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В обзоре проведен анализ литературы, отражающей современные взгляды на болезнь Гиршпрунга у 
детей, а также современные методы диагностики и лечения заболевания.

Болезнь Гиршпрунга – достаточно частое заболевание в детской хирургии. Изучение литературы по-
казало, что если вопросы патогенеза заболевания уже не считаются спорными, то внедрение новых методик 
обследования и хирургического лечения по-прежнему остается сложным и неоднозначным. Применение 
тех или иных методов диагностики и лечения определяется в основном возможностями и предпочтениями 
лечебных учреждений. В то же время функциональные результаты оперативного лечения оставляют желать 
лучшего. Причинами этого являются отсутствие четко определенных сроков проведения хирургической 
коррекции порока, а также нерешенные вопросы выбора метода оперативного лечения, подходящего для 
каждого конкретного ребенка.

Анализ литературных данных показал возможность решения этих проблем путем выработки рацио-
нальной программы обследования с учетом всех имеющихся осложнений и определения соответствующей 
тактики лечения.

Радикальное одноэтапное оперативное лечение болезни Гиршпрунга с использованием миниинва-
зивных методов приобретает все большее распространение. Современные хирургические методы лечения 
болезни Гиршпрунга у новорожденных и детей раннего возраста позволяют снизить смертность и улучшить 
результаты. 

Ключевые слова: болезнь Гиршпрунга, аганглиоз, толстая кишка, энтероколит, трансанальное эндорек-
тальное низведение, послеоперационные осложнения

The paper reviews recent studies that evaluate the present-day concept concerning Hirschsprung's disease in 
children as well as current diagnostic and treatment methods of this pathology. 

Hirschsprung's disease is a relatively common disease in the pediatric surgery. The literature analysis has 
shown that if the pathogenesis of the disease is no longer considered controversial entity, the application of new 
methods of examination and surgical treatment still remains complex and ambiguous. The use of one or another 
method of diagnosis and treatment is thought to be determined mainly by the possibilities and preferences of medical 
establishment.  At the same time, the functional results of surgical treatment leave much to be desired due to the 
absence of clearly defined terms for surgical correction of the defect, as well as the unresolved issues of choice of 
operative treatment method appropriated for each specific child.

The analysis of the literature data has shown the possibility of solving these problems by developing a rational 
program of examination, taking into account all existing complications and determining the appropriate treatment tactics.

Radical one-stage surgical treatment of Hirschsprung’s disease with the use of minimally invasive methods 
is becoming more widespread. Current surgical methods for treating Hirschsprung’s disease in infant and young 
children are essential in reducing morbidity and mortality associated with this disease.

Keywords: Hirschsprung's disease, agangliosis, colon, enterocolitis, transanal endorectal pull-through, postoperative 
complications, mortality

Введение

Болезнь Гиршпрунга – одна из сложных 
проблем в детской хирургии. Значимые успехи 
были достигнуты в понимании ее этиологии в 
последние десятилетия, особенно с развитием 
молекулярной генетики и новых патоморфоло-
гических исследований.

Новый этап в совершенствовании методов 
диагностики и лечения болезни Гиршпрунга 

получил развитие не только благодаря успехам 
патофизиологии и раннему выявлению заболе-
вания, но и благодаря развитию хирургической 
техники. Хирургическое лечение продвинулось 
от двух- или трехэтапных операций до первич-
но-радикальной [1, 2, 3]. В последнее время 
радикальная коррекция болезни Гиршпрунга 
при помощи миниинвазивной техники стала 
все более популярной. У новорожденных и 
детей раннего возраста прогрессивные методы 
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лечения болезни Гиршпрунга способствуют 
снижению смертности и улучшению результатов 
лечения. Анализ литературы по рассматривае-
мой теме позволит представить современное 
состояние вопроса. 

Этиология

Клеточные и молекулярные нарушения в 
процессе развития энтеральной нервной систе-
мы и миграции нервных гребешковых клеток в 
развивающийся кишечник представляют собой 
первичную этиологию болезни Гиршпрунга. 
Нейробласты впервые появляются в форми-
рующемся пищеводе после 5 недели гестации 
плода. Эти клетки мигрируют в краниокаудаль-
ном направлении в остальную развивающуюся 
кишку между 5 и 12 неделями гестации. Формы 
болезни Гиршпрунга различны из-за огромно-
го количества возможных аномалий во время 
развития энтеральной нервной системы и раз-
личного времени, когда происходит остановка 
миграции нейробластов. Ранняя остановка 
миграции в развивающемся эмбрионе приводит 
к длинной зоне аганглиоза [2].

