдениях авто-
ры имели дело не только с обратным располо-
жением органов, но и с различными вариантами 
анатомии сосудов, что требовало от оперирую-
щего хирурга максимальной концентрации во 
время операции. 

В представленной работе описано третье по 
счету клиническое наблюдение ПДР при адено-
карциноме БСДПК у больного с SIT [9, 16]. 
Первое наблюдение опубликовано M. Bilimoria 
и соавт. в 2001 г. [9]. ПДР с сохранением приврат-
ника была выполнена 44-летней женщине с аде-
нокарциномой БСДПК pT2pN0M0 без инвазии 
в магистральные сосуды. У пациентки конфлю-
енс верхней брыжеечной и воротной вен был 
расположен впереди тела ПЖ. Период наблюде-
ния составил 18 мес без признаков рецидива за-
болевания. Второе наблюдение рака БСДПК 
в сочетании с SIT описано коллегами из Китая 
в 2019 г. Выполнена лапароскопическая ПДР 

Рис. 5. Макрофото. Опухоль БСДПК. 

Fig. 5. Macrophoto. Major duodenal papilla tumor.  

Рис. 6. Микрофото. Ампулярная аденокарцинома 
БСДПК. Окраска гематоксилином и эозином. 
Ув. ×10/0.30.

Fig. 6. Microphoto. Ampulla of Vater cancer. Hematoxylin 
and eosin staining. 10x\0.30. 

Рис. 7. Микрофото. Инвазия ампулярной аденокарци-
номы в мышечную оболочку ДПК. Окраска гематокси-
лином и эозином. Ув. ×20/0.45.

Fig. 7. Microphoto. Invasion of ampullary adenocarcinoma 
into the muscle membrane of the duodenum. Hematoxylin 
and eosin staining.  x20/0.45.  
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[16]. Признаков рецидива заболевания в течение 
4 мес не выявлено, наблюдение за пациенткой 
продолжается.

Стоит отметить, что во всех наблюдениях ПДР 
при SIT авторы указывают на большие техни-
ческие трудности вследствие различных анато-
мических особенностей, включающих топогра-
фо-анатомические изменения, а также нетипич-
ную сосудистую анатомию. 

Выполнение ПДР при SIT является техниче-
ски сложным, но выполнимым вмешательством, 
требующим от операционной хирургической 
бригады предельной концентрации. Успешное 
выполнение операции возможно при тщатель-
ном дооперационном обследовании, включая 
детальное изучение индивидуальной анатомии 
(неинвазивная КТ-ангиография). Уточнение со-
судистой анатомии на дооперационном этапе 
в каждом клиническом наблюдении позволяет 
уменьшить риск интраоперационных осложне-
ний. Подобные оперативные вмешательства сле-
дует выполнять в крупных многопрофильных 
медицинских центрах с большим опытом ПДР.
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