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ВВЕДЕНИЕ 

 

Актуальность работы 

Болезнь Гиршпрунга (БГ) известна уже более 130 лет и занимает важное 

место среди врожденн х пороков развития желудо но-кише ного тракта у дете  

(Q43.1). По данн м много исленн х исследовани   астота этого заболевания 

варьирует от 1:2000 до 1:12000 новорожденн х, несколько разли аясь в 

этни еских группах [99]. К настоящему времени достигнут  зна ительн е успехи 

в понимании этиологии и патогенеза болезни, молекулярно-генети еских 

механизмах развития аганглиоза толсто  кишки, а также предложен  разли н е 

метод  хирурги еского ле ения. 

Несмотря на многолетнюю историю и достижения в развитии детско  

хирургии, ле ение дете  с болезнью Гиршпрунга остается сложно  и не до конца 

решенно  проблемо . Доказательством этого служит существование разн х 

способов оперативного ле ения, достато но большое  исло послеоперационн х 

осложнени  (7-35%), сохраняющаяся летальность и не всегда 

удовлетворительн е функциональн е результат . До сих пор существует 

проблема того,  то диагностика БГ нередко запазд вает, и это неизменно 

приводит к ухудшению результатов ле ения [7,16,19].  

В настоящее время существует несколько общеупотребим х методов 

хирурги еского ле ения БГ – это операции Свенсона, Соаве, Дюамеля и другие. 

Оригинальная операция Свенсона, предложенная автором в 1948 году для 

радикального ле ения пациентов с болезнью Гиршпрунга, со временем 

претерпела зна ительн е изменения [149]. Наряду с не  б ли разработан  и 

другие вариант  хирурги еского ле ения, направленн е на уменьшение 

коли ества послеоперационн х осложнени  и улу шение отдаленн х 

результатов [44,66,110,116]. Внедрение в практику лапароскопи еского метода, 

как этапа подготовки толсто  кишки для низведения и взятия поэтажно  биопсии, 

привело к определенному перевороту в технике хирурги еского ле ения БГ, 
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ставшего осново  для широкого использования трансанальн х вмешательств. В 

настоящее время эти технологии стали своего рода «золот м стандартом» и 

широко используются в ле ении болезни Гиршпрунга у дете  [2]. 

Вместе с тем, среди хирургов нет единого мнения о в боре наиболее 

оптимально  оперативно  техники трансанального эндоректального низведения 

толсто  кишки, способов профилактики и ле ения осложнени , возникших в 

послеоперационном периоде. Особого внимания заслуживает проблема 

неудовлетворительн х отдаленн х функциональн х результатов, котор е 

встре аются по литературн м данн м в 15-50% слу аев [2, 14, 44, 45]. При этом 

на практике отсутствует един   подход к реабилитации пациентов в 

послеоперационном периоде,  то приводит к противоре иво  оценке как самих 

результатов ле ения, так и затрудняет социальную адаптацию дете  [108, 110, 

144].  

Активное внедрение в повседневную практику ле ения болезни Гиршпрунга 

у дете  трансанальн х эндоректальн х вмешательств, отсутствие единого 

подхода к в бору техники их проведения, недостато ное знание при ин 

осложнени , способов их профилактики и ле ения, а также влияние этих 

осложнени  на отдаленн   функциональн   результат, подтверждают 

актуальность проблем  и являются осново  для продолжения нау н х 

исследовани . 

 

Степень разработанности темы исследования 

В настоящее время нет  етких критериев, на котор е могут ориентироваться 

хирурги при в боре тактики ведения пациентов с болезнью Гиршпрунга в 

дооперационном периоде. Данн е литератур  не содержат однозна ного 

указания на оптимальн   возраст пациента для в полнения радикального 

оперативного вмешательства. Так, например, в клиниках США придерживаются 

тактики раннего хирурги еского ле ения, как правило, в перв е 2 недели жизни. 

Другие автор  утверждают,  то более рационально проведение оперативного 

вмешательства в диапазоне 1-3 месяцев жизни. До сих пор в ряде стран 
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применяется этапное хирурги еское ле ение. В бор способа хирурги еско  

коррекции порока остается дискутабельн м. Одинаково  популярностью 

пользуются такие методики, как операции Дюамеля, Свенсона, Соаве, 

Джорджсона, эндоректальное низведение толсто  кишки без лапароскопи еско  

ассистенции. В оте ественно  и зарубежно  литературе мало исследовани , в 

котор х б  сравнивались разн е вариант  эндоректальн х операци  у дете  с 

болезнью Гиршпрунга. Отсутствует един   подход к ведению пациентов в 

послеоперационном периоде.  В последние год  проблеме оценки отдаленн х 

результатов ле ения дете  с БГ уделяется зна ительное внимание,  то косвенно 

подтверждает существование у них после операции функциональн х проблем 

[8,14,31,41,57,138]. Остаются нерешенн ми вопрос  профилактики и ле ения 

гиршпрунг-ассоциированного энтероколита, котор   является главно  при ино  

смертности дете  с данно  патологие  [21,71].  

В нашем исследовании представлена сравнительная характеристика и анализ 

результатов ле ения дете  разного возраста с болезнью Гиршпрунга после 

радикально  операции, в полненно  трансанальн м эндоректальн м способом с 

лапароскопи еско  ассистенцие  либо откр то и использованием трех вариантов 

диссекции прямо  кишки.  

 

Цель исследования 

Улу шение результатов ле ения дете  с болезнью Гиршпрунга на основе 

определения оптимального возраста ребенка и способа хирурги еского ле ения. 

 

Задачи исследования 

1.  Изу ить те ение послеоперационного периода и отдаленн е функциональн е 

результат  у дете  с болезнью Гиршпрунга, оперированн х на базе Детского 

городского многопрофильного клини еского специализированного центра 

в соких медицинских технологи  Санкт-Петербурга методом трансанального 

эндоректального низведения кишки с использованием разли н х способов 

диссекции прямо  кишки (принцип  операци  Соаве, «Соавсон», Свенсон).  



7 
 

 

2. Определить влияние возраста ребенка, гиршпрунг-ассоциированного 

энтероколита на те ение послеоперационного периода и отдаленн   результат 

ле ения болезни Гиршпрунга.   

3. В явить особенности те ения и возможн е осложнения послеоперационного 

периода у дете  после трансанального эндоректального низведения кишки. 

4. Определить оптимальн   метод эндоректально  диссекции при проведении 

трансанального низведения кишки у дете  с болезнью Гиршпрунга. 

 

Научная новизна 

Вперв е в полнен сравнительн   анализ те ения послеоперационного 

периода и оценка отдаленн х функциональн х результатов у дете  с болезнью 

Гиршпрунга после трансанальн х эндоректальн х операци  с разли н ми 

видами диссекции прямо  кишки.  

Доказано,  то методика диссекции прямо  кишки, возраст на момент 

проведения радикального хирурги еского вмешательства не оказ вают 

существенного влияния на те ение раннего послеоперационного периода и 

отдаленн   функциональн   результат. 

У  асти дете  с коротко  зоно  аганглиоза (22%) в явлена особенность 

послеоперационного те ения, проявляющаяся во временном прекращении 

отхождения самостоятельного стула в разн е сроки на протяжении 1 года после 

операции, расцененная нами как период адаптации и стабилизации функции 

низведенно  кишки. Проводимая консервативная терапия привела к 

восстановлению акта дефекации у всех пациентов данно  групп .   

Установлено,  то нали ие энтероколита у пациентов с болезнью Гиршпрунга 

до операции является фактором риска его развития и в послеоперационном 

периоде,  то зна ительно ухудшает функциональн   прогноз.  

 

Практическая значимость 

На основе полу енн х в процессе диссертационного исследования 

результатов сделан в вод о целесообразности радикального оперативного 
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ле ения болезни Гиршпрунга у дете  любого возраста методом трансанального 

эндоректального низведения ганглионарно   асти толсто  кишки с 

лапароскопи еско  ассистенцие . Проведение диссекции прямо  кишки на 

основе принципа оригинально  операции Свенсона позволяет минимизировать 

развитие послеоперационн х осложнени  (гиршпрунг-ассоциированн   

энтероколит, стеноз зон  анастомоза, недержание кала, запор) и улу шить 

отдаленн е функциональн е результат . 

Пациентов с дооперационн м энтероколитом рекомендовано рассматривать 

как группу в сокого риска развития инфекционного поражения толсто  кишки в 

послеоперационном периоде.  

Предложенн е принцип  ведения дете  после радикально  операции,   

направленн е на профилактику и своевременное в явление особенносте  

те ения послеоперационного периода, позволяют консервативн ми мерами 

добиваться нормализации акта дефекации у большинства пациентов. 

Итогом диссертационного исследования стало написание методи еского 

пособия по диагностике и ле ению болезни Гиршпрунга у дете  раннего возраста, 

вклю ающих в себя принцип  обследования и ведения в дооперационном 

периоде, обоснование срока и метода хирурги еско  коррекции, реабилитацию и 

оценку функционального результата.  

Предложенн е практи еские рекомендации по диагностике и ле ению дете  

с болезнью Гиршпрунга могут б ть использован  в работе амбулаторн х и 

стационарн х медицинских у реждени  Росси ско  Федерации. 

 

Внедрение результатов исследования в практику 

Полу енн е в ходе исследования результат  внедрен  в практи ескую 

деятельность отделения реанимации новорожденн х, отделения патологии 

новорожденн х, отделения хирургии Детского городского многопрофильного 

клини еского специализированного центра в соких медицинских технологи  г. 

Санкт-Петербурга. 
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Материал  диссертационного исследования используются в у ебном 

процессе кафедр  детско  хирургии Федерального государственного бюджетного 

образовательного у реждения в сшего образования «Перв   Санкт-

Петербургски  государственн   медицински  университет имени академика И. 

П. Павлова» Министерства здравоохранения Росси ско  Федерации и Северо-

Западного государственного медицинского университета имени И. И. Ме никова. 

 

Методология и методы исследования 

Исследование основано на изу ении ретроспективн х и проспективн х 

данн х ле ения 102 дете  разного возраста с болезнью Гиршпрунга, исклю ая 

больн х с тотальн м аганглиозом толсто  кишки, за период с 2008 по 2022 год. У 

всех пациентов б ло проведено радикальное оперативное ле ение –  

трансанальное эндоректальное низведение ганглионарно   асти толсто  кишки 

после резекции зон  аганглиоза. 

В 77 наблюдениях оно в полнено с лапароскопи еско  ассистенцие , 25 

дете  ле ились этапно: первона ально наклад валась кише ная стома, а затем 

проводилась лапаротомия с последующим низведением кишки на промежность. 

Диссекция прямо  кишки в полнялась с использованием разно  техники, 

основанно  на принципах операци , предложенн х Соаве (Soave) и Свенсоном 

(Swenson).  

В процессе исследования б ли сформирован  групп  сравнения в 

зависимости от форм  заболевания, возраста на момент проведения радикально  

операции, способа эндоректально  диссекции.  

Отдаленн е результат  оценен  в сроки от 2 до 14 лет с применением 

методик описания, у ета клинико-анамнести еских данн х, современн х 

статисти еских методов. 

  

Основные положения, выносимые на защиту 

1.  Трансанальн е эндоректальн е операции являются эффективн м способом 

ле ения болезни Гиршпрунга у дете . 
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2.  Возраст ребенка при проведении радикально  операции не влияет на те ение 

послеоперационного периода и отдаленн   функциональн   результат. 

3.  Способ диссекции прямо  кишки при операции эндоректального 

трансанального низведения толсто  кишки у дете  с болезнью Гиршпрунга 

достоверно не влияет на  астоту послеоперационн х осложнени , те ение 

послеоперационного периода и отдаленн   функциональн   результат.  

 

Степень достоверности и апробация работы 

Достоверность диссертационно  работ  доказана репрезентативностью 

в борки пациентов и статисти ески-достоверн м анализом ретроспективн х и 

проспективн х данн х. 

В вод , нау н е положения, рекомендации, сформулированн е в 

диссертации, аргументирован  и подкреплен  данн ми системного анализа, 

обоснован  статисти ескими материалами, мониторингом и длительн м 

характером исследования, котор   позволил провести тщательн   анализ 

полу енн х данн х.    

Материал  диссертационного исследования б ли доложен  и обсужден  на 

конференции «Актуальн е вопрос  детско  хирургии», г. Петрозаводск, 12-

13.12.2019; 92-о  Всеросси ско  нау но-практи еско  конференции с 

международн м у астием «Ме никовские  тения — 20 9»; 5-м Форуме Детских 

хирургов России, 1-м Росси ско-Кита ском конгрессе детских хирургов, УФА, 3 - 

5 сентября 2019. 

По теме диссертации опубликовано 5 пе атн х работ, из них 3 статьи в 

рецензируем х журналах, рекомендованн х ВАК при Министерстве науки и 

в сшего образования РФ, в пущено у ебное пособие «Болезнь Гиршпрунга у 

новорожденн х – диагностика и ле ение». 

 

Личный вклад автора 

Автором сформулирован  цели исследования, зада и, критерии вклю ения и 

исклю ения в исследование. В полнена работа на всех этапах подготовки 
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диссертации – анализ современно  литератур , сбор ретроспективн х и 

проспективн х данн х, статисти еская обработка результатов и анализ 

полу енн х данн х. Автор у аствовал в процессе ведения больн х, операциях, 

обследовал пациентов в отдаленном периоде, сформулировал в вод  и 

разработал практи еские рекомендации по ле ению дете  с болезнью 

Гиршпрунга. Текст диссертации, автореферат, нау н е статьи и тезис  написан  

ли но автором, котор   также принимал у астие в нау но-практи еских 

конференциях, посвященн х теме диссертационного исследования. 

 

Объем и структура диссертации 

Диссертационная работа изложена на 176 страницах машинописного текста. 

Состоит из оглавления, введения, литературного обзора, глав , посвященно  

материалам и методам, глав  с описанием собственн х результатов 

исследовани , глав  обсуждение, в водов и практи еских рекомендаци . Список 

литератур  вклю ает 173 исто ника литератур , из них – 149 работ зарубежн х 

авторов. Работа иллюстрирована 46 таблицами, 84 рисунками и диаграммами, 

содержит 4 клини еских примера.  
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ГЛАВА 1 

СОВРЕМЕННЫЕ ПРЕДСТАВЛЕНИЯ О ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИИ 

ДЕТЕЙ С БОЛЕЗНЬЮ ГИРШПРУНГА (ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ) 

1.1 История 

Болезнь Гиршпрунга – редкое врожденное заболевание нервно-м ше ного 

аппарата толсто  кишки, проявляющееся, как правило, с рождения симптомами 

кише но  непроходимости. При ино  ее является некоординированн   спазм 

аганглионарного у астка кишки, приводящи  к сто кому нарушению 

проходимости кише н х масс в это  зоне.  

Одно из перв х описани  заболевания, имеющего типи ную для болезни 

Гиршпрунга клинику, принадлежит анатому из Амстердама Fredericus Ruysch и 

датировано 1691 годом [56,99]. В его записях присутствовало описание слу ая 

умерше  пятилетне  дево ки, страдавше  на протяжении все  жизни от 

в раженн х боле  в животе, не поддающихся об  ному для того времени 

ле ению. По данн м аутопсии, кроме в раженного расширения толсто  кишки, 

како -либо друго  патологии в явлено не б ло.  Domenico Battini (1800), Ebers 

(1836), Jacobi (1869), Gee (1884) в разли н е год  описали дете  разного возраста 

с тяжел ми запорами с рождения и погибших от связанн х с ними осложнени  

[77, 85, 108]. 

Широкую известность заболевание полу ило благодаря датскому педиатру 

немецкого происхождения Harald Hirschsprung, котор   в марте 1886 года 

в ступил на обществе немецких педиатров в Берлине и сделал подробное 

сообщение о двух младенцах, умерших от кише но  непроходимости [142]. В 

обоих слу аях на вскр тии б ло в явлено зна имое расширение толсто  кишки, 

в одном из них отме ено и сопутствующее сужение прямо  кишки. До 1888 года, 

когда Гиршпрунг опубликовал свои наблюдения, в литературе имелось всего 

около 20 описани  подобн х пациентов [84]. Н.Hirschsprung с итал,  то 

при ино  тяжел х запоров б ло в раженное расширение толсто  кишки, 

которое, по его мнению, носило врожденн   характер. Именно поэтому он 

предложил назвать это заболевание врожденн м расширением толсто  кишки - 
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Congenital colon dilation. В последующем он описал еще 10 пациентов со схоже  

клини еско  картино  [141]. Современное название - болезнь Гиршпрунга, 

заболевание официально полу ило в 1893 году [170].  

В эти год  все поп тки объяснить патогенез болезни Гиршпрунга 

фокусировались преимущественно на расширенном и гипертрофированном 

дистальном у астке толсто  кишки. Микроскопи еское исследование этого 

отдела не привело к каким-либо положительн м результатам. Только в 1898 году 

Treves предположил,  то возможно  при ино  расширения и гипертрофии 

толсто  кишки является сужение в дистальном ее отделе [99]. Годом ранее им 

б ла в полнена успешная операция у ребенка с кише но  непроходимостью 

(предположительно с болезнью Гиршпрунга), которому он удалил суженную 

прямую и расширенную сигмовидную кишку и создал нов   анус, низведя 

нерасширенную нисходящую кишку на промежность [168].   

В 1901 году Tittel опубликовал слу а  полуторогодовало  дево ки, 

страдавше  практи ески с рождения вздутием живота и отсутствием 

самостоятельного стула до 11 дне  [162]. На грудном вскармливании состояние 

ребенка б ло стабильн м. Однако после перевода его на другую диету, 

вклю ающую об  ную пищу и коровье молоко, состояние ребенка резко 

ухудшилось, и дево ка вскоре погибла от кише но  непроходимости. При 

гистологи еском исследовании в толсто  кишке обнаружено отсутствие нервн х 

ганглиев, тогда как гистологи еское строение тонко  кишки оказалось 

нормальн м. Treves предположил,  то возможно  при ино  патологи еско  

перистальтики толсто  кишки является нарушение ее интрамурально  

иннервации [168].  

Таким образом, в на але 20 века существовало три основн х концепции 

патогенеза болезни Гиршпрунга [142]. Первая группа авторов (Hirschsprung, 

Neugebauer, Genersich, Mya) продвигала теорию врожденного мегаколона. Вторая 

(Fenwick, Fitz, Chenisse, Wilms, Trevers) - отвергала теорию врожденного 

заболевания и предполагала механи ескую при ину кише но  непроходимости, 

аналоги ную таково , как при гипертрофи еском пилоростенозе. Третьи (Marfan, 
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Perthes, Jacobi, Concetti, Griffith) с итали,  то основная проблема у пациентов с 

болезнью Гиршпрунга связана с изб то но  длино  сигмовидно  кишки, 

которая, образуя дополнительн е изгиб  и склад ваясь, в з вает нарушение 

прохождения кише н х масс по кишке.   