Другие факторы, такие как повреждение 
экстраклеточных матричных компонентов, 
аномалии нейротрофических факторов, моле-
кулярные повреждения нервных клеток могут 
также рассматриваться как способствующие 
факторы развития болезни Гиршпрунга.

Генетические факторы

Увеличение риска рождения детей с болез-
нью Гиршпрунга среди родственников пациен-
тов с данным заболеванием, преобладание по 
полу, сочетание с болезнью Гиршпрунга других 
пороков, синдромов и хромосомных нарушений 
доказывают наличие генетических факторов 
болезни Гиршпрунга. Генетические исследо-
вания выявили мутацию в 10 различных генах, 
способствующих развитию болезни Гиршпрунга 
[4]. Самыми частыми среди них являются мута-
ции в RET гене (7-35% спорадических случаев), 
EDNRB гене (7%) и END3 гене (менее 5%) [3, 
4, 7]. Более 20 различных мутаций было описано 
в RET protooncogene, некоторые изменения в 
этом гене сочетаются с определенными форма-
ми болезни Гиршпрунга [3, 5].

И даже если болезнь Гиршпрунга возни-
кает как изолированная форма, она сочетается 
с врожденными пороками и сопутствует син-
дромам (таким, как трисомия 21, септальные 
дефекты сердца, врожденный центральный 
гиповентиляционный синдром, множествен-
ные эндокринные нарушения neoplasia type 

2, нейрофиброматоз, Ваарденбурга синдром) 
в 5-32% случаях [4]. Трисомия 21 (Даун-син-
дром) сочетается с болезнью Гиршпрунга в 7% 
случаев. Сочетанные пороки наиболее часто 
встречаются в желудочно-кишечном тракте, 
затем в центральной нервной и мочеполовой 
системах [4, 5]. 

Патофизиология

В основе патогенеза болезни Гиршпрунга 
лежит функциональная непроходимость узкой 
части толстой кишки, затрудняющая образова-
ние перистальтических волн из-за отсутствия 
парасимпатических ганглионарных клеток. 
Несмотря на громадные исследования, при-
чина тонического сужения аганглионарной 
кишки полностью не выяснена. Аганглиоз, 
холинергическая гипериннервация, нарушение 
обеспечения нервов нитрик-оксид синтетазой и 
нарушения интерстициальных клеток Кахаля в 
совокупности участвуют в патогенезе болезни 
Гиршпрунга, но полное понимание причинных 
факторов нарушений, видимых при болезни 
Гиршпрунга, не получено [2, 6].

Классификация

Распространение аганглиоза в проксималь-
ном направлении от внутреннего анального 
сфинктера определяет классификацию: форма 
с короткой зоной аганглиоза – ректо-сигмо-
идное поражение (74-80%); с длинной зоной 
(субтотальная) – аганглиоз распространяется 
до селезеночного угла или поперечно-обо-
дочной кишки (12-22%); тотальный аганглиоз 
толстой кишки – аганглиоз всей толстой и 
терминального участка подвздошной кишок 
(4-13%). Выделяют также интестинальную и 
ультракороткую форму. Наиболее тяжелая, но 
редкая форма болезни Гиршпрунга – тоталь-
ный интестинальный аганглиоз кишечника с 
отсутствием ганглионарных клеток от дуоденум 
до ректум [7].

По клиническому течению заболевания вы-
деляют неосложненную и осложненную формы 
болезни Гиршпрунга. 

Клинические проявления

Частота болезни Гиршпрунга примерно 1 
на 5000 рождений. Соотношение мальчиков к 
девочкам при ректосигмоидной форме 4:1, а 
при длинной зоне – 1:1-2:1.

С усилением настороженности и улучше-
нии диагностики возраст  диагностирования 
болезни Гиршпрунга существенно уменьшился 
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в последнее время и в большинстве случаев 
диагностируется в периоде новорожденности. 
Позднее отхождение мекония, увеличение в 
объеме живота, рвота с примесью желчи и 
нарушения энтерального питания – наиболее 
частые симптомы [8].

Обычно новорожденные с болезнью Гирш-
прунга – доношенные дети с поздним отхожде-
нием мекония. Почти у всех доношенных детей 
меконий отходит в первые 24-48 часов жизни. 
При болезни Гиршпрунга у 70-90% новорож-
денных этого не происходит в данный период 
жизни. Дифференциальный диагноз нужно 
проводить со следующей патологией: тонкая 
кишка – кишечная атрезия, мальротация, заво-
рот, мекониальная непроходимость при муко-
висцидозе; толстая кишка – meconium plug syn-
drome, аноректальные мальформации, small left 
colon syndrome; другие причины – наркотики, 
электролитные нарушения, гипотиреоидизм, 
сепсис, очень малый вес при рождении. Таким 
образом, болезнь Гиршпрунга должна быть за-
подозрена у всех детей с поздним отхождением 
стула в периоде новорожденности.

При осложненной форме болезни Гирш-
прунга клиническая картина проявляется в 
виде низкой кишечной непроходимости или 
перфорации слепой кишки и перитонита в 
первые дни жизни ребенка, что затрудняет по-
становку диагноза в периоде новорожденности. 
Однако осложнения течения болезни Гирш-
прунга могут наблюдаться и в более старшей 
возрастной группе пациентов, что связано с 
неизбежно возникающим при этом заболевании 
энтероколитом.

Энтероколит при болезни Гиршпрунга

Энтероколит – тяжелое осложнение бо-
лезни Гиршпрунга в до- и послеоперационных 
периодах. Это клиническое состояние с симпто-
мами, включающими диарею, вздутие живота, 
повышение температуты тела, коликообразные 
боли в животе, интоксикацию, гиповолемию, 
жидкий стул, иногда с примесью крови.

Энтероколит может развиться в любом воз-
расте – от периода новорожденности до взрос-
лого состояния – независимо от медикаментоз-
ного лечения или выполненного хирургического 
вмешательства. Рецидивирующий энтероколит 
может возникнуть даже при наличии выведен-
ной стомы [7, 8]

Несмотря на многочисленные исследо-
вания, полное понимание этиологии энте-
роколита еще отсутствует. Многочисленные 
теории были предложены, чтобы объяснить его 
возникновение, включая физическое расшире-

ние проксимальной части кишки, изменение 
содержимого кишки, ротавирус, клостридию, 
повышение активности простагландина Е1, 
иммунологический дефект слизистой оболоч-
ки кишки и др. Некоторые гистологические 
и иммунологические исследования выявили 
локальный или системный иммунологический 
дефицит с нарушением функции лимфоцитов 
[9].

Частичная механическая непроходимость 
может запустить патогенез энтероколита по при-
чине расширения проксимальной части кишки, 
что приведет к кишечному стазу, еще больше-
му расширению кишки, ишемии слизистой и 
бактериальной инвазии. Однако, эта теория не 
объясняет возникновение энтероколита в дис-
тальной от стомы части кишки, возникновение 
энтероколита в послеоперационном периоде 
или выявление энтероколита гистологически в 
аганглионарной кишке. Длина аганглионарного 
сегмента может рассматриваться как возмож-
ный фактор увеличения риска возникновения 
энтероколита. Несомненно, что большая длина 
аганглионарного сегмента вызывает более выра-
женную проксимальную обструкцию с большим 
давлением, увеличивающим бактериальный стаз 
и проксимальное расширение. Тем не менее, 
исследования показали отсутствие корреляции 
между длиной аганглионарного сегмента и ча-
стотой возникновения энтероколита.

Продукция муцина значительно снижена 
у пациентов с болезнью Гиршпрунга. Причем 
ганглионарный сегмент показывает сходные 
повреждения продукции слизи, как и в аган-
глионарном сегменте. Это указывает на ненор-
мальный защитный слизистый барьер в кишке 
у пациентов с болезнью Гиршпрунга, даже в 
гистологически нормальной кишке. Снижение 
продукции слизи указывает на опасность бак-
териального повреждения слизистой оболочки 
и транслокации флоры. 