 В 1920 году Dalla Valla пролил свет на патогенез болезни Гиршпрунга, 

сообщив о двух пациентах с подобн м заболеванием, у котор х в явил 

отсутствие нервн х ганглиев в ректосигмоидном отделе толсто  кишки и 

нормально сформированн е нервн е сплетения в в шележащих отделах. Его 

теорию аганглиоза, как при ин  развития расширения и гипертрофии 

в шележащих отделов толсто  кишки, в последующие год  подтвердили другие 

исследователи (Ishikawa, 1923 и Cameron, 1928) [37,55]. 

Параллельно с развитием у ения о патогенезе заболевания и поиском 

возможн х его при ин, появлялись работ , посвященн е разли н м вариантам 

хирурги еского ле ения болезни Гиршпрунга (колопексия, разн е вид  

обходн х анастомозов, колостомия, колэктомия) [142]. Хотя, по-прежнему, 

сохранялись сторонники консервативного ле ения (слабительн е, клизм , 

продленное грудное вскармливание), хирурги еские метод  ле ения постепенно 

доказ вали свою эффективность. Это привело к снижению летальности в это  

группе пациентов примерно на 1/3 в сравнении с теми детьми, котор е ле ились 

консервативно [84]. И если колостомия на тот момент б ла операцие  спасения 

жизни больного, то разли н е вариант  хирурги еского ле ения, предлагаем е в 

эти год , позволяли не только спасать пациентов, но и зна имо улу шать 

ка ество их жизни.  

Хирурги еское ле ение болезни Гиршпрунга в на але 20-го века б ло 

направлено на удаление расширенного у астка толсто  кишки и соединение 

кишки нормального диаметра с узко  прямо  кишко . В некотор х слу аях 

в полнялась пликация расширенно  кишки для лу ше  адаптации при 

наложении колоректального анастомоза [142]. Как правило, наклад валась 

защитная цекостома или илеостома. Несмотря на некотор е успехи в 

хирурги еском ле ении болезни Гиршпрунга, летальность оставалась о ень 
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в соко . Это б ло связано не только со сложностью диагностики, но и не всегда 

адекватн м объемом ле ения. Одно  из при ин этого б ло отсутствие  еткого 

понимания патогенеза заболевания.  

Теории патогенеза, о котор х шла ре ь в ше, б ли популярн  до на ала 40-

х годов 20-го века [96]. К этому времени понимание патофизиологии болезни 

Гиршпрунга на ало медленно меняться. В 1938 году Robertson и Kernohan 

описали роль Ауэрбахова сплетения для регуляции моторики толсто  кишки 

[140]. Tiffin с соавторами обнаружили нормальн е ганглионарн е клетки в 

расширенно  толсто  кишке и отсутствие таков х в Ауэрбаховом сплетении 

прямо  кишки [161]. Подобн е наблюдения подтвердили Zuelzer и Wilson в 1948 

году [173]. В 1946 году в шла фундаментальная работа Ehrenpreis, посвященная 

истории, клини еско  картине и обследованию дете  с болезнью Гиршпрунга 

[78]. На основании изу ения результатов контрастного исследования толсто  

кишки (ирригография) у здоров х дете  и пациентов с болезнью Гиршпрунга, он 

доказал,  то при ино  основн х проблем при этом заболевании служит 

нефункционирующая узкая прямая кишка и дистальн   расширенн   у асток 

толсто  кишки.  

Переломн м соб тием в понимании патогенеза и принципов ле ения 

болезни Гиршпрунга стала статья Ovar Swenson, опубликованная в 1948 году 

[149,151]. Именно он увязал воедино все пред дущие концепции, доказав,  то 

мегаколон у пациентов с болезнью Гиршпрунга является втори н м на фоне 

существования аганглиоза в узко  дистально   асти толсто  кишки. Помимо 

этого, Swenson предложил способ хирурги еского ле ения болезни, котор   

заклю ался в максимально низком в делении прямо  кишки с сохранением 

сфинктерного аппарата, удалении всего пораженного у астка кишки вместе с 

расширенно   астью и наложении экстракорпорального колоректального 

анастомоза. Свои заклю ения Swenson обосновал на сравнении клини еско  

картин  пациентов с болезнью Гиршпрунга, результатов рентгенконтрастного 

исследования толсто  кишки, исследовании кише но  моторики и наблюдени  во 

время операции и в послеоперационном периоде.  На основании этого Swenson 
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пришел к в воду,  то только операция является наиболее оптимальн м способом 

ле ения дете  с болезнью Гиршпрунга [150].  Прор в, сделанн   Swenson в 

середине 20-го века, в вел у ение о болезни Гиршпрунга на нов   уровень.  

Наряду с достижениями в понимании сущности заболевания, исследователе , 

безусловно, интересовали и при ин  его возникновения. Наиболее популярно  

стала теория нарушения миграции нервн х клеток по кише но  трубке с 6-  по 

12-ю неделю внутриутробного развития. Это предположение сделали японские 

у ен е Okamoto и Ueda в 1967 году, исследовав  елове еские эмбрион  на 

разн х сроках развития. Они в явили общие закономерности миграции 

не робластов на этапах внутриутробного развития [126]. Непосредственно  

при ино  нарушения миграции не робластов или их гибели может б ть 

возде ствие тератогенн х факторов во время беременности, внутриутробная 

ишемия кишки, тяжелая гипоксия или внутриутробная инфекция [36,91,117,153]. 

Некотор е исследователи  указ вали на изменения гистологи еского строения, 

моторики кишки у пациентов с болезнью Гиршпрунга как в аганглионарном, так и 

ганглионарном отделе кише ника,  то могло способствовать развитию у этих 

дете  кише но  непроходимости [62,69,105,107].  

Существенную роль в объяснении происхождения болезни Гиршпрунга 

с грало развитие генетики. В вод о роли наследственности первона ально б л 

сделан на основании в соко   астот  семе н х слу аев заболевания. По данн м 

ряда авторов риск повторн х слу аев болезни Гиршпрунга в семье достигает 20-

30% [100,122]. Bolande в 1973 году предложил термин «не рокристопатия» 

применительно к синдромам и опухолям, вовлекающим в патологи ески  процесс 

клетки нервного гребня [48]. Сегрегационн   анализ позволил предположить 

олигогенн   тип наследования при изолированн х формах болезни Гиршпрунга 

[29]. Б ло в явлено 8 специфи еских генов, вовле енн х в структуру болезни 

Гиршпрунга, главн м из котор х с итается мутация в системе гена RET, которая 

также является при ино  развития множественно  эндокринно  неоплазии типа 

2. В семе н х слу аях болезни Гиршпрунга описана более в сокая  астота 

со етанн х аномали ,  ем в изолированн х (39% против 21%) [53]. После 



17 
 

 

э фории от нахождения гена RET вскоре стало о евидн м,  то кодирующие 

мутации RET составляют всего 40–60% семе н х слу аев и только 7–25% 

споради еских слу аев [105]. Вместе с тем, интересн м оказалось наблюдение 

Moore, котор   указал на возможную связь мутации гена в системе RET с 

предрасположенностью к развитию гиршпрунг-ассоциированного энтероколита, 

котор   в 50% слу аев является при ино  летальности у этих пациентов [58]. Его 

предположение может объяснить, по ему некотор е пациент  подвержен  

обострению энтероколита (66% пациентов с указанно  мутацие ), тогда как 

другие не страдают энтероколитом ни в до-, ни в послеоперационном периоде.  

У пациентов с болезнью Гиршпрунга описано зна ительное коли ество 

со етанн х хромосомн х аномали . Наиболее  асто  из них (2-10% дете ) 

является трисомия по 21-о  хромосоме (синдром Дауна) [47, 53, 88].  В 1994 году 

б ла в двинута гипотеза об экспрессии генов на 21-о  хромосоме,  то 

предрасполагает к возникновению болезни Гиршпрунга [103]. Сопутствующие 

врожденн е аномалии встре аются у пациентов с аганглиозом в 30% слу аев 

[61,81,99,101,104]. В явлена корреляция между длино  аганглионарного сегмента 

и  астото  возникновения других пороков развития [81,104]. 

 

1.2 Диагностика 

Болезнь Гиршпрунга по-разному проявляется клини ески у новорожденн х 

и дете  старшего возраста. Особенности клини еско  картин  заболевания в 

разном возрасте всегда привлекали внимание не только хирургов, но и педиатров, 

гастроэнтерологов, неонатологов. Болезнь Гиршпрунга  аще встре ается у 

доношенн х полновесн х дете  и проявляется триадо  симптомов: увели ением 

в размерах живота, рвото  с патологи ескими примесями и задержко  

отхождения мекония [78,128,149,150]. В норме у 98% новорожденн х мекони  

отходит в перв е 24  аса жизни [99,128]. Изолированн м симптомом заболевания 

у новорожденн х может служить энтероколит [43,78]. У дете  старшего возраста 

или взросл х заболевание диагностируется на основании клиники тяжелого 

запора, приводящего в ряде слу аев к развитию кише но  непроходимости, 
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перфорации толсто  кишки, завороту сигмовидно  кишки [26,75,152]. Болезнь 

Гиршпрунга должна подозреваться у всех новорожденн х с клинико  низко  

кише но  непроходимости, «обструктивного» энтероколита, при нали ии 

сто ких запоров в со етании с вздутием живота. Надо отметить интересн   факт, 

котор   пока не нашел объяснения,  то заболевание кра не редко 

диагностируется у недоношенн х дете  [98]. 

Несмотря на безусловн е успехи в понимании патофизиологии болезни 

Гиршпрунга, вопрос  диагностики этого заболевания, до настоящего времени 

остаются актуальн ми. Не в з вает сомнения,  то базов м обследованием у 

дете  с подозрением на болезнь Гиршпрунга является рентгенконтрастное 

исследование толсто  кишки (ирригография). Специфи ность и  увствительность 

ирригографии достигает соответственно 70 и 80 % [154,160]. У новорожденн х 

дете  обследование на инают с обзорно  рентгенографии брюшно  полости в 2-х 

проекциях, а ирригографию в полняют не только для подтверждения диагноза, 

но и для дифференциально  диагностики с другими состояниями и 

заболеваниями, проявляющимися клинико  кише но  непроходимости с 

рождения (синдром «мекониально  пробки», мекониальн   илеус, атрезия 

тонко  и толсто  кишки), котор е могут потребовать сро ного хирурги еского 

ле ения. Однако не во всех слу аях на основании ирригографии можно 

подтвердить или опровергнуть диагноз болезни Гиршпрунга [120,154]. По 

данн м оте ественно  литератур  диагностика в периоде новорожденности 

затруднена, у 35-65% новорожденн х дете  рентгенологи еские признаки 

болезни Гиршпрунга развиваются в те ение перв х нескольких недель жизни, а 

информативность у новорожденн х достигает лишь 25 % [23]. По данн м 

современн х исследователе  из России болезнь Гиршпрунга с 0 до 3-х лет 

диагностируется лишь в 24-31% слу аев, в возрасте 4-7 лет – в 11-32%, в 7-18 лет 

– примерно в 7-20 % [7,16,18,21,23]. Тако  разброс в данн х может говорить как 

о несовершенстве методов диагностики заболевания, отсутствии единого подхода 

к методике обследования дете  с подозрением на болезнь Гиршпрунга, так и в 



19 
 

 

целом, об отсутствии соответствующих знани  у неонатологов, педиатров и 

хирургов [23]. 

Предложенн е функциональн е метод  диагностики носят 

преимущественно вспомогательн   характер и используются на этапе скрининга 

больн х. Среди них важное место принадлежит ректально  манометрии, на 

основании которо  у дете  с болезнью Гиршпрунга определяется отсутствие 

ректоанального ингибиторного рефлекса, котор   в норме существует у 

здоров х люде  [39,80]. Данн   метод диагностики ограни ен возрастом ребенка 

[80,120]. Информативность метода у новорожденн х не прев шает 75%, а по 

некотор м данн м, проведение этого обследования вообще не имеет см сла до 

14 суток жизни [118,155]. 

Рентгенологи еские и функциональн е метод  обследования не могут 

обеспе ить адекватную диагностику заболевания в 100% слу аев. Наиболее 

достоверн м способом дооперационно  диагностики болезни Гиршпрунга 

является ректальная биопсия, которая может в полняться в любом возрасте и не 

имеет каких-либо ограни ени  и противопоказани  [52]. Б ло разработано два 

основн х метода ректально  биопсии – полносло ная, предложенная Swenson в 

1955 году, и аспирационная, описанная Campbell и Noblett 1969 году 

[27,72,109,125,157]. Необходим м условием их информативности является 

полу ение адекватного коли ества гистологи еского материала с целью изу ения 

имеющихся нервн х структур в стенке прямо  кишки [27]. Критерием 

правильности в полнения биопсии с итается забор слизисто  и более 50% 

подслизистого слоя, а также оценка более ста срезов в одном биоптате [27]. 

Достоверно подтвержденн м диагноз болезни Гиршпрунга с итается в том 

слу ае, когда в препарате помимо отсутствия нервн х ганглиев определяются 

гипертрофированн е (более 40 наномикрон) нервн е стволики [146]. Единого 

мнения о том, како  вид биопсии лу ше, до сих пор нет. Аспирационная биопсия 

может в полняться без седации, однако существует риск слишком 

поверхностного забора материала. При проведении полносло но  биопсии 

требуется общая анестезия, в ше риск осложнени  (кровоте ение, нагноение). 
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Тем не менее, по мнению многих авторов, аспирационная биопсия обладает 

в соко  степенью достоверности, достигающе  по некотор м данн м 99% 

[38,42,109,133]. Однако если полносло ная биопсия может в полняться в любом 

возрасте, то аспирационная биопсия имеет возрастн е ограни ения. Некотор е 

автор  с итают,  то аспирационная биопсия достоверна лишь у дете  до шести 

месяцев жизни, а по другим данн м до шести лет [89,133]. В дополнение к 

гистологи ескому исследованию с окраско  гематоксилин-эозином, для 

пов шения диагности еско  зна имости биопсии применяются и другие 

методики, такие как определение уровня ацетилхолинэстераз  и кальретинина 

[35,74,99]. Пов шение уровня ацетилхолинэстераз  является патогномони н м 

для болезни Гиршпрунга, однако для новорожденн х этот способ диагностики не 

подходит, так как не во всех слоях биоптата может определяться пов шенн   

уровень этого фермента [35,63,86]. Также определение активности 

ацетилхолинэстераз  является не само  доступно  методико , требующе  

дорогостояще  технологии, свежезамороженн х биоптатов и оп тного 

морфолога [74]. В 2004 году Barshak продемонстрировал отсутствие белка 

кальретинина при иммуногистохими еском исследовании биоптата 

аганглионарно  кишки [156]. Согласно многим исследованиям,  увствительность 

и специфи ность этого метода достигает 99.1% и 100% соответственно 

[32,33,54,74,60,83,156].  

 

1.3 Хирургическое лечение - от истоков до наших дней 

На ало эр  патогенети еского хирурги еского ле ения болезни Гиршпрунга, 

несомненно, связано с именем О. Swenson. Предложенн   им принцип операции 

до настоящего времени является наиболее радикальн м. Вместе с тем, при 

низком в делении прямо  кишки существует риск повреждения мо ев водящих 

путе  и крестцов х нервов,  то неизбежно должно приводить к появлению 

недержания мо и и кала, сексуальн м дисфункциям в старшем возрасте. Этот 

довод б л важн м стимулом для поиска нов х способов эндоректально  

диссекции [130,147]. В разн е год  б ли разработан  модификации операции 
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Swenson, а также предложен  оригинальн е способ  оперативн х вмешательств 

(Soave, Duhamel) [112]. Каждая из процедур имела свои преимущества и 

недостатки.  

Bernard Duhamel в 1956 году описал ретроректальное трансанальное 

низведение толсто  кишки с оставлением аганглионарного у астка прямо  кишки 

по передне  полуокружности,  то гарантировало сохранение   иннервации 

мо евого пуз ря [99]. Однако это вмешательство  асто приводило к  асти ному 

недержанию кала, связанному с повреждением сфинктерного аппарата из-за 

достато но низкого анастомозирования низведенно  кишки с прямо  кишко , а 

также вследствие стаза кише ного содержимого в расширяющемся со временем 

резервуаре аганглионарно  прямо  кишки [58,87,139,121]. Но б ли и другие 

автор , котор е утверждали,  то операция Duhamel характеризуется, наоборот, 

меньше  степенью недержания в послеоперационном периоде в сравнении с 

другими вариантами хирурги еского ле ения [121].  

Операция Soave, предложенная в 1964 году, напротив, позволяла избежать 

как проблем, характерн х для «резервуарн х» методик, так и «обезопасить» 

мо ев водящие пути при проведении эндоректально  диссекции [99].  

В наше  стране первая операция у ребенка с болезнью Гиршпрунга по 

методике Swenson в полнена С.Я. Долецким в 1955 году [23]. В последующие 

год  стали появляться разли н е модификации известн х методик. В 1963 году 

Ю.Ф. Исаков предложил при операции Swenson в полнять мобилизацию прямо  

кишки в косом направлении, с целью уменьшения возможности повреждения 

семенн х пуз рьков и семяв носящих протоков [1,24]. В 1965 году Г.А. Баиров 

предложил при операции Дюамеля наклад вать на сформированную «шпору» 

специальн   раздавливающи  зажим [5]. В 1970 году А.И. Л нюшкин 

модифицировал операцию Soave, предложив в вора ивать кишку по типу 

манжет , увели ивая тем сам м плотность соединения стенок кишки [1].  

С 50-х годов до 2000-х годов наиболее популярн ми для ле ения болезни 

Гиршпрунга у дете  в России б ли 2-х или 3-х этапная операция Соаве-

Ленюшкина с наложением бесшовного анастомоза, а также операции Свенсона–
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Хиатта–Исакова и Дюамеля–Баирова [4]. К минусам методик можно б ло отнести 

не лу шие космети еские результат  [23]. По данн м А.И. Ленюшкина за 1984 

год – у каждого третьего ребенка, оперированного по поводу болезни 

Гиршпрунга, возникали ближа шие или отдаленн е хирурги еские осложнения, а 

кажд   второ  ребенок с осложнениями – погибал [10]. В дальне шем удалось 

зна ительно снизить летальность, однако проблем  в диагностике и ле ении 

дете  с болезнью Гиршпрунга оставались [23].  