Секреторный иммуноглобулин А обеспе-
чивает основной иммунологический барьер 
в желудочно-кишечном тракте, устойчивость 
к бактериям и предотвращает бактериальную 
транслокацию через кишечную стенку. Несо-
мненно, если наступил первый эпизод энтеро-
колита, то он может нарушить процесс кишеч-
ного иммунитета выработкой соответствующих 
антител, быть причиной хронических измене-
ний в слизистой оболочке кишки и повысить 
риск следующих эпизодов. Это может объяснить 
реальную возможность возникновения рециди-
ва энтероколита после выведения стомы или 
успешной операции [7, 9].

Макрофаги играют важную роль в вос-
палении в мышечной оболочке. Увеличение 
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количества и активности макрофагов при 
воспалении приводит к нарушению работы 
интерстициальных клеток Кахаля, отвечающих 
за ритмичность работы кишечника в участках 
кишки, в которых ганглии интактны. Эти на-
рушения перистальтики могут ухудшить стаз, 
бактериальный рост и вместе с повреждением 
продукции нормальной слизи усилить транс-
локацию [8]. 

Повреждения на уровне генов, запуска-
ющие механизмы развития энтероколита при 
болезни Гиршпрунга, подтверждаются тем, что, 
например, у детей с болезнью Дауна развивается 
энтероколит почти в 50% случаев, один и более 
эпизодов [7, 8]. Присутствие других сопутству-
ющих аномалий также вызывает увеличение 
частоты энтероколита.

При микробиологическом исследовании 
в большинстве случаев удается выделить Clos-
tridium difficile [7, 8, 9].

 
Диагноз

В связи с усилением настороженности пе-
диатров и детских хирургов, возраст постановки 
диагноза болезни Гиршпрунга существенно 
снизился в последние годы и во многих случаях 
стал возможен еще в периоде новорожденности. 
Болезнь Гиршпрунга должна быть заподозре-
на у новорожденных с поздним отхождением 
мекония (в течение 24-48 часов), увеличением 
объема живота, рвотой с примесью желчи и на-
рушением энтерального питания. Наличие у но-
ворожденного ребенка признаков энтероколита 
должно также вызывать подозрение на болезнь 
Гиршпрунга. Низкая кишечная непроходимость 
с сохранением анатомической целостности 
кишки, перфорации слепой, восходящей кишок 
или терминального отдела тонкой кишки, пери-
тонит в первые дни жизни ребенка могут быть 
осложненным течением болезни Гиршпрунга. 

У пациентов старшей возрастной группы 
клинические проявления болезни Гиршпрунга 
представляют собой упорные запоры, которые 
могут чередоваться с эпизодами энтероколита; 
увеличение размеров живота; отставание в фи-
зическом развитии.

Основные методы диагностики болезни 
Гиршпрунга включают ирригоскопию, ано-
ректальную манометрию, ректальную полно-
слойную биопсию и биопсию слизистой прямой 
кишки для гистохимического или иммуногисто-
химического исследования.

Рентгенологическое исследование. На об-
зорной рентгенограмме у ребенка с болезнью 
Гиршпрунга можно найти избыточную пнев-
мотизацию и расширение толстой кишки над 

узким дистальным участком прямой и сигмо-
видной кишок и переходной зоной между ними. 
При выраженном энтероколите будут признаки 
токсической дилятации толстой кишки [10, 11].

Для осложненной формы болезни Гирш-
прунга в зависимости от клинической стадии 
будут характерные признаки низкой кишечной 
непроходимости или перфорации полого органа 
с наличием газа в свободной брюшной полости. 

В некоторых центрах ирригоскопия яв-
ляется первым тестом в обследовании детей с 
подозрением на болезнь Гиршпрунга с призна-
ками кишечной непроходимости. Признаками 
болезни Гиршпрунга на ирригоскопии являются 
патологическое сужение дистальных отделов 
толстой кишки, переходная зона в виде во-
ронкообразного расширения над пораженным 
участком и проявления энтероколита, а также 
ненормальный ректосигмоидный индекс, кото-
рый более выражен у детей старшей возраст-
ной группы [12, 13]. Исследования последних 
лет показывают, что чувствительность и спе- 
цифичность ирригоскопии у детей старшей воз-
растной группы составляет 70-83%, в то время 
как у новорожденных пациентов этот процент 
значительно ниже из-за нечетко выраженной 
переходной зоны и отсутствия воронкообраз-
ного расширения кишки над ней. Кроме того, 
при наличии сопутствующего энтероколита 
раздраженная кишка с участками спазма может 
создавать видимость патологического сужения 
кишки. Это означает, что до месячного возраста 
пациента риск как ложно-положительного, так 
и ложно-отрицательного результата ирригоско-
пии увеличивается почти в три раза. Также, 
может быть несовпадение зоны рентгеноло-
гической и зоны, определенной при биопсии, 
особенно у детей до 1 месяца. Таким образом, 
ирригоскопия у новорожденных может быть 
неправильно интерпретирована [7, 8, 14].