С конца 90-х годов 20 века лидирующие позиции в детско  хирургии стала 

завоев вать малоинвазивная хирургия, направленная на минимизацию 

операционно  травм  и улу шение космети еских результатов [102,113,165]. 

Если изна ально операция по методике Soave в полнялась откр то  ерез 

абдоминальн   доступ, то позже б ла описана модификация с 

лапароскопи еско  ассистенцие , разработанная Georgeson в 1995 году [132], а 

затем  исто трансанальная методика операции исклю ительно  ерез 

эндоректальн   доступ, описанная De la Torre-Mondragon и Ortega-Salgado [67]. 

Однако со временем стали появляться неоднозна н е послеоперационн е 

результат , свидетельствовавшие о разли н х проблемах в отдаленном 

послеоперационном периоде, котор е б ли связан  с оставлением длинного 

аганглионарного м ше ного футляра [110,148,158]. В результате стали 

появляться модификации операции Soave, направленн е на уменьшение 

возде ствия оставленно  аганглионарно   асти на проходимость дистального 

отдела толсто  кишки. В деление слизисто  не по окружности, а косо с 

демукозацие  задне  стенки прямо  кишки на 0.5-1.0 см в ше зуб ато  линии, а 

передне  стенки на расстоянии 2.5-3.0 см от края зуб ато  линии позволяло 

сформировать «косо » анастомоз, исклю ающи  циркулярн   спазм м ше ного 

футляра [30]. Позже появился гибрид операции Soave и Swenson («Soavson»), 

котор   заклю ался в оставлении лишь 2-3 см м ше ного футляра, а далее 

кишка в делялась полносло но [158]. Это позволило снизить процент 

возникновения энтероколита и запоров в ближа шем послеоперационном периоде 

практи ески до нуля [158]. Вопрос о в боре наиболее оптимального метода 
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диссекции прямо  кишки при эндоректальном вмешательстве до конца не решен 

[79].  

Описанное трансанальное низведение толсто  кишки без вмешательства на 

брюшно  полости стало широко использоваться с 1998 года [67,166]. Техника 

в деления кишки б ла иденти ная как при операции Soave или Swenson, однако 

мобилизация и удаление толсто  кишки происходило исклю ительно  ерез 

трансанальн   доступ.  Метод имеет свои ограни ения, связанн е с 

невозможностью мобилизации длинного у астка кишки  ерез этот доступ, а 

также трудностью в полнения данно  процедур  у дете  старшего возраста с 

 резмерно расширенно  толсто  кишко  [159,164].   

Лапароскопи еские вариант  операции при болезни Гиршпрунга в России 

стали широко применяться с 2005 года [8,18]. На сегодняшни  день операция 

Soave-Georgeson является одно  из сам х популярн х в России [1]. 

Обоснованность широкого применения одноэтапн х методов ле ения болезни 

Гиршпрунга у дете  связана с большим коли еством проблем, так или ина е 

являющихся следствием наложения противоестественного заднего прохода [17]. В 

России эндоректальное низведение толсто  кишки также использовалось при 

ле ении дете  с ультракоротко  и коротко  формо  болезни Гиршпрунга, наряду 

с  асти но  сфинктеротомие  [3]. 

Несмотря на длительную историю хирурги еского ле ения, до конца так и не 

решен вопрос о наиболее оптимальном возрасте в полнения радикального 

вмешательства у дете  с подтвержденн м диагнозом болезни Гиршпрунга. Ряд 

авторов с итают лу шим срок для хирурги еского ле ения - до 1 месяца 

[45,114,127,164]. Другие придерживаются тактики консервативного ведения 

пациентов до 2-3 меся ного возраста, предпо итая хирурги еское ле ение 

в полнять по достижении определенно  масс  тела [99,125]. В тоже время в 

литературе имеются указания на определенн е трудности в полнения перви но-

радикальн х операци  у дете  старшего возраста, прежде всего связанн е с 

техни ескими особенностями в деления  резмерно расширенно  толсто  кишки, 

а также при несоответствии диаметра низводимо  кишки с то   астью прямо  
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кишки, с которо  наклад вается анастомоз [94,113]. Помимо этого, в это  группе 

больн х  аще отме ен  проблем , связанн е с закру иванием кишки при 

низведении и несостоятельностью анастомоза [113].  

По данн м оте ественно  литератур  возраст в полнения радикальн х 

операци  у дете  также является дискутабельн м. А.И. Ленюшкин предложил 

оптимальн   возраст для хирурги еского ле ения дете  с болезнью Гиршпрунга 

– 6-12 месяцев [9,23]. Более старши  возраст ребенка позволял более то но 

макроскопи ески определить границ  резекции, уменьшить возможность 

нерадикальности хирурги еского ле ения, особенно при отсутствии возможности 

в полнять интраоперационную экспреcс-биопсию [18,23]. При 

декомпенсированно  форме предварительно наклад валась колостома, а 

радикальное ле ение в полнялось в возрасте после 1 года [9,23]. Предполагалось, 

 то дети после 1 года лег е переносят радикальную операцию [23]. Другие автор  

предпо итают осуществлять радикальное хирурги еское ле ение 

преимущественно в периоде новорожденности [8, 12]. 

 

1.4 Прогноз 

В настоящее время летальность среди дете  с болезнью Гиршпрунга является 

кра не низко . Вместе с тем, у зна ительного  исла оперированн х дете  

имеются серьезн е ограни ения для жизни как в ближа шем, так и отдаленном 

послеоперационном периоде, котор е сказ ваются на их социализации не только 

в детстве, но и во взросло  жизни.  

Главно  проблемо  оперированн х дете  с болезнью Гиршпрунга является 

запор, характерн   по некотор м данн м для 15-30% пациентов [41,99,138], а по 

данн м оте ественн х авторов  астота хрони еских запоров у дете  с это  

патологие  варьирует от 2 до 35 % [2,9,11,14,18]. Нарушение моторики 

кише ника сохраняется у 10-30% пациентов, а  асти н м недержанием кала 

страдают до 30-50% оперированн х дете  даже в отдаленн е сроки после 

операции [14,18,21,138]. Некотор е автор  указ вают в своих работах на еще 

более в соки  уровень недержания кала, достигающи  56% [14,41,45,57,79]. 
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Тако  большо  разброс в результатах хирурги еского ле ения пациентов с 

болезнью Гиршпрунга связан не столько с особенностями техники в полнения 

операци , нали ием достато ного оп та у тех или ин х хирургов, сколько с 

отсутствием единого подхода к оценке послеоперационн х результатов,  то 

характерно и для оте ественн х авторов. Разброс в оценке результатов ле ения 

является о ень существенн м. Хорошие и отли н е результат  трактуются в 50-

100% слу аев после операции,  то при знании особенносте  данно  патологии не 

может не в з вать сомнения [14,16,19]. 

Таким образом, результат  ле ения пациентов с болезнью Гиршпрунга 

нельзя назвать однозна н ми. Существует мнение,  то результат  ле ения 

улу шаются с возрастом. Это связано с более осознанн м поведением  еловека. 

С друго  сторон , есть данн е, свидетельствующие об отсутствии улу шения 

функции кише ника в более старшем возрасте,  то объясняется особенностями 

техники в полнения оперативного вмешательства (потеря ректального 

резервуара, укоро ение периода поз ва на дефекацию) [50].  

 

     Отдал нные результаты лечения 

Относительно хорошие ранние послеоперационн е результат  описан  в 

серии наблюдени  после одноэтапн х трансанальн х операци  с 

лапароскопи еско  ассистенцие  или без нее [65,66,127,163]. По данн м других 

исследователе  – полу енн е результат  достато но противоре ив  [45,65,137]. 

Существует мнение,  то сравнивать методики трансанального низведения с 

лапароскопи еско  ассистенцие  и без нее нецелесообразно, так как сроки 

послеоперационного наблюдения в этих группах пациентов разли н е [28,144]. 

Вместе с тем в литературе есть указание на то,  то после трансанальн х 

вмешательств без абдоминального доступа функциональн е результат  в 

отдаленн е сроки ухудшаются [28]. По данн м анализа стате , опубликованн х 

в росси ских журналах, за последние год  не представлено преимуществ ни 

одно  из трех операци  у дете  с болезнью Гиршпрунга (Swenson, Soave, 

Duhamel), не в явлено разниц  в результатах хирурги еского ле ения между 
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откр т ми и лапароскопи ескими методиками [23]. В противоположность этому 

есть работа, сравнивающая групп  пациентов, оперированн х откр то и 

лапароскопи ески, в которо  показано,  то результат  ле ения в ближа шем и 

отдаленном послеоперационном периоде у дете  после малоинвазивн х методик 

лу ше [19]. В группе откр т х операци  хороши  результат отме ен в 54.9% 

наблюдени , после малоинвазивн х – в 100 % [19]. Положительная динамика у 

дете  при использовании лапароскопии в отдаленном периоде отме алась в более 

короткие сроки [19]. Есть мнение,  то после эндоректальн х вмешательств может 

происходить восстановление ректоанального ингибиторного рефлекса в среднем 

от 1 до 6 месяцев после операции у 75% пациентов, а от 6 до 12 месяцев - у 22% 

[14]. 

Важно  проблемо , зна имо снижающе  ка ество жизни пациентов с 

болезнью Гиршпрунга, является недержание кала [20,44,57,79]. Доказано,  то 

основная при ина послеоперационного недержания - повреждение внутреннего 

анального сфинктера, которое  аще всего связано со слишком низко  диссекцие  

прямо  кишки при ее в делении [44,64]. При эндоректально  диссекции кишки 

на расстоянии менее 1 см от проксимального края зуб ато  линии процент 

недержания кала у пациентов увели ивается в три раза [44]. Данное осложнение 

встре ается одинаково  асто как после операции Swenson, так и после операции 

Soave [64]. Важно,  то у пациентов с поврежденно  зуб ато  линие  и 

недержанием кала практи ески никогда не б вает обострени  энтероколита в 

послеоперационном периоде,  то объясняют отсутствием обструкции в зоне 

сфинктера и полном опорожнении толсто  кишки [116]. После повторн х 

операци  процент повреждения сфинктера и недержания кала еще больше [2,24].  

Не всегда при ино  недержания кала после операции является нарушение 

анатомии, связанное с повреждением сфинктерного аппарата [44,45,57,64]. По 

некотор м данн м они диагностирован  лишь у 63% пациентов с недержанием 

кала, а у 37 % - расценен  как функциональн е [31,76]. У ¼ оперированн х 

дете  с неповрежденн м сфинктером недержание кала присутствует в то  или 

ино  степени [64,116]. Усиленная кише ная моторика у пациентов с болезнью 
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Гиршпрунга, нарушение  увствительности в зоне анального канала – это 

фактор , котор е могут теорети ески оказ вать влияние на появление 

недержания после операции [62,107,116].  

По данн м функциональн х исследовани  анального канала и толсто  

кишки в отдаленн е сроки после операции в явлена разница в давлении в прямо  

кишке у дете  как после  исто трансанальн х низведени , так и после операци  с 

лапароскопи еским или откр т м этапом [144]. Ряд авторов подтверждают это 

клини ескими наблюдениями, делая в вод о том,  то разниц  в  астоте 

послеоперационного недержания кала при использовании этих методик нет 

[41,79,145]. Часть исследователе , сравнивавших результат  эндоректальн х 

вмешательств с лапароскопи еско  ассистенцие  и без нее, показали,  то в 

группе дете , котор м в полнялось только трансанальное низведение, процент 

недержания больше [79,116,144,145],  то можно объяснить  резмерн м 

растяжением сфинктера при мобилизации толсто  кишки исклю ительно  ерез 

трансанальн   доступ, где требуется лу шая визуализация. Кроме того, сфинктер 

растягивается на более длительное время,  ем при операции с лапароскопи еско  

ассистенцие , где мобилизация кишки производится со сторон  брюшно  

полости [144].  

Гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит развивается в послеоперационном 

периоде в 25-37% наблюдени  и является одно  из главн х при ин летальн х 

исходов [21,71,143]. Этиология его до сих пор не ясна. Существуют определенн е 

фактор , способствующие его возникновению и связанн е, прежде всего, с 

нарушением опорожнения толсто  кишки. Они могут б ть механи ескими и 

функциональн ми [143]. К возможн м при инам в послеоперационном периоде 

можно отнести остато ную зону аганглиоза, низведение переходно  зон , 

стриктуру зон  анастомоза, м ше н   «футляр» после операции Soave [155]. С 

гистологи еско  то ки зрения, энтероколит представляет собо  криптит, 

заклю ающи ся в в раженном воспалении и не трофильно  инфильтрации 

крипт слизисто  толсто  кишки [97]. На легко  стадии гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита в крипте происходит скопление слизи. На более 
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поздне  стадии наблюдается микроскопи еское прогрессирование воспаления с 

образованием абсцессов в криптах, скоплением фибринозно-гно н х остатков, 

изъязвлением слизисто  оболо ки с последующим прогрессированием 

воспаления до трансмурального некроза кише но  стенки и перфорации [97]. 

Предрасполагающим фактором для развития энтероколита у дете  болезнью 

Гиршпрунга является трисомия по 21-о  хромосоме, длинная зона аганглиоза, 

стеноз зон  анастомоза, а также повреждение интестинального барьера, 

несовершенство иммунно  функции муцина, дисбиоз кише ника [90,99,143]. 

Диагноз гиршпрунг-ассоциированного энтероколита ставится на основании 

клини еско  картин  и симптомов, котор е не всегда специфи н ,  то делает 

постановку данного диагноза в некотор х слу аях трудн м. Это подтверждается 

вариабельностью данн х о нали ии гиршпрунг-ассоциированного энтероколита у 

пациентов в разли н х сериях наблюдени  [92].  Основно  при ино  

осложнени  после эндоректальн х вмешательств является нарушение 

оригинально  хирурги еско  техники, заклю ающееся в недостато но  

мобилизации толсто  кишки с развитием ее ишемии после низведения [13]. 

При ино  стеноза колоанального анастомоза как после операции Soave, так и 

Swenson  аще всего является его несостоятельность [1,22]. Успех в ле ении 

длительно сохраняющихся после операции симптомов обструкции и 

рецидивирующего энтероколита зависит от верификации возможн х при ин, а 

также исклю ения, прежде всего, механи еских проблем, таких как стриктура 

анастомоза, остато н   межм ше н   футляр после низведения по методике 

Soave, перекрут низведенно  кишки, нали ие длинно  перегородки после 

операции Duhamel [92,93,143]. По данн м оте ественн х авторов у 10% 

пациентов в послеоперационном периоде возникает энтероколит вне зависимости 

от варианта в бранно  методики операции [2]. В России повторн е 

вмешательства в полняются у 3-13% оперированн х дете  с сохраняющимися 

обструктивн ми симптомами [7,12,15,18]. 

Предложен  разли н е способ , направленн е на                                                                                                                                                                                                                          

ликвидацию обструктивн х симптомов и снижение  астот  послеоперационного 
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энтероколита. Так у ряда пациентов использовали хирурги еское ле ение, 

направленное на снижение тонуса внутреннего сфинктера (ахалазия) путем 

рассе ения или иссе ения  асти сфинктера (миотомия, миэктомия),  то 

приводило к уменьшению обструктивн х симптомов в 79% слу аев и снижало 

 астоту рецидива энтероколита в послеоперационном периоде на 80% 

[34,46,110,131]. По другим данн м, использование такого простого способа, как 

ежедневное пром вание низведенно  кишки в те ение одного месяца после 

операции, снижало  астоту обострени  энтероколита на 75% [134,135]. Рутинное 

бужирование зон  анастомоза, даже при отсутствии стеноза, уменьшало 

коли ество обострени  энтероколита на 19% [40,172].  

В последнее время популярность приобрел метод инъекци  ботулотоксина у 

дете  с болезнью Гиршпрунга после эндоректальн х вмешательств. Одно из 

перв х описани  этого способа ле ения принадлежит Langer и Birnbaum, котор е 

в 1997 году доказали рациональность применения этого способа на примере серии 

пациентов [115]. Суть де ствия ботулотоксина состоит в расслаблении 

спазмированного внутреннего анального сфинктера,  то связано с отсутствием у 

дете  с болезнью Гиршпрунга ректоанального ингибиторного рефлекса. 

Патогенез этого феномена до конца не ясен, однако существуют наблюдения, 

доказ вающие,  то с ростом ребенка гипертонус сфинктера спонтанно проходит 

[115]. Введение ботулотоксина  ерез месяц после эндоректально  операции при 

болезни Гиршпрунга позволяет снизить вероятность раннего послеоперационного 

энтероколита на 77.3%, а при повторн х введениях – на 43% в отдаленн е сроки 

наблюдения [49,59,87,106,111,114,129,171].  

 

1.6.  Методы оценки отдаленных результатов 

Bjornland с соавторами пришла к в воду,  то при инами неоднозна но  

оценки функциональн х результатов оперативного ле ения может б ть 

отсутствие единого определения термина послеоперационного недержания и 

запора [51]. По данн х авторов из одного и того же стационара 2010 и 1995 года 

процент недержания кала у пациентов с болезнью Гиршпрунга, оперированн х в 
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раннем возрасте, отли ался практи ески в 5 раз и достигал 9 и 48% 

соответственно [50,95]. Важн м является и вопрос о том, кем должн  

оцениваться результат  оперированн х пациентов - ле ащими хирургами или 

независим ми экспертами [31].  

Разработан  разн е систем  оценки функции кише ника после операци  на 

толсто  кишке [28,41,70,169,131]. Они основан   аще всего на клини еско  [153] 

и манометри еско  [140] оценке функции держания кала. Rintala в 1995 году 

предложил использовать для достоверного анализа послеоперационн х 

результатов единую балльную систему оценки – bowel function score questionnaire 

[31,50,82,137]. Она вклю ает в себя такие показатели как возможность к 

удержанию стула, нали ие поз ва к дефекации,  астоту самостоятельного стула, 

коли ество эпизодов каломазания,  астоту запоров и необходимость в 

о истительн х клизмах, слабительн х. Опрос также вклю ает такие сведения как 

демографи еская принадлежность оперируемого, вариант хирурги еского 

ле ения, оперативная техника и детали операции, длина аганглионарного у астка 

толсто  кишки, гистологи еское заклю ение удаленного сегмента.  

Для определения ка ества жизни пациентов б л предложен Gastrointestinal 

quality of life index [50,137] , вклю ающи  оценку 4 аспектов: 1) 

гастроинтестинальн х симптомов (тошнота, рвота, вздутие живота, боли в 

животе и т.д), 2) функции кише ника, 3) психоэмоционального состояния 

больного, 4) социально  адаптации пациента. Самостоятельную оценку ка ества 

жизни оперированн х дете  родителями и самими пациентами автор  с итали 

необъективно , зависяще  лишь от характерологи еских особенносте  

индивидуума.  

Ряд исследовани  показал,  то возраст в полнения радикально  операции у 

пациентов с болезнью Гиршпрунга никак не влияет на  астоту отхождения стула 

в послеоперационном периоде. Рядом исследователе  показано,  то функция 

толсто  кишки улу шается с возрастом, и соответственно, уменьшается 

коли ество эпизодов недержания кала [50,82]. Это, прежде всего, объясняется 

тем,  то осознанн   поз в к дефекации формируется даже у здоров х дете  
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лишь после 3-4-х лет [82].  В некотор х работах и результат  ле ения взросл х 

пациентов с болезнью Гиршпрунга б ли оценен  как хорошие и отли н е 

[31,76], а функция толсто  кишки имела тенденцию к улу шению с увели ением 

времени, прошедшего после операции [41,57]. По данн м Sherman нормальная 

функция толсто  кишки наблюдалась у 90% пациентов после операции Swenson 

более  ем за 15-летни  период наблюдения, исклю ая пациентов с 

хромосомн ми аномалиями (болезнь Дауна) и дете  с особенностями м шления, 

у котор х результат  б ли зна ительно хуже [25]. По данн м оте ественн х 

авторов процент каломазания снижается в зависимости от срока, прошедшего с 

момента операции с 35%  ерез 3 месяца до 7%  ерез 2 года [14,18]. У 

большинства пациентов результат  ле ения улу шаются к периоду пубертата [2].  

В противоположность этому существует мнение,  то функция кишки и ка ество 

жизни взросл х пациентов, перенесших в детстве хирурги еское вмешательство 

по поводу болезни Гиршпрунга, может ухудшаться [51,82].   

Несмотря на богатую историю у ения о болезни Гиршпрунга, зна ительн е 

успехи в изу ении этиологии и патогенеза, генетики заболевания, до 

сегодняшнего дня сохраняются зна ительн е проблем , касающиеся 

диагностики и ле ения аганглиоза толсто  кишки. Анализ оте ественно  и 

зарубежно  литератур  показал,  то не всегда заболевание диагностируется в 

периоде новорожденности. Это приводит к тому,  то расширяются показания к 

этапному хирурги ескому ле ению. Ни один из существующих на сегодняшни  

день методов дооперационно  диагностики не может со 100% вероятностью дать 

ответ, есть ли у пациента болезнь Гиршпрунга или нет. Обязательн м для 

диагностики болезни Гиршпрунга является рентгеноконтрастное исследование 

толсто  кишки и в полнение биопсии кише но  стенки. Применение 

дополнительн х методов обследования (аноректальная манометрия, определение 

уровня ацетилхолинэстераз , кальретинина) обеспе ивает более то ную 

диагностику заболевания.  

Неоднозна н м остается в бор варианта хирурги еского ле ения. Болезнь 

Гиршпрунга – уникальное заболевание, в основе которого лежат функциональн е 
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нарушения, поддающиеся лишь хирурги еско  коррекции.  Множество 

существующих на сегодняшни  день методик говорит о том,  то идеального 

варианта хирурги еского вмешательства не существует. Нали ие 

послеоперационн х осложнени , неоднозна н е отдаленн е результат  

стимулируют хирургов совершенствовать технику радикально  операции. 

Тенденция к в полнению одноэтапн х малоинвазивн х вмешательств в 

настоящее время является основополагающе . Однако накопление оп та в 

ле ении пациентов с болезнью Гиршпрунга в явило и множество проблем в 

отдаленн е сроки после операции. Отсутствие единого подхода к оценке 

результатов хирурги еского ле ения в отдаленном периоде затрудняет сравнение 

эффективности того или иного вида оперативного вмешательства. Все это 

позволяет говорить об актуальности продолжения исследовани , направленн х 

на в работку наиболее рационального способа хирурги еского ле ения болезни 

Гиршпрунга у дете , методов профилактики возможн х осложнени , 

эффективно  реабилитации.  
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ГЛАВА 2 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 

 

Работа основана на ретроспективном и проспективном анализе истори  

болезни 102 пациентов с болезнью Гиршпрунга, находившихся на ле ении в 

Детском городском многопрофильном клини еском специализированном центре 

в соких медицинских технологи  города Санкт-Петербург с 2008 по 2022 год. 

Исследование в полнено в аспирантуре по специальности 3.1.11. Детская 

хирургия - в соответствии с приказом Министерства науки и в сшего 

образования Росси ско  Федерации № 118 от 24 февраля 202 г. и письмом 

Министерства науки и в сшего образования Росси ско  Федерации №МН-3/4439 

от 3 июня 202 г.) в ФГБОУ ВО «Северо-Западн   государственн   медицински  

университет имени И.И. Ме никова» Минздрава России.  

Дизайн исследования 

Проведено когортное исследование, соответствующее всем требуем м при 

этом критериям. Все пациент  ле ились в условиях одного ле ебного у реждения 

- Детского городского многопрофильного клини еского специализированного 

центра в соких медицинских технологи  Санкт-Петербурга, одно  

хирурги еско  бригадо . Для подбора больн х б л в бран метод сплошного  

набора в период с 2008 по 2022 год . 

Критериями вклю ения в исследование являлись пациент  с болезнью 

Гиршпрунга с коротко  (ректальная и ректосигмоидная форма) и длинно  зоно  

аганглиоза, котор м б ло в полнено трансанальное эндоректальное низведение 

толсто  кишки с лапароскопи еско  ассистенцие  или откр то.   

В критерии исклю ения вошли больн е с тотальн м аганглиозом толсто  

кишки. 

В ка естве исто ников информации использовалась перви ная медицинская 

документация – истории болезни пациентов, протокол  оперативн х 

вмешательств, специализированн е анкет  для опроса родителе  в отдаленн е 

сроки после операции. 
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Б ли сформирован  групп  сравнения в зависимости от вариантов 

эндоректально  диссекции – 1-я группа 63  пациента (61.8%), прооперированн е 

по методике Соаве и гибридному методу «Соавсон», 2-я группа - дети после 

операции  Свенсона – 39 (38.2%).  

Исследование состояло  из следующих этапов:  

1.  Ретроспективн   анализ истори  болезни пациентов с разли н ми формами 

болезни Гиршпрунга, оперированн х на базе СПбГБУЗ ДГМ КСЦ ВМТ;  

2.  Сбор катамнеза и комплексное обследование пациентов в отдаленн е сроки 

после оперативного ле ения; 

3.  Проспективное исследование пациентов с болезнью Гиршпрунга, 

сравнительное изу ение данн х предоперационного обследования; 

4.  Разработка тактики дооперационного ведения и в бора метода оперативного 

ле ения пациентов; 

5.  Разработка алгоритма реабилитационно  помощи оперированн м детям. 

Для постановки диагноза б ли использован  клини еские данн е, метод  

лу ево  диагностики, результат  интраоперационного гистологи еского 

заклю ения и морфологи еское исследование удаленного у астка толсто  кишки.  

Для оценки эффективности разн х способов диссекции прямо  кишки при 

радикальном оперативном ле ении болезни Гиршпрунга б ло проведено 

многокомпонентное сравнительное клини еское исследование у пациентов 

разн х возрастн х групп.  

Б ли изу ен  следующие параметр : 

1. Нали ие гиршпрунг-ассоциированного энтероколита в до- и 

послеоперационном периоде;  

2. Продолжительность радикального оперативного вмешательства; 

3. Необходимость в проведении гемотрансфузии;  

4. Длительность преб вания в отделении интенсивно  терапии; 

5. Срок восстановления пассажа по кише нику; 

6. Длительность госпитального этапа после хирурги еского ле ения; 

7. Особенности те ения послеоперационного периода; 
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8. Отдаленн е результат  ле ения. 

Проанализирован  ранние и поздние послеоперационн е осложнения.  

Исследована функция толсто  кишки в отдаленн е сроки (1 – 14 лет) после 

операции.  

2.1 Общая характеристика пациентов 

В период с января 2008 года по сентябрь 2022 года б ли прооперирован  

102 ребенка с разн ми формами болезни Гиршпрунга: 

- короткая зона аганглиоза - 81 ребенок (5 дете  с ректально  и 76 с 

ректосигмоидно  формо ); 

- длинная зона аганглиоза - 21 ребенок: 13 дете  имели протяженность зон  

аганглиоза толсто  кишки до селезено ного угла,  4 пациента - до середин  

попере но-ободо но  кишки, в 4 слу аях аганглиоз распространялся  до 

пе ено ного угла и в ше.   

В исследуемо  группе дете  преобладали маль ики в соотношении М:Д = 

4.1:1. 

Дети вперв е поступили в хирурги ески  стационар в возрасте от 1-х суток 

жизни до 3-х лет. У большинства пациентов с перв х дне  жизни появлялась 

клиника кише но  непроходимости, представленная триадо  симптомов – 

вздутие живота, ср гивания с патологи ескими примесями и задержка 

отхождения мекония. У 80 новорожденн х диагноз б л установлен вскоре после 

рождения. В 22 слу аях возникли трудности с постановко  диагноза. Следует 

отметить,  то у 12 из 22 (54%) дете  мекони  отошел в перв е сутки жизни. У 8 

больн х симптом  кише но  непроходимости б ли неяркими и купировались 

после постановки газоотводно  трубки,  то привело к ошибке, и дети б ли  

в писан  из родильного дома без хирурги еского диагноза. Все они в те ение 

первого месяца жизни б ли госпитализирован  в стационар с рецидивом клиники 

кише но  непроходимости или тяжело  кише но  инфекции. С подозрением на 

хирурги ескую патологию 4 ребенка б ли переведен  из родильного дома в 

профильное отделение больниц . Дети б ли обследован  рентгенологи ески 

(обзорная рентгенограмма брюшно  полости) - у 3 пациентов хирурги еская 
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патология б ла исклю ена. Один ребенок б л прооперирован на 6-е сутки жизни 

по поводу кише но  непроходимости. При ревизии брюшно  полости 

анатоми еская при ина не обнаружена, и  ерез 10 дне  после операции пациент 

б л в писан домо . К концу 1-го месяца жизни вновь возникла клиника 

кише но  непроходимости, ребенок госпитализирован в друго  хирурги ески  

стационар, где б ла заподозрена болезнь Гиршпрунга. Второ  пациент повторно 

поступил  ерез 3 недели после в писки из больниц  с жалобами на вздутие 

живота и отсутствие самостоятельного стула. 2-х других дете  прооперировали по 

поводу кише но  непроходимости в возрасте 7 и 10 месяцев. В 2 слу аях у 

пациентов с синдромом Дауна с рождения не б ло симптомов кише но  

непроходимости, кроме отсутствия самостоятельного стула,  то первона ально 

трактовалось как состояние, обусловленное незрелостью дете  и их генети еским 

заболеванием. В дальне шем б ла заподозрена болезнь Гиршпрунга и 

подтверждена после обследования. У 8 из 22 дете  основно  жалобо  б ли 

запор  (36 %), котор е расценивались, как функциональн е. Это привело к тому, 

 то хирурги ески  диагноз б л установлен в более старшем возрасте (от 2 

месяцев до 3 лет). Сопутствующая патология в явлена у 8 дете  (7,8%): синдром 

Дауна (4), врожденн   порок сердца (2) (1 ребенок б л с коарктацие  аорт , 1 - с 

ДМЖП), атрезия толсто  кишки (1), синдром хрони еско  кише но  

псевдообструкции (1). 

Этапное хирурги еское ле ение в полнено 25 пациентам. Показанием к 

перви ному наложению кише но  стом  б ло: 

- отсутствие эффекта от консервативно  терапии на этапе подготовки к 

радикально  операции; 

- клиника некупирующегося «обструктивного» энтероколита; 

- невозможность проведения эффективн х в соких пром вани  толсто  кишки 

у дете  с длинно  зоно  аганглиоза.   

У дете  с ректосигмоидно  формо  болезни Гиршпрунга колостома б ла 

наложена только в 6 слу аях - у одного ребенка на фоне рецидивирующе  

кише но  непроходимости, 2 детям - в другом стационаре, где не б ло оп та 
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проведения радикальн х операци , трое дете  страдали запорами с рождения и 

поступили в хирурги ески  стационар в возрасте 8, 10, 18 месяцев с клинико  

кише но  непроходимости. Из 21 ребенка с длинно  зоно  аганглиоза кише ная 

стома б ла наложена 19 (90%): 18 - в периоде новорожденности, 1-му – в 6 

месяцев. При этом в 14 наблюдениях б ла наложена колостома, а одному 

пациенту – илеостома (в связи с невозможностью то ного определения границ  

зон  аганглиоза).  

Всем детям (102) радикальная операция в полнена в возрасте от 16 суток 

жизни до 3 лет. Распределение пациентов по виду  хирурги еско  коррекции 

представлено на рисунке 2.1. 

 

Рисунок 2.1 – Распределение пациентов по виду хирурги еского 

 ле ения 

Перви но радикальное ле ение б ло в полнено у 75% дете  с болезнью 

Гиршпрунга, в 25 % слу аев оно б ло этапн м.  

До операции всем пациентам определялась активность гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита по шкале, предложенно  Langer в 2009 году.  

Оценивались следующие фактор : 

- данные анамнеза:  

– диарея с отхождением стула под давлением; 

– диарея со зловонн м стулом; 

– отхождение стула с примесью крови; 

– энтероколит в анамнезе.  

         - данные клинического осмотра: 

– отхождение стула и газов под давлением при ректальном осмотре; 

75% 

25% 

Перви но-радикальн е операции (77) 
Этапное хирурги еское ле ение (2 ) 
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– вздутие живота; 

– снижение перифери еского кровотока;  

– летаргия;  

– лихорадка.  

            - результаты рентгенологического исследования:  

– множественн е уровни жидкости; 

– раздут е газом кише н е петли; 

– контур кише но  стенки в виде «зубьев пил »; 

– отсутствие газа в нижних отделах толсто  кишки, пневматоз. 

           - лабораторные показатели: 

– ле коцитоз; 

– сдвиг ле коцитарно  формул  влево (таблица 2.1). 

Таблица 2.1 Шкала Langer оценки активности гиршпрунг-ассоциированного 

энтероколита 

 Баллы 

Анамнез Диарея с отхождением 

стула под давлением 

2 

 Диарея со зловонн м 

стулом 

2 

 Стул с примесью крови 1 

 Энтероколит в анамнезе 1 

Осмотр Отхождение стула и газов 

под давлением при 

ректальном осмотре 

2 

 Вздутие живота 2 

 Снижение 

перифери еского 

кровотока 

1 

 Лихорадка 1 

 Летаргия 1 
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Продолжение таблиц  2.1 

 

 Баллы 

Рентгенологи-

ческая картина 

Раздут е газом кише н е 

петли 

1 

 Множественн е уровни 

жидкости 

1 

 Контур кише но  стенки в 

виде «зубьев пил » 

1 

 Пневматоз 1 

 Отсутствие газа в нижних 

отделах толсто  кишки 

1 

Лабораторные 

данные 

Ле коцитоз 1 

 Сдвиг формул  влево 1 

Энтероколит  >  10 

 

Каждому из показателе  присваивалось определенное коли ество баллов. 

Энтероколит диагностировали тогда, когда общая сумма баллов прев шала 10. 

 

2.2. Хирургическое лечение 

Принципом радикального хирурги еского ле ения пациентов с болезнью 

Гиршпрунга является удаление аганглионарного сегмента толсто  кишки и 

низведение ганглионарно  кишки на промежность. Важн м техни еским 

моментом операции на прямо  кишке б ло сохранение зуб ато  линии, 

являюще ся маркером зон  внутреннего анального сфинктера, с целью 

профилактики нарушения функции опорожнения.  

Все перви но радикальн е операции в полнен  с лапароскопи еско  

ассистенцие , во время которо  проводилась визуальная оценка протяженности 
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аганглионарно  кишки и переходно  зон . Обязательн м компонентом 

вмешательства б ла экспресс-биопсия стенки толсто  кишки для подтверждения 

диагноза и определения границ  резекции. До 2018 года  м  в полняли 

поверхностную биопсию (забор серозно-м ше ного слоя), с 2018 года – 

полносло ную. Техни ески полносло ная биопсия  осуществлялась  ерез 

расширенн   троакарн   доступ над пупком, в котор   в водили исследуемую 

 асть толсто  кишки (Рисунок 2.2).  

 

 

Рисунок 2.2 – Взятие полносло но  экспресс-биопсии  ерез троакарн   доступ 

 

Следующим этапом оперативного ле ения (после определения границ  

резекции) б ла подготовка к низведению  асти толсто  кишки от уровня 

предполагаемо  резекции до границ , определяемо  на 1-1.5 см ниже  

переходно  складки брюшин . Визуально оценивалась ее жизнеспособность и 

возможность низведения на промежность без натяжения. При необходимости 

в полнялась дополнительная мобилизация селезено ного угла. У дете  с 

предварительно наложенно  кише но  стомо  экспресс-биопсия и подготовка 

кишки для низведения в полнялись откр то.  

Вторая  асть операции проводилась с промежности и заклю алась в 

в делении прямо  кишки в ше анального канала, низведении мобилизованно  
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 асти толсто  кишки, резекции патологи еско   асти (зона аганглиоза, 

переходная зона и  асть расширенно  кишки) и формировании колоанального 

анастомоза на расстоянии 0.5 - 1.0 см в ше зуб ато  линии. Особенностью этого 

этапа являлась разная техника в деления прямо  кишки, которая первона ально 

б ла основана на принципе операции Соаве, а затем постепенно 

трансформировалась в операцию Свенсона.  

Целью нашего исследования явилось изу ение особенносте  

послеоперационного периода, осложнени  и отдаленн х результатов ле ения 

болезни Гиршпрунга у дете  после радикально  операции в зависимости от 

использованного способа эндоректально  диссекции.  

 

2.2.1 Операция Соаве 

С 2008 по 2013 год пациентам в полнялась эндоректальная диссекция 

прямо  кишки по методике Соаве. После расширения ануса с помощью 

отдельн х лигатур, котор е наклад вались на слизистую прямо  кишки на 

уровне зуб ато  линии и кожу, в полнялся циркулярн   разрез слизисто  на 0.5-

1.0 см в ше зуб ато  линии. Слизистая прямо  кишки в делялась в 

проксимальном направлении примерно на 5-7 см в зависимости от длин  

анального канала. Далее на уровне переходно  складки брюшин , производилось 

полносло ное в деление кишки с последующим низведением на промежность.  

 

2.2.2 Операция «Соавсон» 

С 2013 по 2017 год в стационаре стали использовать новую «гибридную» 

методику диссекции прямо  кишки, объединяющую принцип  операци  Соаве и 

Свенсона. На ало мобилизации не отли алось от таково , как при операции 

Соаве. Однако в деление слизисто  производилось лишь на протяжении 1-3 см. 