Использование аноректальной манометрии 
возможно у старших детей для диагностики 
болезни Гиршпрунга, но аноректальная мано-
метрия у новорожденных достаточно спорна, 
технически трудна и недостоверна в большин-
стве случаев [11].

При морфологическом исследовании 
биоптатов используется несколько методик: 
световая микроскопия с окраской гематокси-
лин-эозином полнослойных биоптатов прямой 
кишки; гистохимическое и иммуногистохи-
мическое исследование биоптатов слизистой 
прямой кишки. Ректальная полнослойная би-
опсия представлена отсутствием ганглионарных 
клеток при окраске гематоксилин-эозином. 
Гистохимическое исследование биоптатов сли-
зистой прямой кишки показывает присутствие 
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ацетилхолин-позитивных гипертрофических 
нервных волокон, подтверждающих болезнь 
Гиршпрунга. Наряду с гематоксилин-эозин рек-
тальной биопсией, использование гистохимиче-
ской реакции на ацетилхолинэстеразу сделало 
морфологическую диагностику более простой и 
надежной [7, 8, 11]. У новорожденного ребенка 
выполнение полнослойной биопсии представ-
ляет собой большие технические сложности, в 
то время как биопсия слизистой прямой киш-
ки – технически простая манипуляция. Кроме 
того, в дистальной части анального канала 
отсутствие ганглионарных клеток может быть 
вариантом нормы. Некоторые другие методики 
используются для постановки диагноза болезни 
Гиршпрунга, такие как лактатдегидрогеназа, 
сукцинатдегидрогеназа, NADPH-диафораза ги-
стохимическое определение ферментов. Гисто-
химическая реакция на ацетилхолинэстеразу для 
постановки диагноза при болезни Гиршпрунга 
у новорожденных имеет чувствительность 91%, 
специфичность – 100%, ложно-отрицательный 
результат получается в 8% случаев. У новорож-
денных, особенно недоношенных или функци-
онально незрелых, может быть снижено коли-
чество нервных волокон в стенке кишки даже 
при наличии болезни Гиршпрунга, поэтому 
уменьшение количества АХЭ-положительных 
волокон у новорожденных может приводить к 
ложно-отрицательному результату. Несмотря 
на эти ограничения, ректальная биопсия более 
чувствительный и специфический метод, чем 
ирригоскопия и анальная манометрия вместе 
взятые, даже без использования дополнитель-
ных иммуногистохимических методик.

Иммуногистохимическое исследование –  
важный морфологический метод, который 
использует специфические антиген-антитело 
реакции.

Основные иммуногистохимические методы –  
прямая и непрямая иммунофлюоресценция или 
прямая и непрямая ферментная иммуногисто-
химическая реакция. Много иммуногистохими-
ческих маркеров и окрасок используется для ис-
следования и клинической диагностики болезни 
Гиршпрунга и других заболеваний кишечника. 
Наиболее часто используют исследование на 
кальретинин – общий маркер [7, 15, 16].

Кальретинин – это Са-содержащий проте-
ин, который играет важную роль в организации 
и функционировании энтеральной нервной 
системы. Са-содержащие протеины участвуют в 
физиологическом кальциевом гомеостазе. Ган-
глионарные клетки и их производные выделяют 
кальретинин из подслизистого и межмышечно-
го сплетения кишки нормальной ганглионарной 
кишки в отличие от аганглионарного сегмента 

при болезни Гиршпрунга, в котором отсутствует 
кальретинин. Отсутствие окраски на кальре-
тинин в нервных отростках также показывает 
отсутствие кальретинина в соответствующих 
нервных клетках, что можно использовать как 
диагностический тест в диагностике аганглио-
нарного сегмента. Важным аспектом иммуно-
гистохимического исследования является то, 
что метод позволяет обнаружить различные 
нарушения иннервации, т.к. окрашивает все 
имеющиеся клетки, даже незрелые и маленькие. 
Однако для выявления нервной гипертрофии 
необходимы другие маркеры и методы.