Таким образом, длина оставленного аганглионарного м ше ного фуляра прямо  

кишки сокращалась с 7-8 до 2-4 см.  
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2.2.3 Операция Свенсона 

С 2017 года м  отказались от «футлярн х» методик и перешли на 

эндоректальную мобилизацию, основанную на принципе операции Свенсона. 

Помимо полносло ного в деления прямо  кишки сразу после в полнения 

циркулярного разреза слизисто  на 1 см в ше зубато  линии, использовали 

ретрактор (Lone Star Retractor) и крю ки для расширения ануса. Это обеспе ивало 

хорошую визуализацию зон  операции и позволяло на инать диссекцию на 

безопасном расстоянии от зуб ато  линии. 

 

2.3 Формирование групп сравнения 

В процессе исследования б ли сформирован  следующие групп  сравнения: 

1. Группы по вариантам радикального хирургического лечения:  

    I. Операция Соаве + операция «Соавсон»; 

    II. Операция Свенсона  

2. Групп  пациентов, сходн х по возрасту на момент проведения радикально  

операции: 

    а) до 1 месяца; 

    б) от 1 до 3 месяцев; 

    в) от 3 до 6 месяцев; 

    г) старше 6 месяцев. 

3. Групп  дете  после: 

   а) этапн х вмешательств;  

   б) перви но-радикальн х операци ; 

4. Групп  пациентов, разли ающиеся по форме заболевания: 

1. Короткая зона аганглиоза (ректальная и ректосигмоидная форма); 

2. Длинная зона аганглиоза.   
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Таблица 2.2 Описательная статистика категориальн х переменн х 

Показатели Категории Абс. % 95% ДИ 

пол 
мужско  82 80,4 71,4 – 87,6 

женски  20 19,6 12,4 – 28,6 

По форме 

ректо-

сигмоидная 
81 79,4 70,3 – 86,8 

длинная 21 20,6 13,2 – 29,7 

Энтероколит 

до операции  

энтероколит 

д/о нет 
32 31,4 22,5 – 41,3 

энтероколит 

д/о да 
70 68,6 58,7 – 77,5 

 

стома  

стома нет 77 75,5 66,0 – 83,5 

стома да 25 24,5 16,5 – 34,0 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

до 1 месяца 26 25,5 17,4 – 35,1 

1-3 месяца 38 37,3 27,9 – 47,4 

3-6 месяцев 10 9,8 4,8 – 17,3 

старше 6 

месяцев 
28 27,5 19,1 – 37,2 

Вариант 

эндоректаль-

но  диссекции 

операция 

Соаве+Соав-

сон 

63 61,8 51,6 – 71,2 

операция 

Свенсона 
39 38,2 28,8 – 48,4 

По методике Соаве и «Соавсон» прооперирован  63 (61.8%) ребенка, по 

Свенсону – 39 (38.2%),  то связано с относительно непродолжительн м временем 

использования последнего вида эндоректально  диссекции в стационаре. 
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Большую  асть оперированн х пациентов составили дети раннего возраста (до 3-

х месяцев) – 63%.  

Анализ возраста на момент в полнения радикального вмешательства и 

использованного варианта эндоректально  диссекции представлен в таблице 2.3.  

Таблица 2.3 В полнение эндоректальн х операци  в разн х возрастн х группах 

Показатель Категории 

Вариант эндоректально  

диссекции 

P операция 

Соаве+Соавсо

н 

операция 

Свенсона 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

до 1 месяца 20 (31,7) 6 (15,4) 

0,025* 

1-3 месяца 21 (33,3) 17 (43,6) 

3-6 месяцев 9 (14,3) 1 (2,6) 

старше 6 

месяцев 
13 (20,6) 15 (38,5) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

Согласно полу енн м результатам при сравнении этих показателе , б ли 

установлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,025) (используемый метод: 

Хи-квадрат Пирсона), котор е представлен  на рисунке 2.3. 

 

Рисунок 2.3 – Вариант  эндоректальн х диссекци  в разн х возрастн х группах 
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В перво  группе распределение дете  по возрасту б ло в процентном 

соотношении достато но равномерн м, большую  асть составили дети, 

оперированн е до 3 месяцев жизни (65%). Пациент  этого возраста преобладали 

и во второ  группе (59%), но коли ество дете , оперированн х в возрасте старше 

6 месяцев, стало существенно в ше (38.5% против 20.6%). В явленн е разли ия 

не являются закономерностью в плане в бора срока проведения радикально  

операции, а связан  с тем,  то в последние 2 года исследования на ле ении в 

стационаре преобладали дети старше 6 месяцев, у котор х ранее б ла наложена 

кише ная стома или поздно установлен диагноз болезни Гиршпрунга. Большая 

 асть этих пациентов вошла в группу дете , оперированн х по методике 

Свенсона. 

 

2.4 Интраоперационные особенности и осложнения 

При анализе интраоперационн х особенносте  у ит вался способ 

диссекции прямо  кишки (Соаве и «Соавсон», Свенсон), вариант хирурги еского 

вмешательства (перви но радикальная операция, этапное ле ение), 

интраоперационное время, вклю ающее в себя не только время непосредственно 

хирурги еского вмешательства, но и время, необходимое для в полнения 

экспресс-биопсии, анализировались возможн е осложнения, необходимость в 

проведении гемотрансфузии. 

 

2.4.1 Послеоперационное течение 

При анализе особенносте  те ения послеоперационного периода в разн х 

группах сравнения оценивались:  

➢ сроки нахождения ребенка в отделении реанимации; 

➢  время экстубации; 

➢  на ало отхождения стула; 

➢  на ало энтерального питания; 



46 
 

 

➢  осложнения; 

➢ время перевода ребенка из реанимации в хирурги еское отделение; 

➢ сроки нахождения в стационаре в послеоперационном периоде (ко ко-

день). 

                      

2.4.2 Послеоперационное амбулаторное наблюдение 

После в писки из стационара дети регулярно наблюдались амбулаторно. На 

12-14-е сутки после операции всем пациентам в полнялось калиброво ное 

бужирование ануса бужом возрастного размера для проверки проходимости зон  

анастомоза. В слу ае обнаружения тенденции к  сужению зон  анастомоза 

родители обу ались проведению бужирования и проводили его самостоятельно. В 

те ение первого месяца после в писки все дети осматривались ле ащим 

хирургом 1 раз в неделю. В те ение последующих 6 месяцев – 1 раз в месяц или 

при появлении каких-либо жалоб (вздутие живота, рвота, разжиженн   стул, 

лихорадка). Обязательн   осмотр производился  ерез 1 год после операции. 

Далее дети наблюдались с периоди ностью 1 раз в 6-12 месяцев. С 2017 года все 

оперированн е дети обследовались рентгенологи ески  ерез 1-1.5 года после 

проведения радикально  операции.  

С 2018 года в послеоперационном периоде всем детям раннего возраста (до 1 

года) назна ались регулярн е пром вания толсто  кишки. Родители обу ались 

данно  манипуляции и в полняли ее самостоятельно 1-2 раза в неделю, а также 

при отсутствии самостоятельного стула более суток. Методика пром вания 

низведенно  кишки заклю алась в следующем:  ерез анус в просвет толсто  

кишки заводилась газоотводная трубка на глубину 3-7 см, либо катетер Фолея 

диаметром от 16 до 28 Fr в зависимости от возраста ребенка,  ерез шприц 

вводилось 25-50 мл вод  комнатно  температур  (либо отвара ромашки). Вода 

вместе с калов ми массами самотеком в ходила  ерез трубку. При 

необходимости манипуляцию повторяли несколько раз до полного о ищения 

просвета кишки.  Объем вводимо  жидкости не прев шал 100 мл у дете  до 3-х 
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месяцев и 200 мл – от 3 до 12 месяцев. Детям старше года в полнялись 

стандартн е о истительн е клизм  в объеме 200-300 мл.  

  

2.4.3 Ранние послеоперационные осложнения 

Ранними послеоперационн ми осложнениями с итали те, котор е возникали 

в те ение первого месяца от момента проведения радикально  операции. К ним 

относятся: 

➢ Нагноение послеоперационно  ран ; 

➢ Несостоятельность анастомоза; 

➢ Мацерация перианально  области; 

➢ Стеноз зон  анастомоза; 

➢ Гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит. 

Для сбора информации использовали ретроспективн   анализ истори  

болезни, опрос родителе  во время амбулаторн х приемов, наблюдение за 

те ением послеоперационного периода у нов х больн х. Оценка активности 

гиршпрунг-ассоциированного энтероколита проводилась по балльно  системе 

Langer, использованно  ранее у дете  в дооперационном периоде. 

 

2.4.4 Поздние послеоперационные осложнения 

К поздним послеоперационн м осложнениям относили те, котор е 

возникали после 4 недель с момента проведения радикально  операции.  

В эту группу вклю ен :  

➢ Стеноз зон  анастомоза; 

➢ Гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит; 

➢ Запор; 

➢ Недержание кала; 

➢ Оставление остато но  зон  аганглиоза. 
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2.5 Общая характеристика диагностических исследований на амбулаторном 

этапе после радикального хирургического лечения и стационарном 

обследовании детей через 1 год после проведенного хирургического лечения 

Амбулаторное наблюдение за пациентами после радикально  операции 

вклю ало в себя периоди ески  осмотр и беседу с родителями на предмет жалоб 

и их субъективно  оценки динамики изменения состояния ребенка. Обязательн м 

компонентом осмотра являлось пальцевое исследование прямо  кишки, которое 

всегда в полняли без седации. При необходимости  осуществлялись 

лабораторн е исследования - клини ески  анализ крови, биохими ески  анализ 

крови для определения уровня С-реактивного белка, копрограмма. Посев кала на 

патогенную и сапрофитную групп  проводили только у пациентов с 

клини ескими проявлениями энтероколита (вздутие живота, жидки  стул, рвота и 

лихорадка). Во время стационарного обследования в полняли ирригографию (-

скопию), эндо-УЗИ анального канала, осмотр промежности и зон  анастомоза, 

котор   проводили под наркозом. 

 

2.5.1 Клинический осмотр 

Осмотр всегда проводили в присутствии родителе . Пациент уклад вался на 

кушетку в положении на спине. При клини еском обследовании обращали 

внимание на нали ие вздутия живота, контурирование толсто  кишки  ерез 

переднюю брюшную стенку. Далее проводили пальпацию живота для в явления 

и оценки степени расширения толсто  кишки, а также нали ия скопления 

плотн х калов х масс. Оценивали послеоперационн е рубц  на передне  

брюшно  стенке – цвет, объем рубцово  ткани, дискомфорт или болезненность 

при пальпации, нали ие гр жев х в пя ивани . После этого осматривали 

область промежности и проводили ректальное исследование. Положение ребенка 

на кушетке не менялось. Ноги ребенка сгибали в тазобедренн х и коленн х 

суставах и приводили к животу. При осмотре дете  младшего возраста 

пользовались помощью родителе , котор е помогали в проведении 

обследования. Осматривали промежность, кожу вокруг ануса (нали ие 



49 
 

 

мацерации), оценивали степень см кания анального отверстия, нали ие 

воспалительн х инфильтратов, патологи еских образовани . Ректальн   осмотр 

проводили в латексно  пер атке втор м пальцем у дете  старше 1 года и пят м 

пальцем у дете  младше года. Оценивали состояние стенки кишки, нали ие 

воспалительн х изменени  и патологи еских образовани , определяли состояние 

сфинктера прямо  кишки (гипертонус, гипотонус), пальпировали зону 

анастомоза, оценивали ее форму (циркулярная, косая) и структуру 

послеоперационного рубца – эласти ность, плотность, а также нали ие стеноза. 

Пальпаторно определяли содержимое в просвете кишки (плотн е, либо жидкие 

калов е масс , или их отсутствие), обращали внимание на отхождение под 

давлением газов и кише ного содержимого. Детям до 3 месяцев пальцевое 

ректальное исследование не в полняли. Проводили калиброво ное бужирование 

ануса расширителями Гегара возрастного размера. При в явлении стриктур  

зон  анастомоза на инали постепенное бужирование бужами возрастающего 

диаметра пока не достигали возрастно  норм . 

 

2.5.2 Обзорная рентгенограмма брюшной полости 

Рентгенографию брюшно  полости в послеоперационном периоде 

в полняли при нали ии рецидива клиники кише но  непроходимости, 

обусловленно , как правило, обострением энтероколита (вздутие живота, рвота с 

примесью жел и, задержка отхождения стула). Рентгенограмм  в полнялись в 

вертикальном положении в 2-х проекциях. Оценивали равномерность 

распределения газа по кише нику, нали ие уровне  жидкости. Исследование 

в полняли с помощью следующих аппаратов: аппарат рентгеновски  цифрово  

«АРЦ-МАКСИМА», комплекс рентгеновски  телеуправляем   «КРТ-

МАКСИМА», рентгенодиагности ески  аппарат «Sirescope CX». 

 

2.5.3 Ирригография 

Всем детям для оценки состояния толсто  кишки после низведения 

контрольное рентгеноконтрастное исследование толсто  кишки в полнялось не 
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ранее  ем  ерез 1 год после операции. Исследование производилось в условиях 

стационара. Для подготовки к исследованию назна ались о истительн е клизм , 

котор е в полнялись в те ение 2-3 дне  перед обследованием. В слу ае 

обнаружения в просвете толсто  кишки большого коли ества калов х масс 

ребенку в полнялись в сокие пром вания толсто  кишки специальн м 

раствором (Sol.NaCl 0.9% + раствор глицерина) ежедневно до полного ее 

о ищения.  

В день обследования режим ребенка ни ем не отли ался от об  ного дня. 

Утром в полнялась о истительная клизма объемом 200-300 мл 1% раствора NaCl. 

Далее ребенок в сопровождении одного из родителе  направлялся в 

рентгенологи ески  кабинет. С детьми старше 3-х лет проводилась 

предварительная беседа о предстоящих манипуляциях. Обследование 

в полнялось рентген-лаборантом и вра ом рентгенологом. Ребенок уклад вался 

в положение на спине с согнут ми в коленн х и тазобедренн х суставах ногами. 

В анальное отверстие вводился стерильн   пластиков   наконе ник, 

присоединенн   системо  трубок к емкости с жидким барием. Манипуляция 

на иналась с медленного нагнетания раствора бария под давлением в просвет 

толсто  кишки. Объем вводимого контраста определялся в зависимости от 

возраста ребенка и длин  оставше ся после резекции толсто  кишки. После 

тугого заполнения толсто  кишки контрастом, в полнялась рентгенограмма 

брюшно  полости в прямо  и боково  проекции. Повторная рентгенограмма в 2-х 

проекциях в полнялась уже после опорожнения толсто  кишки. Оценивалось 

расположение толсто  кишки, ее длина, степень расширения, нали ие гаустрации. 

Особое внимание уделялось самому дистальному отделу толсто  кишки для 

исклю ения остато но  зон  аганглиоза. В функциональном плане наиболее 

важно  являлась оценка рентгенограмм после опорожнения кише ника.  

 

2.5.4 Эндо-УЗИ анального канала 

Данное исследование стали в полнять в клинике с 2017 года. Обследование 

проводилось в эндоскопи еском кабинете без седации. Предварительно ребенку 
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в полнялась о истительная клизма. Обследование проходило в присутствии 

одного из родителе . Пациент уклад вался на прав   бок с приведенн ми к 

животу бедрами. В анальн   канал  ерез шприц с резиново  канюле  вводили 5-

10 мл геля, необходимого для проведения ультразвукового исследования. После 

этого в анальн   канал на глубину 1-3 см устанавливали дат ик аппарата УЗИ 

Olympus EU-ME1. Обследование занимало, как правило, 5-7 минут. В ходе него 

оценивалось состояние анального канала, равномерность м ше ного слоя на 

расстоянии 2-3 см от кожного края, его толщина. В некотор х слу аях 

визуализировали зону зуб ато  линии.  

 

2.5.5 Осмотр промежности под наркозом 

С 2018 года обязательно  процедуро  при контрольном стационарном 

обследовании пациента стал осмотр промежности и анального канала под 

наркозом. Целью этого осмотра б ла оценка состояния зон  анастомоза и 

зуб ато  линии. Перв е такие обследования в полняли по показаниям у дете  с 

жалобами на недержание кала или рецидивирующие запор  (обструктивн е 

симптом ). В дальне шем, подобн е осмотр  на али проводить системати ески 

у всех пациентов, перенесших радикальное хирурги еское ле ение. Для 

полу ения соответствующего согласия на исследование с родителями 

предварительно проводилась беседа о его необходимости. На само  процедуре 

родственники пациента не присутствовали. Осмотр под наркозом в полнялся в 

манипуляционном кабинете хирурги еского отделения под общим 

обезболиванием. Ребенок уклад вался в положение на спине с согнут ми в 

тазобедренн х и коленн х суставах ногами. Анальное отверстие расширяли при 

помощи крю ков и ретрактора (Lone Star Retractor). Для осмотра использовали от 

4 до 8 крю ков, котор е наклад вались на границе перехода кожи и слизисто . 

Вна але осматривалась зуб атая линия – ее сохранность по окружности, 

равномерность распределения ткане , оценивалась степень утрат  в процентах. 

За 100% принималась вся окружность анального канала. Далее осматривалась 

зона анастомоза, регистрировалось нали ие или отсутствие признаков стеноза. На 



52 
 

 

этом осмотр промежности и зон  оперативного вмешательства закан ивался. 

Крю ки и ретрактор удаляли. При подкравливании слизисто  на область ануса на 

несколько  асов наклад вали салфетку с защитно  мазью («Левомеколь», 

фурацилиновая мазь).  

 

2.5.6 Ректальная биопсия 

В ряде слу аев у дете  с сохраняющимися запорами в послеоперационном 

периоде и неэффективностью консервативно  терапии, а также у тех больн х, у 

котор х при рентгеноконтрастном исследовании имелись подозрения на 

остато ную зону аганглиоза, в полнялась ректальная биопсия. Процедуру 

проводили в операционно  под наркозом. В ка естве предварительно  

подготовки утром ребенку в полнялась о истительная клизма. Непосредственно 

перед осмотром, когда ребенок находился под наркозом, производилась 

обработка промежности раствором антисептика. Операционное поле 

ограни ивали стерильн м бельем. После осмотра зуб ато  линии и зон  

анастомоза, производилась обработка слизисто  толсто  кишки стерильн м 

раствором фурацилина. Крю ки, находящиеся на границе кожно-слизистого 

перехода, перемещались вглубь просвета кишки таким образом,  тоб  захватить 

и скр ть зуб атую линию. На расстоянии около 2-3-х см от проксимального края 

зуб ато  линии по задне  стенке кишки наклад вали перв   шов-держалку. 

Проксимальнее него на 0.5-1.0 см формировали и завяз вали второ  шов. 

Подтягивая за перв   шов-держалку  в полняли забор у астка стенки кишки при 

помощи остроконе н х ножниц (слизистая, подслизист   сло , м ше н   

сло ). Биоптат маркировали и помещали в емкость с раствором формалина. 

Образовавши ся дефект задне  стенки кишки осматривался, проводился 

гемостаз, после  его в полнялось его ушивание непрер вн м атравмати еским 

однорядн м швом викрилово  нитью. После контроля гемостаза манипуляция 

закан ивалась.  

Во время это  процедур  (ректально  биопсии) для обеспе ения 

необходимого обзора создавалось умеренно в раженное растяжение сфинктера 
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по типу девульсии ануса. Это способствовало расслаблению м шц, снижению 

гипертонуса сфинктера и облег ало опорожнение кишки в ближа шем 

послеоперационном периоде. 

Оценка результатов ректально  биопсии производилась после полу ения 

заклю ения морфолога. Результат трактовался как достоверн   в слу ае 

адекватного забора материала (слизист  , подслизист   и м ше н   сло ).  

 

2.5.7 Дополнительные методы исследования 

Всем оперированн м детям рутинно в полнялось УЗИ брюшно  полости 

для оценки состояния внутренних органов, нали ия увели енн х 

мезентериальн х лимфоузлов, свободно  жидкости в брюшно  полости, 

определения характера калов х масс в просвете толсто  кишки.  

 

2.6 Анкетирование 

Для оценки отдаленн х послеоперационн х результатов проводили 

анкетирование пациентов и их родителе  (таблица 2.4). Анкета вклю ала 7 

вопросов, отражающих:  

➢ способность к удержанию стула;  

➢  нали ие поз ва к дефекации;  

➢   астоту дефекации;  

➢  астоту каломазания;  

➢  астоту эпизодов недержания кала;  

➢  нали ие запоров;  

➢ нали ие социальн х проблем.  
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Таблица 2.4 Анкета для оценки отдаленн х результатов 

1. Способность удерживать стул:  

Всегда 

Проблем  реже 1 раза в неделю 

Еженедельн е проблем  

Полное отсутствие контроля дефекации 

 

3 

2 

1 

0 

2. Позыв к дефекации: 

Всегда 

В большинстве слу аев 

Иногда 

Отсутствует 

 

3 

2 

1 

0 

3. Частота дефекации: 

 1-2 раза в день 

 Реже 1 раза в 2 дня 

 Чаще 2 раз в день 

 

2 

1 

1 

4.  Каломазание (небольшим объемом):  

 Никогда 

 Реже 1 раза в неделю 

 Несколько раз в неделю (требуется  астая смена нижнего 

белья) 

 Ежедневно 

 

3 

2 

1 

0 

5.  Эпизоды недержания кала (большим объемом): 

 Никогда 

 Реже 1 раза в неделю 

 Несколько раз в неделю (требуется использование памперсов, 

прокладок) 

 Ежедневно (использование памперсов в те ение дня и но и) 

 

3 

2 

1 

 

0 
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Продолжение таблиц  2.4 

 

6.  Запоры: 

 Нет задержек стула 

 Регулирование дието  

 Применение слабительн х 

 Применение о истительн х клизм 

 

3 

2 

1 

0 

7.  Социальные проблемы: 

 Нет проблем 

 Иногда 

 Часто, ограни ение активно  жизни 

 Тяжел е социально-психологи еские проблем  

 

3 

2 

1 

0 

 

На поставленн   вопрос имелось несколько вариантов ответа, кажд   из 

котор х оценивался определенн м коли еством баллов. По обще  сумме баллов 

делалось заклю ение о послеоперационном результате.  

При сумме баллов 17-20 результат оценивался как «отли н  », 13-16 – 

«хороши », 10-12 баллов – «удовлетворительн  », менее 9 баллов – 

«неудовлетворительн  ».  

 

2.7 Реабилитация 

Необходимость реабилитационного ле ения определялась в зависимости от 

нали ия жалоб у ребенка или его родителе . В слу ае гладкого 

послеоперационного те ения и отсутствия эпизодов энтероколита, каломазания, 

задержек стула – реабилитационное ле ение не требовалось. Такие дети 

обследовались рентгенологи ески 1 раз в 2 года с целью контроля состояния 

толсто  кишки и оценки ее функции.  

Дети, имевшие какие-либо проблем  в послеоперационном периоде, в 

зависимости от их характера б ли разделен  на групп  – пациент  с запором, 

недержанием, энтероколитом.   
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2.7.1 Послеоперационный энтероколит 

В эту группу вошли дети с доказанн м по шкале Langer энтероколитом, 

требовавшие, как правило, госпитализации и стационарного ле ения, а также 

вклю ен  пациент  с эпизодами вздутия живота, рвот , жидкого стула, котор е 

по критериям не подходили для диагноза «гиршпрунг-ассоциированн  » 

энтероколит.  

Все они нуждались в проведении профилакти еских мероприяти  и, при 

необходимости, медикаментозном ле ении, которое заклю алось в назна ении 

метронидазола либо энтерофурила в возрастно  дозировке на 5-10 дне . 

Длительность терапии определялась тяжестью клини еско  картин . Одним из 

главн х услови  эффективности ле ения б ло обеспе ение своевременного 

опорожнения толсто  кишки путем ее в сокого пром вания физиологи еским 

раствором. В условиях стационара манипуляцию в полнял ле ащи  хирург, дома 

– один из родителе . В период ремиссии пром вание толсто  кишки проводили 2 

раза в неделю в те ение первого месяца после обострения, далее 1 раз в неделю в 

те ение последующих 3 месяцев.  

 

2.7.2 Запор 

Под запором понималась замедленная или затрудненная дефекация, 

отсутствие поз ва на дефекацию. 

В эту группу б ли вклю ен  дети с тенденцие  к задержке стула, 

нерегулярн м стулом, либо с полн м отсутствием самостоятельного стула. 

Тактика ведения таких пациентов зависела от срока возникновения нарушения 

опорожнения толсто  кишки и возраста ребенка. Сформирован  две основн е 

групп  дете . В первую вошли те пациент , у котор х самостоятельн   стул 

ис езал в ближа шие сроки после операции - от 14 дне  до 2 месяцев. Эту группу 

составили дети раннего возраста, у котор х операция б ла в полнена в перв е 3 

месяца жизни. Во вторую группу б ли вклю ен  пациент , у котор х задержка 

стула после проведения радикально  операции возникла в сроки от 2 месяцев до 2 
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лет. В эту группу вошли, как дети, оперированн е в раннем, так и в более 

старшем возрасте.  

Задержка стула у дете  перво  групп  трактовалась, как период 

стабилизации и адаптации пациентов после проведенно  радикально  операции. 

Осново  реабилитации дете  данно  групп  б ло обеспе ение своевременного 

опорожнения толсто  кишки при помощи ее в соких пром вани . При 

обеспе ении ежедневного стула и адекватного опорожнения кише ника 

обострени  энтероколита не наблюдалось. Дети развивались в соответствии с 

возрастом, не требовали медикаментозно  терапии и стационарного ле ения. 

Запор у них проходил  ерез 1-6 месяцев на фоне проводим х реабилитационн х 

процедур.  

У дете  второ  групп  задержки стула могли на инаться спустя длительное 

время после операции –  ерез 3-6 месяцев и даже 2-3 года. После 

рентгеноконтрастного обследования им назна алось реабилитационное ле ение, 

вклю ающее в себя подбор режима о истительн х клизм, физиотерапевти еского 

ле ения, заняти  ле ебно  физкультуро , курс  массажа. Кроме того, 

назна алась медикаментозная терапия с использованием слабительн х средств, 

пищев х волокон, а при рецидивирующем те ении энтероколита пациент  

полу али антибактериальную терапию. Курс  реабилитационного ле ения 

повторяли не менее двух раз в год с рентгенологи еским контролем 

эффективности  ерез 1 год. В слу ае неэффективности консервативного ле ения 

и длительно сохраняющихся запоров, ставились показания к проведению 

ректально  биопсии.     

 

2.7.3 Недержание 

Под недержанием стула понимали неспособность контроля акта дефекации, 

приводящую к непроизвольному опорожнению толсто  кишки. Недержание кала 

могло варьировать от полно  невозможности удержания стула, до периоди еских 

эпизодов каломазания. В зависимости от степени недержания пациент  б ли 

разделен  на две групп : 
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- полное недержание - ежедневн е эпизод  непроизвольно  дефекации; 

- неполное недержание - эпизод  недержания непостоянн е, каломазание. 

Способность к удержанию стула оценивали у дете  старше 2-х лет. До этого 

времени судить о проблемах недержания с итали нецелесообразн м. Дети с 

полн м или  асти н м недержанием нуждались в периоди еских или 

ежедневн х о истительн х клизмах, целью котор х являлось обеспе ение 

адекватного опорожнения толсто  кишки и поддержание « истот » в те ение 

суток. Помимо обеспе ения опрятности, клизм  являлись элементом подготовки 

дете  к социально  адаптации. Клизма в полнялась в одно и то же время в 

объеме 250-300 мл. Основно  зада е  ребенка являлось понимание 

необходимости удержать воду внутри кишки как можно дольше. Время 

удержания («тренировки») на иналось с нескольких секунд или минут в 

зависимости от возможносте  ребенка. Со временем, продолжительность 

удержания клизм  увели ивалась, доходя до 15-20 минут. Способность к 

удержанию кише ного содержимого в те ение этого времени обеспе ивало 

ребенку возможность  увствовать и произвольно опорожнять кише ник.  

У дете  с длинно  зоно  аганглиоза в послеоперационном периоде появлялся 

 аст   разжиженн   стул, обусловленн   обширно  резекцие  толсто  кишки. 

Если это состояние не б ло связано с те ением энтероколита, то назна алась 

медикаментозная терапия с использованием пищев х волокон и таких 

препаратов, как имодиум, способствующих замедлению кише но  моторики. 

 

2.8 Статистическая обработка данных 

Статисти ески  анализ проводился с использованием программ  StatTech v. 

3.1.6 (разработ ик - ООО "Статтех", Россия). 

Категориальн е данн е опис вались с указанием абсолютн х зна ени  и 

процентн х доле . Сравнение процентн х доле  при анализе многопольн х 

таблиц сопряженности в полнялось с помощью критерия хи-квадрат Пирсона. 

Коли ественн е показатели оценивались на предмет соответствия нормальному 

распределению с помощью критерия Шапиро-Уилка (при  исле исследуем х 
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менее 50) или критерия Колмогорова-Смирнова (при  исле исследуем х более 

50). В слу ае отсутствия нормального распределения коли ественн е данн е 

опис вались с помощью медиан  (Me) и нижнего и верхнего квартиле  (Q1 – 

Q3). Сравнение двух групп по коли ественному показателю, распределение 

которого отли алось от нормального, в полнялось с помощью U-критерия 

Манна-Уитни. Сравнение трех и более групп по коли ественному показателю, 

распределение которого отли алось от нормального, в полнялось с помощью 

критерия Краскела-Уоллиса, апостериорн е сравнения – с помощью критерия 

Данна с поправко  Холма. Для оценки диагности еско  зна имости 

коли ественн х признаков при прогнозировании определенного исхода, 

применялся метод анализа ROC-крив х. Разделяющее зна ение коли ественного 

признака в то ке cut-off определялось по наив сшему зна ению индекса Юдена.  
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ГЛАВА 3 

РЕЗУЛЬТАТЫ СОБСТВЕННЫХ КЛИНИЧЕСКИХ 

НАБЛЮДЕНИЙ 

 

3.1 Частота возникновения гиршпрунг-ассоциированного энтероколита в 

дооперационном периоде 

Одним из наиболее грозн х осложнени  болезни Гиршпрунга у дете  как в 

до-, так и в послеоперационном периодах, является гиршпрунг-ассоциированн   

энтероколит. Именно он определяет особенности клини еских проявлени  

заболевания и может приводить к летальному исходу. Нали ие гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита влияло на в бор хирурги еско  тактики и 

отягощало те ение послеоперационного периода. ГАЭК в дооперационном 

периоде б л диагностирован у 62 больн х (60,7%). Наблюдения показали,  то 

существует определенная зависимость возникновения этого осложнения от 

возраста ребенка. Частота в явления энтероколита в дооперационном периоде в 

разли н х возрастн х группах представлена в таблице 3.1. 

 

Таблица 3.1 Анализ показателя «возраст на момент радикально  операции» в 

зависимости от показателя «энтероколит до операции» 

Показатель Категории 

Энтероколит до операции  

p 
нет (%) да (%) 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

до 1 месяца 2 (5,0) 24 (38,7) 

< 0,001* 

1-3 месяца 7 (17,5) 31 (50,0) 

3-6 месяцев 9 (22,5) 1 (1,6) 

старше 6 

месяцев 
22 (55,0) 6 (9,7) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 
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Исходя из полу енн х данн х при сравнении этих двух показателе , нами 

б ли установлен  статисти ески зна им е разли ия (p < 0,001) (используемый 

метод: Хи-квадрат Пирсона), представленн е на рисунке 3.1. 

Рисунок 3.1 – Анализ показателя «возраст на момент радикально  операции» в 

зависимости от показателя «энтероколит до операции» 

 

Анализ приведенн х показателе  позволил установить,  то энтероколит в 

дооперационном периоде диагностировался у всех дете  с болезнью Гиршпрунга 

во всех возрастн х группах. Однако в группе дете , оперированн х радикально 

до 3-х месяцев жизни, он возникал статисти ески достоверно  аще,  ем в более 

старшем возрасте (у 55 дете  в возрасте до 3-х месяцев жизни и только у 7 

пациентов старше 3-х месяцев). Дети старше 6 месяцев демонстрировали 

большую усто  ивость к развитию гиршпрунг-ассоциированного энтероколита, 

 то о евидно объясняется тем,  то в это  возрастно  группе преобладали 

пациент  с коротко  зоно  аганглиоза и/или с ранее наложенн ми кише н ми 

стомами.  

У 24 из 25 дете  (96%), находившихся на этапном ле ении, показанием для 

наложения кише но  стом  являлось тяжелое те ение энтероколита и 

неэффективность консервативно  терапии,  то требовало незамедлительно  
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разгрузки толсто  кишки. Непосредственно перед проведением радикально  

операции энтероколит б л диагностирован только у 6 из 25 стомированн х 

пациентов (24%). Напротив, в группе дете , оперированн х перви но 

радикально, дооперационн   энтероколит наблюдался в 56 из 77 наблюдени  

(72,7%),  то оказалось статисти ески зна им м показателем. Данн е анализа 

представлен  в таблице 3.2. 

 

Таблица 3.2 Анализ влияния стом  на те ение энтероколита 

Показатель Категории 
стома  

p 
стома нет стома да 

Энтероколит 

до 

радикально  

операции  

энтероколит 

д/о нет 
21 (27,3) 19 (76,0) 

< 0,001* 

энтероколит 

д/о да 
56 (72,7) 6 (24,0) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

В результате изу ения влияния наложения разгрузо но  кише но  стом  на 

возникновение и те ение гиршпрунг-ассоциированного энтероколита б ли 

в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p < 0,001) (используемый метод: 

Хи-квадрат Пирсона).  

Таким образом, проведение декомпрессии толсто  кишки путем наложения 

колостом  не только способствовало ликвидации симптомов энтероколита, но и 

существенно снижало риск его повторного возникновения,  то можно объяснить 

более легким и полн м опорожнением толсто  кишки  ерез стому в сравнении с 

в соким пром ванием кишки в группе дете , оперированн х перви но 

радикально.  
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Рисунок 3.2 – Анализ показателя «дооперационн   энтероколит» в зависимости 

от показателя «стома» 

 

Из диаграмм  (рисунок 3.2) наглядно видно,  то наложение кише но  стом  

в 8,444 раз снижало в последующем риск возникновения энтероколита (ОШ = 

0,118; 95% ДИ: 0,042 – 0,337). Показательно,  то у 6 дете , у котор х даже после 

хирурги еско  декомпрессии кишки наблюдались эпизод  обострения 

энтероколита, б ли на ден  анатоми еские при ин , затрудняющие 

опорожнение и обусловленн е техни ескими погрешностями наложения стом . 

В трех слу аях произошла ретракция слизисто  кишки с формированием стеноза, 

в трех других наблюдениях кише н   свищ б л наложен на аганглионарную 

кишку,  то потребовало реколостомии. Детям со стенозом стом  проводилось 

регулярное бужирование и ежедневное пром вание приводяще  кишки с 

хорошим эффектом,  то позволило купировать те ение энтероколита и 

подготовить дете  к радикально  операции без реконструкции стом .  

Анализ полу енн х данн х показал,  то гиршпрунг-ассоциированн   

энтероколит  аще всего осложнял те ение болезни Гиршпрунга у дете  раннего 

возраста, особенно при нали ии длинно  зон  аганглиоза. Тяжелое те ение 

энтероколита, некупирующееся консервативн ми мерами, являлось показанием к 

оперативно  декомпрессии кише ника. Стомирование дете  в этих слу аях 

оказалось эффективно  меро  для прер вания прогрессирующего инфекционного 
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процесса в кише нике. Благодаря этому, непосредственно перед радикально  

операцие  инфекционн   фон у таких дете  б л более благоприятн  . 

Отсутствие ожидаемого клини еского эффекта от колостомии оказалось 

косвенн м признаком неправильного в бора места наложения кише но  стом  

(зона аганглиоза или переходная зона) или техники ее формирования. Само по 

себе нали ие кише но  стом  в последующем не исклю ало рецидива 

гиршпрунг-ассоциированного энтероколита. Однако нали ие энтероколита не 

являлось обязательн м показанием к этапному оперативному ле ению. 

Использование эффективного в сокого пром вания толсто  кишки в 

большинстве слу аев позволяло подготовить пациентов к радикально  операции 

и без наложения стом . Об этом свидетельствует тот факт,  то более 70% дете , 

перенесших гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит в дооперационном 

периоде, удалось прооперировать перви но радикально.  

Коли ество эпизодов энтероколита уменьшалось обратно пропорционально 

возрасту пациента. Это можно объяснить, как большим коли еством 

«стомированн х» больн х в старше  возрастно  группе, так и тем,  то более 

поздняя манифестация болезни Гиршпрунга характерна для дете  с коротко  

зоно  аганглиоза. 

Таким образом, нали ие гиршпрунг-ассоциированного энтероколита влияло 

на тактику хирурги еского ле ения дете  с болезнью Гиршпрунга и требовало 

адекватно  консервативно  терапии и своевременно  хирурги еско  помощи.  