Лечение

Подтверждение диагноза болезни Гирш-
прунга является показанием к оперативному 
лечению. 

Успехи в выхаживании новорожденных, 
анестезии и реанимации за последние десяти-
летия сделали возможным для детских хирургов 
выполнение одноэтапной коррекции болезни 
Гиршпрунга при неосложненной форме и ис-
ключении тотального аганглиоза. В большин-
стве случаев диагноз ставится в неонатальном 
периоде, многие центры применяют одноэтап-
ную коррекцию с потрясающими результатами. 
Основными противопоказаниями к первичному 
трансанальному низведению являются тяжелые 
жизненно-значимые пороки развития, тяжелый 
энтероколит, выраженная дилятация прокси-
мальных отделов кишки и нарушения общесо-
матического состояния в целом.

При этом вмешательтве аганглионарная 
кишка низводится трансанально и резецируется 
примерно на 10 см выше уровня переходной 
зоны. Накладывается колоанальный анастомоз 
между ганглионарной кишкой и анусом [17, 18]. 

В случаях наличия длинной зоны аган-
глиоза может применяться лапароскопическая 
мобилизация толстой кишки и ее трансанальное 
эндоректальное низведение [19, 20].

Если имеется энтероколит, то сначала про-
водится интенсивное лечение, включающее 
коррекцию водно-электролитного баланса, 
очистительные клизмы [7, 8]. 

При осложненной форме болезни Гирш-
прунга (кишечная непроходимость, некроти-
ческий энтероколит с токсической дилятацией 
толстой кишки, перфорация терминального от-
дела тонкой кишки, слепой или других отделов 
толстой кишки) – выведение стомы со взятием 
биопсий на разных уровнях толстой кишки 
и ректальная биопсия. После подтверждения 
диагноза болезни Гиршпрунга, определения 
зоны аганглиоза кишечника определяют вид 

© О.А.  Говорухина Болезнь Гиршпрунга у детей



© Новости хирургии Том 25 * № 5 * 2017

515

дальнейшего хирургического лечения [9]. 
Наиболее серьезный прогноз при интести-

нальной форме аганглиоза кишечника. Тонко-
кишечная высокая стома неизбежно вызовет 
синдром короткой кишки и сомнительные 
перспективы после радикальной операции [20]. 

Результаты и осложнения

Скрупулезная техника, адекватный гемо-
стаз, хорошее кровоснабжение для предупреж-
дения ишемии, недопустимость перекрута и 
натяжения кишки должны предотвратить ос-
ложнения при трансанальном эндоректальном 
низведении кишки.

Энтероколит – главная причина увеличе-
ния заболеваемости и смертности после ради-
кального лечения болезни Гиршпрунга [7, 9]. 
Частота послеоперационного энтероколита, по 
данным разной литературы, варьирует от 5% до 
42%, в зависимости от определения и методов 
диагностики энтероколита [7]. Несмотря на 
успехи в лечении детей с болезнью Гиршпрунга, 
патогенез энтероколита продолжает оставаться 
неизвестным. Предположительно, обструктив-
ные механизмы  приводят к кишечному стазу 
с размножением бактерий, повреждением бак-
териями слизистой c последующим местным 
и общим воспалительным ответом. Факторы 
риска энтероколита включают ранний возраст, 
стриктуры анастомоза и нарушения питания. 
Предполагалось, что более короткий мышечный 
рукав может снизить частоту энтероколита, 
снизив возможность спазма. Все эти находки 
позволили предположить, что кишечный стаз 
и незрелый иммунитет слизистой оболочки 
из-за раннего возраста могут способствовать 
возникновению энтероколита [17]. 

Образования рубцового стеноза после 
радикального низведения – другое серьезное 
осложнение. Частота стеноза варьирует от 0% 
до 35% в зависимости от определения понятия 
[18, 19]. Факторами риска стеноза являются 
ишемия и несостоятельность анастомоза, а 
также циркулярный анастомоз. Кроме того, 
как говорилось выше, стеноз является вы-
соким фактором риска послеоперационного 
энтероколита. Большая часть стенозов лечится 
консервативно дилятацией, и только некоторые 
требуют более агрессивной хирургической кор-
рекции. Техника наложения косого анастомоза 
ануса может снизить формирование стеноза.