 

3.1 Интраоперационные особенности и осложнения 

Длительность радикально  операции трансанального низведения толсто  

кишки с лапароскопи еско  ассистенцие  или откр то с использованием разн х 

способов диссекции прямо  кишки составила в среднем 164 минут . Примерно 

30% времени занимала обязательная процедура проведения интраоперационно  

биопсии и ожидание заклю ения морфолога. Результат  сравнения времени 

оперативного вмешательства у дете  с разн ми формами болезни Гиршпрунга 

представлен  в таблице 3.3. 
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Таблица 3.3 Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «форма заболевания» 

Показа

тель 

Катего-

рии 

время мин 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

По 

форме 

ректо-

сигмоид-

ная 

144 130 – 175 81 

< 0,001* 

длинная 185 150 – 240 21 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Согласно представленно  таблице при анализе этих двух показателе , нами 

б ли установлен  статисти ески зна им е разли ия (p < 0,001) (используемый 

метод: U–критерий Манна–Уитни), котор е отражен  на рисунке 3.3. 

 

 

Рисунок 3.3 – Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «форма заболевания» 

Длительность операции у дете  с длинно  зоно  аганглиоза оказалась 

существенно больше,  ем с коротко ,  то можно объяснить необходимостью 

более обширно  мобилизации кишки.   
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Результат  сравнительного анализа времени в полнения радикально  

операции у дете  с кише но  стомо  и без нее представлен  в таблице 3.4  и на 

рисунке 3.4. 

 

Таблица 3.4 Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «стома» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

время мин 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

стома  

стома нет 150 130 – 180 77 

0,292 
стома да 150 130 – 210 25 

 

 

 

Рисунок 3.4 – Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «стома» 

При сопоставлении этих двух показателе , нам не удалось установить 

статисти ески зна им х разли и  (p = 0,292) (используемый метод: U–критерий 

Манна–Уитни). Зна им х разли и  при сравнении продолжительности операции 

у дете , оперированн х перви но радикально или с колостомо , в явлено не 

б ло.   
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Результат  изу ения продолжительности радикально  операции в 

зависимости от возраста пациента представлен  в таблице 3.5 и на рисунке 3.5. 

 

Таблица 3.5 Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «форма заболевания» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

время мин 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

возраст 

на 

момент 

радикаль-

но  

операции 

до 1 

месяца 
145 131 – 175 26 

0,575 

1-3 

месяца 
144 130 – 174 38 

3-6 

месяцев 
148 132 – 184 10 

старше 6 

месяцев 
155 130 – 206 28 

  

 

Рисунок 3.5 – Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «возраст на момент радикально  операции» 

Сравнительн   анализ показал,  то возраст пациента практи ески не влияет 

на длительность радикально  операции, однако у дете  старше 6 месяцев время 

операции несколько удлинялось. Вероятнее всего, это связано с более обширно  

мобилизацие  и объемом резекции толсто  кишки.  
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При анализе продолжительности радикально  операции в зависимости от 

вида эндоректально  диссекции б ла в явлена определенная зависимость, 

представленная в таблице 3.6. 

 

Таблица 3.6 Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «вариант эндоректально  диссекции» 

Показате

ль 

Категори

и 

время мин 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссекции 

операция 

Соаве+Со

авсон 

140 130 – 168 63 

0,017* 

операция 

Свенсона 
175 136 – 202 39 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Согласно полу енн м данн м при сопоставлении этих двух показателе , 

нами б ли в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,017) (используемый 

метод: U–критерий Манна–Уитни). Данн е представлен  на рисунке 3.6. 

 

Рисунок 3.6 – Анализ показателя «время операции в минутах» в зависимости от 

показателя «вариант эндоректально  диссекции» 
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Оказалось,  то диссекция прямо  кишки по методу Свенсона требовала 

больше времени. Единственн м объяснением этого является тот факт,  то 

одновременно с переходом на данн   способ оперативного ле ения, м  стали 

делать интраоперационную полносло ную биопсию. В отли ие от серозно-

м ше но  биопсии, ранее в полняемо  в процессе лапароскопии, полносло ная 

биопсия б ла откр то  и требовала расширения пупо ного доступа после 

удаления центрального троакара, а также ушивания дефекта кишки, 

образовавшегося после взятия биоптата, двухрядн м атравмати еским швом.  

Интраоперационн х осложнени , обусловленн х повреждением 

магистральн х сосудов, кровоте ением, развитием ишемии низведенно  кишки 

не б ло. В 28 слу аях (28.5%) пациентам потребовалось переливание 

эритроцитарно  масс . Б л проведен анализ необходимости проведения 

гемотрансфузии в зависимости от форм  заболевания. Данн е представлен  в 

таблице 3.7.  

 

Таблица 3.7 Анализ показателя «переливание крови» в зависимости от показателя 

«форма заболевания» 

Показатель Категории 

переливание крови 

p переливание 

нет 

переливание 

да 

По форме 

ректо-

сигмоидная 
63 (85,1) 18 (64,3) 

0,020* 

длинная 11 (14,9) 10 (35,7) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

В результате сопоставления этих двух критериев, б ли в явлен  

статисти ески зна им е разли ия (p = 0,020) (используемый метод: Хи-квадрат 

Пирсона) (рисунок 3.7). 
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Рисунок 3.7 – Анализ зависимости необходимости переливания крови и форм  

заболевания 

 

Необходимость в переливании эритроцитарн   масс  б ла в 3,182 раза 

в ше у дете  с длинно  зоно  аганглиоза по сравнению с детьми с 

ректосигмоидно  формо ,  то оказалось статисти ески зна им м показателем 

(95% ДИ: 1,166 – 8,683). 

Существенн х разли и  в необходимости проведения гемотрансфузии в 

группах сравнения по варианту эндоректально  диссекции, этапности ле ения, 

возрасту в полнения радикально  операции в явлено не б ло. Результат  

анализа представлен  в таблицах 3.8, 3.9, 3.10.  

 

Таблица 3.8 Анализ показателя «переливание крови» в зависимости от показателя 

«возраст на момент радикально  операции» 

Показатель Категории 

переливание крови 

p переливание 

нет 

переливание 

да 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

до 1 месяца 20 (27,0) 6 (21,4) 

0,599 1-3 месяца 26 (35,1) 12 (42,9) 

3-6 месяцев 6 (8,1) 4 (14,3) 
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Продолжение таблиц  3.8 

 

Показатель Категории 

переливание крови  

p 
переливание 

нет 

переливание 

да 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

старше 6 

месяцев 
22 (29,7) 6 (21,4) 

 

 

         0,599 

 

Таблица 3.9 Анализ показателя «переливание крови» в зависимости от показателя 

«возраст на момент радикально  операции» при нали ии или отсутствии стом  

Показатель Категории 

переливание крови 

p переливание 

нет 

переливание 

да 

стома  

стома нет 59 (79,7) 18 (64,3) 

0,106 
стома да 15 (20,3) 10 (35,7) 

 

При сравнении данн х показателе , нам не удалось в явить зна им х 

разли и  (p = 0,106) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона), хотя у дете  со 

стомами  астота проведения гемотрансфузии б ла в 2,185 раз в ше. 

 

Таблица 3.10 Анализ показателя «переливание крови» в зависимости от 

показателя «вариант эндоректально  диссекции» 

Показатель Категории 

переливание крови 

p переливание 

нет 

переливание 

да 

Вариант 

эндоректаль-

но  диссекции 

операция 

Соаве+Соав-

сон 
46 (62,2) 17 (60,7) 

0,893 
операция 

Свенсона 
28 (37,8) 11 (39,3) 
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При оценке этих показателе , нам не удалось установить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,893) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона). 

Анализ представлен на рисунке 3.8. 

 

 

Рисунок 3.8 – Анализ необходимости переливания крови в зависимости от вида 

эндоректально  диссекции 

Таким образом, зна им х факторов, влияющих не кровопотерю во время 

эндоректальн х трансанальн х вмешательств, кроме форм  заболевания, нет. 

Большая  астота гемотрансфузи  у дете  с длинно  зоно  аганглиоза объясняется 

более обширно  резекцие  во время радикально  операции.   

3.2 Послеоперационное течение 

Послеоперационное те ение оценено у всех 102 пациентов. 

 

3.2.1 Длительность нахождения ребенка в отделении реанимации 

В раннем послеоперационном периоде все дети находились в отделении 

реанимации. Перевод с реанимационного отделения в хирурги еское зависел от 

нескольких факторов – общего состояния ребенка, состояния живота (вздутие, 

болезненность при пальпации), нали ия лихорадки, времени отхождения 

самостоятельного стула и газов. В среднем, дети находились в отделении 

интенсивно  терапии от 1 до 3 дне . У  асти пациентов в перв е несколько дне  

после операции наблюдалось умеренное вздутие живота, задержка отхождения 



73 
 

 

газов и отсутствие самостоятельного стула,  то требовало более длительно  

госпитализации в отделении реанимации. В перв е сутки после операции 

экстубирован  92 ребенка, 9 дете  – на 2-е сутки и 1 ребенок – на 3-и.  

Анализ показателя времени экстубации после операции не показал разли и , 

связанн х с формо  заболевания. Данн е представлен  в таблице 3.11. 

 

Таблица 3.11 Анализ показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от показателя 

«форма заболевания» 

Показа-

тель 
Категории 

Экстубация/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

По форме 

ректо-

сигмоидна

я 
1 1 – 1 81 

0,381 

длинная 1 1 – 1 21 

 

При анализе данн х показателе , нам не удалось установить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,381) (используемый метод: U–критерий Манна–

Уитни) (рисунок 3.9).  

 

 

Рисунок 3.9 – Анализ срока экстубации после операции в зависимости от форм  

заболевания 
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Взаимосвязь срока экстубации и возраста пациента на момент проведения 

радикально  операции представлена в таблице 3.12. 

 

Таблица 3.12 Анализ показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от показателя 

«Возраст на момент радикально  операции» 

Показа-

тель 
Категории 

Экстубация/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

возраст на 

момент 

радикаль-

но  

операции 

до 1 месяца 1 1 – 1 26 

0,129 

1-3 месяца 1 1 – 1 38 

3-6 месяцев 1 1 – 1 10 

старше 6 

месяцев 
1 1 – 1 28 

 

При оценке показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от показателя 

«возраст на момент радикально  операции», не удалось установить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,129) (используемый метод: Критерий Краскела–

Уоллиса). Данная зависимость показана на рисунке 3.10. 

 

 

Рисунок 3.10 – Анализ сроков экстубации после операции в зависимости от 

возраста на момент проведения радикально  операции 
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При анализе сроков экстубации после радикально  операции в зависимости 

от нали ия или отсутствия стом , статисти ески зна им х разли и  в явить не 

удалось (p = 0,059) (используемый метод: U–критерий Манна–Уитни). Данн е 

анализа представлен  в таблице 3.13 и на рисунке 3.11. 

 

Таблица 3.13 Анализ показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от показателя 

«стома» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Экстубация/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

стома  

стома нет 1 1 – 1 77 

0,059 
стома да 1 1 – 1 25 

 

Данн е показатели свидетельствуют о том,  то срок экстубации не зависел 

от характера оперативного вмешательства - перви но-радикальное или с 

закр тием колостом . 

 

 

Рисунок 3.11 – Анализ срока экстубации после операции в зависимости от 

нали ия стом  
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Результат изу ения показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от 

варианта эндоректально  диссекции представлен в таблице 3.14. 

 

Таблица 3.14 Анализ показателя «Экстубация/сутки» в зависимости от показателя 

«Вариант эндоректально  диссекции» 

Показа-

тель 
Категории 

Экстубация/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

Вариант 

эндорек- 

тально  

диссекции 

операция 

Соаве+Соа

всон 
1 1 – 1 63 

0,442 

операция 

Свенсона 
1 1 – 1 39 

 

 

При сравнении показателе  нам не удалось установить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,442) (используемый метод: U–критерий Манна–

Уитни) (рисунок 3.12). 

 

 

Рисунок 3.12 – Анализ сроков экстубации после операции в зависимости от 

показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 
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Время экстубации не коррелировало с вариантом эндорекально  диссекции, 

формо  заболевания, длительностью оперативного вмешательства, нали ия или 

отсутствия стом  у пациента, а зависела от сомати еского статуса больного. 

Радикальная операция детям с болезнью Гиршпрунга в полнялась в плановом 

порядке. Все пациент  в предоперационном периоде находились в 

удовлетворительном состоянии,  то позволяло их экстубировать в ранние сроки 

после операции. 

 

3.2.2 Появление первого стула 

Стул в большинстве слу аев на инал отходить в 1-2-е сутки после операции. 

Для изу ения влияния форм  заболевания, возраста пациента, нали ия кише но  

стом , способа эндоректально  диссекции на время появления первого стула 

после радикально  операции б ло в полнено статисти еское исследование, 

результат  которого представлен  в таблице 3.15 и на рисунках 3.12, 3.13, 3.14, 

3.15. 

 

Таблица 3.15 Анализ показателя «появление первого стула/сутки» в зависимости 

от показателя «форма заболевания» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

На ало отхождения стула/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

По форме 

ректо-

сигмоид-

ная 

2 1 – 2 81 
0,922 

длинная 2 1 – 2 21 

 

При анализе показателя «появление первого стула/сутки» в зависимости от 

показателя «форма заболевания», нам не удалось в явить зна им х разли и  (p = 

0,922) (используемый метод: U–критерий Манна–Уитни) (рисунок 3.12). 
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Рисунок 3.12 – Анализ срока на ала отхождения стула после операции в 

зависимости от форм  заболевания 

 

Б л проведен анализ сроков на ала отхождения стула после операции в 

зависимости от возраста на момент проведения радикально  операции. Данн е 

представлен  на рисунке 3.13. 

 

 

Рисунок 3.13 – Анализ срока отхождения первого стула после операции в 

зависимости от возраста на момент проведения радикально  операции 

 

При оценке этих показателе , нам не удалось в явить зна им х разли и  (p 

= 0,124) (используемый метод: Критерий Краскела–Уоллиса). 

При сравнении сроков появления первого стула после операции у дете  со 

стомами и оперированн х перви но-радикально, нам также не удалось в явить 
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зна им х разли и  (p = 0,457) (используемый метод: U–критерий Манна–

Уитни). Данн е представлен  на рисунке 3.14. 

 

 

Рисунок 3.14 – Анализ сроков на ала отхождения стула после операции в 

зависимости от нали ия или отсутствия стом  

 

Вариант эндоректально  диссекции не оказ вал влияния на сроки появления 

стула после радикально  операции (p = 0,062) (используемый метод: U–критерий 

Манна–Уитни). Данн е сравнительного анализа представлен  на рисунке 3.15. 

 

 

Рисунок 3.15 – Анализ сроков на ала отхождения стула после операции в 

зависимости от варианта эндоректально  диссекции 
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В группе дете  перв х трех месяцев жизни стул  аще на инал отходить в 

перв е сутки после операции (53%), а у дете  более старшего возраста - со 2-х 

суток (57%). В группе больн х старше 1 года этот показатель достигал 67%. Не 

б ло в явлено разли и  и между сравниваем ми группами дете  с коротко  и 

длинно  зоно  аганглиоза. Возможно, это связано с укоро ением толсто  кишки 

и резекцие  сигмовидно  – главного «депо» кише ного содержимого. 

Определенную роль в этом играет и девульсия сфинктера во время 

эндоректального этапа операции, которая в послеоперационном периоде на 

некоторое время обеспе ивает расслабление внутреннего анального сфинктера, а 

зна ит, облег ает отхождение стула. 

 

3.2.3 Начало энтерального питания 

Энтеральное питание на инали сразу после восстановления пассажа по 

желудо но-кише ному тракту. Как правило, перевод ребенка в хирурги еское 

отделение или отделение патологии новорожденн х либо совпадал с на алом 

энтерального питания, либо происходил в ближа шие двое суток после этого. 

Данн е сравнительного анализа по показателю зависимость на ала энтерального 

питания от форм  заболевания представлен  в таблице 3.16. 

 

Таблица 3.16 Анализ показателя «На ало энтерального питания/сутки» в 

зависимости от показателя «форма заболевания» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

На ало энтерального питания/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

По форме 

ректо-

сигмоид-

ная 

2 2 – 3 81 
0,592 

длинная 2 2 – 3 21 
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Статисти ески зна им х разли и  в сроках на ала энтерального питания у 

дете  с разли н ми формами заболевания в явить не удалось (p = 0,592) 

(используемый метод: U–критерий Манна–Уитни). 

Возраст на момент проведения радикально  операции также не влиял на срок 

на ала питания в послеоперационном периоде (p = 0,911) (используемый метод: 

Критерий Краскела–Уоллиса). Данн е представлен  на рисунке 3.16. 

 

 

Рисунок 3.16 – Анализ сроков на ала энтерального питания после операции в 

зависимости от возраста на момент проведения радикально  операции 

 

При сравнении срока на ала энтерального питания у дете , имевших 

колостому и оперированн х перви но-радикально, статисти ески зна им х 

разли и  в явить также не удалось (p = 0,085) (используемый метод: U–

критерий Манна–Уитни). Данн е представлен  на рисунке 3.17. 
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Рисунок 3.17 – Анализ сроков на ала энтерального питания при перви но-

радикальн х и этапн х вмешательствах 

Нами б л проведен анализ показателя «На ало энтерального питания/сутки» 

в зависимости от варианта в полненно  эндоректально  диссекции. Данн е 

представлен  в таблице 3.17. 

 

Таблица 3.17 Анализ показателя «На ало энтерального питания/сутки» в 

зависимости от показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

На ало энтерального питания/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссекции 

операция 

Соаве+Соа

всон 
2 2 – 3 63 

0,432 

операция 

Свенсона 
2 2 – 3 39 

 

При сравнении данн х показателе , нам не удалось в явить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,432) (используемый метод: U–критерий Манна–

Уитни) (рисунок 3.18). 
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Рисунок 3.18 – Анализ сроков на ала энтерального питания при разли н х 

вариантах эндоректально  диссекции 

 

Энтеральное питание более  ем в половине слу аев на инали на 2-3-и сутки 

после операции.  

Таким образом, исследование показало,  то возраст ребенка, нали ие 

кише но  стом  до операции, форма заболевания, вариант эндоректально  

диссекции не оказ вали статисти ески зна имого влияния на срок на ала 

энтерального питания после радикально  операции.  