Несостоятельность колоанального ана-
стомоза в виде перитонита, перианальной 
флегмоны или формирования параректального 
свища требует выведения стомы до купирования 
воспалительного процесса. Такие осложнения 

встречаются очень редко, так как анастомоз 
защищен стенками анального канала. Однако 
в случае ишемии в области анастомоза или 
гематомы со вторичным ее инфицированием, 
возможно формирование воспалительного оча-
га. В случае восстановления целостности кишки 
и отсутствия деформаций в зоне анастомоза 
производится закрытие стомы путем наложения 
анастомоза конец-в-конец. Однако, если кишка 
окажется дискредитированной, необходимо 
повторное низведение кишки с резекцией по-
раженного участка кишки и закрытием стомы.

Частота стула обычно высока (5-10 раз в 
день) сразу после операции. С течением време-
ни, через полгода после операции, достигает 1-4 
раз в день. Запоры наступают через несколько 
недель или месяцев после операции и зависят 
от типа операции, с большей вероятностью 
возникновения после операций с оставлением 
аганглионарной части кишки (Дюамель, Ри-
бейн). Запор возникает примерно у 8% детей, 
но частота их может достигать 20% [18, 20, 
21]. Последние публикации сообщают о 37% 
детей с нарушением эвакуации стула после 
операций по поводу болезни Гиршпрунга [22, 
23]. Функциональные формы запоров могут 
быть вылечены консервативными методами, 
такими как клизмы или слабительные. Кроме 
того, персистирующие запоры как следствие 
ахалазии сфинктера, формирования стриктуры, 
неполной резекции аганглионарной части киш-
ки или дисганглионарной кишки могут потре-
бовать активных действий, таких как повторная 
ирригоскопия, биопсия. Метод лечения зависит 
от результатов обследования и может включать 
активные дилятации, ботокс, миэктомию или 
ренизведение [6, 7, 18].

Недержание кала определяется обычно у 
детей старше 4 лет. Большая серия исследова-
ний указывает на отсутствие недержания кала 
после операции трансанального низведения. 
Некоторые авторы в то же время указывают на 
плохое держание кала после низведения из-за 
нарушения консистенции стула или жидкий 
стул после операции у детей с длинной зоной 
аганглиоза. 44% детей вынуждены соблюдать 
диету после операции во избежание запора 
или недержания [21, 22, 23]. Другие авторы 
указывают, что некоторые аспекты держания и 
консистенции стула меняются с годами [17, 18]. 

Энурез встречается в 5-26% случаев и объ-
ясняется ятрогенным повреждением тазовых 
нервов или невропатией [7]. Применение 
лапароскопии или трансанальное низведение 
призваны уменьшить количество ятрогенных 
повреждений.

Нарушения стула, включая запор и недер-



516

жание, и энурез сильно влияют на послеопе-
рационное качество жизни пациентов с болез-
нью Гиршпрунга. Наличие короткого участка 
толстой кишки после ее резекции при длинной 
зоне аганглиоза приведет к плохому качеству 
жизни, которое, однако, с годами изменится, 
когда пациент научится контролировать про-
цесс дефекации и помогать своему состоянию 
различными методами (клизма, диета и пр.). 
Задачи хирурга – уменьшить эти осложне-
ния путем развития тщательной оперативной 
техники, послеоперационного и длительного 
диспансерного наблюдения.

Заключение

В диагностике и лечении болезни Гирш-
прунга достигнуты большие успехи. Однако 
функциональные результаты оставляют желать 
лучшего. Причинами этого являются сроки 
проведения хирургической коррекции порока, 
а также выбор метода оперативного лечения, 
подходящий для каждого конкретного ребенка.

Изучение литературы показало, что если 
вопросы патогенеза заболевания уже не счита-
ются спорными, то внедрение новых методик 
обследования и хирургического лечения по-
прежнему остается сложным и неоднозначным.

Анализ литературных данных показал воз-
можность решения этих проблем при выработке 
программы обследования, учете всех имеющих-
ся осложнений и определении соответствующей 
тактики лечения.
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