 

3.2.4 Перевод из реанимационного отделения 

Все дети после операции находились в отделении реанимации. Показанием к 

переводу из реанимационного отделения в хирурги еское служило 

восстановление пассажа по желудо но-кише ному тракту и на ало энтерального 

питания. У 5 пациентов в раннем послеоперационном периоде отме ено 

в раженное вздутие живота с контурированием толсто  кишки, беспоко ство, 

рвота,  то потребовало проведения декомпрессии низведенно  кишки. Для этого 

ле ащи  вра  аккуратно вводил газоотводную трубку в анальн   канал. Эта 

процедура способствовала разгрузке кишки от кише ного содержимого и газов и 

существенно улу шала состояние ребенка. 
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Нами б л проведен анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в 

зависимости от показателя «форма заболевания». Данн е представлен  в таблице 

3.18.  

 

Таблица 3.18 Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости от 

показателя «форма заболевания» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Перевод с реанимации/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

По форме 

ректо-

сигмоид-

ная 

3 2 – 3 81 
0,258 

длинная 3 2 – 4 21 

 

При анализе данн х показателе , нам не удалось установить статисти ески 

зна им х разли и  (p = 0,258) (используемый метод: U–критерий Манна–

Уитни). Результат  представлен  на рисунке 3.19. 

 

 

Рисунок 3.19 – Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости 

от показателя «форма заболевания» 

 

Зависимость срока перевода ребенка с отделения реанимации от возраста на 

момент проведения радикально  операции представлена в таблице 3.19. 
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Таблица 3.19 Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости от 

возраста пациента 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Перевод с реанимации/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

возраст 

на 

момент 

радикаль-

но  

операции 

до 1 

месяца 
2 2 – 3 26 

0,065 

1-3 

месяца 
3 2 – 4 38 

3-6 

месяцев 
2 2 – 3 10 

старше 6 

месяцев 
3 2 – 4 28 

 

При оценке показателе , нам не удалось в явить зна им х разли и  (p = 

0,065) (используемый метод: Критерий Краскела–Уоллиса) (рисунок 3.20). 

 

 

Рисунок 3.20 – Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости 

от показателя «возраст на момент радикально  операции» 

 

Наряду с этим, б л в полнен анализ показателя «Перевод с 

реанимации/сутки» в зависимости от нали ия или отсутствии кише но  стом  на 

момент в полнения радикально  операции. Данн е представлен  в таблице 3.20. 
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Таблица 3.20 Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости от 

этапности хирурги еского ле ения 

Показатель Категории 

Перевод с реанимации/сутки 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

стома  

стома нет 3 2 – 3 77 

0,013* 

стома да 3 2 – 4 25 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Исходя из полу енн х данн х, при сопоставлении этих двух показателе , 

б ли в явлен  существенн е разли ия (p = 0,013) (используемый метод: U–

критерий Манна–Уитни).  

Этот результат можно объяснить характером оперативного вмешательства 

при нали ии кише но  стом , вклю авши  в себя дополнительн   этап 

лапаротомии,  то создавало условие для развития пареза кише ника в 

послеоперационном периоде и требовало более длительного обезболивания 

пациента. Результат  представлен  на рисунке 3.21. 

 

 

Рисунок 3.21 – Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости 

от этапности хирурги еского вмешательства 
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Б л в полнен и анализ сроков перевода с отделения реанимации в 

зависимости от варианта эндоректально  диссекции. Данн е представлен  в 

таблице 3.21. 

 

Таблица 3.21 Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости от 

показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Перевод с реанимации/сутки 

p 
Me Q₁ – Q₃ n 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссекции 

операция 

Соаве+Соа

всон 
3 2 – 4 63 

0,818 

операция 

Свенсона 
3 2 – 3 39 

 

При анализе этих показателе , статисти ески зна им х разли и  установить 

не удалось (p = 0,818) (используемый метод: U–критерий Манна–Уитни). 

Результат  представлен  на рисунке 3.22. 

 

 

Рисунок 3.22 – Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости 

от показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 
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Статисти еско  разниц  между сроками перевода с отделения реанимации в 

исследуем х группах не в явлено. Исклю ение составили дети со стомами, 

потребовавшими более длительного нахождения после операции в отделении 

интенсивно  терапии. С накоплением оп та ведения таких дете  они стали  

б стрее переводиться в общее отделение. Это можно связать с ранне  

активизацие  пациентов,  то эффективно сказ валось на сроке отхождения стула 

и способствовало б строму на алу энтерально  нагрузки.  

Анализ взаимосвязи сроков перевода с отделения реанимации в зависимости 

от срока появления первого стула после операции представлен в таблице 3.22. 

 

Таблица 3.22 Анализ показателя «Перевод с реанимации/сутки» в зависимости от 

показателя «Отхождение стула/сутки» 

Показатель 

Характеристика корреляционно  связи 

ρ 
Теснота связи по 

шкале Чеддока 
p 

Перевод с 

реанимации/сутк

и – Отхождение 

стула/сутки 

0,667 Заметная < 0,001* 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

При оценке связи этих показателе  б ла установлена прямая зависимость, 

которая опис валась уравнением парно  лине но  регрессии. При увели ении 

срока отхождения стула на 0,416 суток следовало ожидать увели ение времени 

перевода с отделения реанимации на 1 сутки. Результат  представлен  на 

рисунке 3.23. 
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Рисунок 3.23 – График регрессионно  функции, характеризующи  зависимость 

показателя «Отхождение стула/сутки» от показателя «Перевод с 

реанимации/сутки» 

 

Нахождение дете  на отделении реанимации в послеоперационном периоде 

зависело от срока отхождения первого стула и на ала энтерального питания. 

Более длительн   период оказался характерен для дете , оперированн х с 

наложенн ми ранее кише н ми стомами. 

 

3.2.5 Длительность госпитализации 

Длительность госпитализации после операции составила в среднем 14 ко ко-

дне  (от 7 до 64 дне ). Ребенок с сам м длительн м периодом преб вания в 

стационаре страдал сопутствующе  сомати еско  патологие  – эпилепсие . 

Появление судорожного синдрома после операции зна имо удлинило время его 

нахождения в больнице. С увели ением возраста ребенка на момент проведения 

радикально  операции отме алось уменьшение срока госпитализации,  то можно 

объяснить более б стро  адаптацие  дете  старшего возраста. Описательная 
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статистика сроков послеоперационного нахождения пациентов в стационаре 

представлена в таблице 3.23. 

 

Таблица 3.23 Описательная статистика переменн х 

Показа-

тель 
Me Q₁ – Q₃ n min max 

Длитель-

ность 

госпита-

лизации 

п/о/сут 

14 13 – 15 102 7 64 

 

Б л проведен анализ взаимосвязи длительности госпитализации после 

операции от форм  заболевания, котор   в явил определенн е разли ия, 

представленн е в таблице 3.24.  

 

Таблица 3.24 Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о» в 

зависимости от показателя «форма заболевания» 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Длительность госпитализации п/о/сут 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

По форме 

ректо-

сигмоид-

ная 

14 13 – 16 81 
0,022* 

длинная 13 11 – 14 21 

 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 
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При сопоставлении этих показателе , нами б ли установлен  статисти ески 

зна им е разли ия (p = 0,022) (используемый метод: U–критерий Манна–Уитни) 

(рисунок 3.24). 

 

Рисунок 3.24 – Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о/сут» в 

зависимости от показателя «форма заболевания» 

Анализ сроков послеоперационного нахождения в стационаре в зависимости 

от возраста на момент проведения радикально  операции представлен в таблице 

3.25. 

 

Таблица 3.25 Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о» в 

зависимости от возраста на момент проведения радикально  операции 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Длительность госпитализации п/о/сут 
p 

Me Q₁ – Q₃ n 

возраст 

на 

момент 

радикаль-

но  

операции 

до 1 

месяца 
15 14 – 20 26 

< 0,001* 

p3-6 месяцев – 

до 1 месяца = 

0,036 

pстарше 6 

месяцев – до 1 

месяца = 

0,001 

pстарше 6 

месяцев – 1-3 

месяца = 

0,036 

1-3 

месяца 
14 14 – 15 38 

3-6 

месяцев 
13 11 – 14 10 
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Продолжение таблиц  3.25 

 

Показа-

тель 
Катего-

рии 

Длительность госпитализации п/о/сут 
      

       p 

Me Q₁ – Q₃ n 

 

старше 6 

месяцев 
13 11 – 14 28 

< 0,001* 

p3-6 месяцев 

– до 1 месяца 

= 0,036 

pстарше 6 

месяцев – до 

1 месяца = 

0,001 

pстарше 6 

месяцев – 1-

3 месяца = 

0,036 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

В результате сопоставления этих показателе , б ли установлен  

существенн е разли ия (p < 0,001) (используемый метод: Критерий Краскела–

Уоллиса) (рисунок 3.25). 

 

 

Рисунок 3.25 – Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о/сут» в 

зависимости от показателя «Возраст на момент радикально  операции» 

 

Нали ие стом  до радикально  операции существенно влияло на 

длительность госпитализации после проведенно  операции (таблица 3.26). 
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Таблица 3.26 Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о» в 

зависимости от этапности хирурги еского ле ения 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Длительность госпитализации п/о/сут 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

стома  
стома нет 14 13 – 16 77 

0,015* 
стома да 13 12 – 15 25 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Согласно представленно  таблице, при анализе пере исленн х показателе , 

б ли в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,015) (используемый 

метод: U–критерий Манна–Уитни). Результат  представлен  на рисунке 3.26. 

 

 

Рисунок 3.26 – Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о/сут» в 

зависимости от показателя «стома да/нет» 

 

Вариант способа эндоректально  диссекции также влиял на 

послеоперационн е сроки нахождения пациента в стационаре. Данн е показан  

в таблице 3.27.  
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Таблица 3.27 Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о» в 

зависимости от варианта эндоректально  диссекции 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Длительность госпитализации п/о/сут 

p 

Me Q₁ – Q₃ n 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссекции 

операция 

Соаве+Соа

всон 
15 14 – 17 63 

< 0,001* 

операция 

Свенсона 
13 12 – 14 39 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

В результате сравнения показателя сроков госпитализации в 

послеоперационном периоде в зависимости от варианта эндоректально  

диссекции, нами б ли в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p < 0,001) 

(используемый метод: U–критерий Манна–Уитни) (рисунок 3.27). 

 

 

Рисунок 3.27 – Анализ показателя «Длительность госпитализации п/о/сут» в 

зависимости от показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 

Более раннюю в писку дете  из стационара после операции Свенсона можно 

объяснить накоплением оп та ведения пациентов с у етом особенносте  те ения 

послеоперационного периода. Стабилизация состояния дете , которая 
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заклю алась в адекватном отхождении стула, отмене антибактериально  и 

инфузионно  терапии, а также введении полно  энтерально  нагрузки стали 

возможн  в среднем  ерез 7-10 дне  после оперативного вмешательства. Это 

стало основанием для более ранне  в писки на амбулаторное наблюдение. С 

2017 года м  стали обу ать родителе  процедуре в сокого пром вания толсто  

кишки в послеоперационном периоде. Они на инали ее в полнять при 

необходимости с  9-10-х суток после операции, обеспе ивая тем сам м 

эффективное  опорожнение кише ника. Для обязательного калиброво ного 

бужирования дети приглашались на амбулаторн   прием на 14–15-е сутки после 

операции. Более ранняя в писка дете  из стационара не оказ вала 

отрицательного влияния на ближа шие результат  ле ения. 

 

3.3 Осложнения и особенности течения послеоперационного 

периода 

Хирурги еские осложнения после радикально  операции по поводу болезни 

Гиршпрунга, заклю авше ся в резекции аганглионарного у астка толсто  кишки 

с переходно  зоно  и трансанальн м эндоректальн м низведении ганглионарно  

кишки с формированием колоанального анастомоза, встретились у 5 дете  (5%). 

У 2 пациентов после операции Соаве б ла диагностирована раневая инфекция, 

 то составило 9% от общего  исла больн х, прооперированн х по это  методике. 

В одном слу ае возникло нагноение послеоперационно  ран  передне  брюшно  

стенки у ребенка с ранее наложенно  колостомо , в другом – формирование 

пресакрального абсцесса, котор   дренировался в кишку самостоятельно. В том и 

другом слу ае с воспалительн м процессом удалось справиться 

консервативн ми мерами (антибактериальная терапия, ФТЛ). У дете  после 

операции с диссекцие  прямо  кишки по принципу «Соавсон» или Свенсона 

подобн е осложнения не встре ались. 

Стеноз зон  анастомоза в явлен у 3 дете , оперированн х в возрасте 1 

месяца жизни, при ем по 1 слу аю как после операции Соаве, так и «Соавсона» и 

Свенсона. Во всех слу аях стеноз б л установлен при проведении 
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калиброво ного бужирования зон  анастомоза на 14-е сутки после операции. Это 

потребовало проведения регулярного бужирования. Процедура в полнялась 

оперирующим хирургом 1-2 раза в неделю на протяжении 2-3 месяцев с хорошим 

эффектом. Ни в одном из этих наблюдени  не б ло отме ено особенносте  

те ения раннего послеоперационного периода и клиники несостоятельности 

анастомоза. Объективно  при ин  возникновения стеноза зон  анастомоза 

в явить не удалось.  

У некотор х пациентов при в полнении калиброво ного бужирования 

отме алось достато но трудное заведение бужа  ерез анальн   канал,  то иногда 

сопровождалось кровото ивостью и беспоко ством ребенка. В то же время, 

клини ески у них не отме алось нарушения отхождения стула. Данн е изменения 

отме ались нерегулярно, и сеанс  бужирования проходили по-разному у одного и 

того же ребенка в те ение некоторого времени. Эти пациент  не требовали 

регулярн х бужировани  зон  анастомоза, а лишь проведения «калибровки» 1 

раз в 2-3 недели, которая доказ вала проходимость это  зон . Подобн е 

особенности трактовались не как стеноз зон  анастомоза, а как в раженн   

спазм внутреннего анального сфинктера, характерн   для дете  с болезнью 

Гиршпрунга и после радикального оперативного ле ения.  

Мацерация перинанально  области после эндоректальн х вмешательств 

встретилась у больше   асти прооперированн х дете  (таблица 34). Подобн е 

изменения м  не относили к послеоперационн м осложнениям. Такая в сокая 

 астота раздражения перианально  области после эндоректальн х вмешательств 

является особенностью послеоперационного периода, характерного для данного 

вида операци .  

Таблица 3.28 Частота появления мацерация после операции у всех оперированн х 

пациентов 

Показатель Категории Абс. % 95% ДИ 

Мацерация 

перианально  

области 

нет 44 43,1 33,4 – 53,3 
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Продолжение таблиц  3.28 
 

Показатель Категории Абс. % 95% ДИ 

Мацерация 

перианально  

области 

да 58 56,9 46,7 – 66,6 

 

 

Зависимость  астот  появления мацерации перианально  области в группах 

вариантов эндоректально  диссекции представлено на рисунке 3.28.     

 

 

Рисунок 3.28 – Анализ показателя «мацерация перианально  области»  в 

зависимости от варианта эндоректально  диссекции 

 

После операции Соаве и «Соавсон» мацерация встретилась в 60.3% слу аев, 

после операции Свенсона - в 39.7%. Како -либо закономерности в возникновении 

мацерации м  не заметили. Она одинаково  асто встре алась в разн х 

возрастн х группах (p = 0,448) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) 

(рисунок 3.29). 
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Рисунок 3.29 – Анализ показателя «мацерация перианально  области» в 

зависимости от возрастн х групп 

 

Мацерация после радикально  операции наблюдалась у 15 стомированн х 

больн х (n-25) и 43 пациентов в группе перви но-  радикальн х операци  (n-77) 

(p = 0,715) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.30). 

 

Рисунок 3.30 – Анализ показателя «мацерация перианально  области» в 

зависимости от этапности оперативного вмешательства 

 

Сходн е цифр  м  встретили при анализе двух групп пациентов в 

зависимости от длин  аганглионарного сегмента. У дете  с коротко  зоно  

аганглиоза мацерация перианально  области отме ена у 45 пациентов (n-81), с 
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длинно  - у 13 (n-21) (p = 0,601) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) 

(рисунок 3.31). 

 

Рисунок 3.31 – Анализ показателя «мацерация перианально  области» в 

зависимости от форм  заболевания 

 

Относительно больши  процент возникновения мацерации после 

радикально  операции у стомированн х больн х связан с тем,  то, как правило, в 

эту группу входили пациент  с длинно  зоно  аганглиоза. У таких пациентов во 

время оперативного вмешательства в полнялась более обширная резекция 

толсто  кишки в сравнении с пациентами с коротко  зоно  аганглиоза. Это 

неизбежно приводило к отхождению более  астого  и разжиженного стула,  то 

способствовало поддержанию раздражения перианально  области в те ение всего 

периода стабилизации и нормализации акта дефекации. При адекватном уходе за 

промежностью, естественном уменьшении  астот  стула, явления мацерации 

б стро купировались.  

 

3.4 Сравнительный анализ послеоперационного энтероколита 

После эндоректальн х вмешательств энтероколит б л диагностирован у 27 

дете ,  то составило 26,4% от общего  исла больн х (таблица 35). Он возникал в 

разн е сроки после операции. У большинства дете  (21) обострение 
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инфекционного процесса происходило в те ение 3 месяцев после операции, в 4 

слу аях –  ерез 6 месяцев, в 2 –  ерез 1 год.  

  

Таблица 3.29 Частота возникновения послеоперационного энтероколита 

Показатели Категории Абс. % 95% ДИ 

Энтероколит 

до операции  

энтероколит 

д/о нет 
40 39,2 29,7 – 49,4 

энтероколит 

д/о да 
62 60,8 50,6 – 70,3 

Энтероколит 

п/о  

энтероколит 

п/о нет 
75 73,5 63,9 – 81,8 

энтероколит 

п/о есть 
27 26,5 18,2 – 36,1 

 

 

Статисти еско  разниц  в возникновении послеоперационного энтероколита 

в зависимости от вида эндоректально  диссекции в явлено не б ло (p = 0,755) 

(используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.32). 

 

Рисунок 3.32 – Анализ взаимосвязи послеоперационного энтероколита и 

разли н х способов эндоректально  диссекции 
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После операци  по методике Соаве и «Соавсон» энтероколит возник у 16 

пациентов,  то составило 59,3% от общего  исла оперированн х больн х, а после 

операции Свенсона – у 11 (40,7%). Некоторое снижение  астот  энтероколита 

после операции Свенсона связано с изменением тактики ведения дете  в 

послеоперационном периоде. В полнение рутинного пром вания толсто  кишки 

и использование о истительн х клизм улу шало опорожнение кише ника и 

нивелировало влияние одного из наиболее опасн х факторов, 

предрасполагающих к возникновению гиршпрунг-ассоциированного 

энтероколита – длительному стазу кише ного содержимого в просвете кишки.  

В группе дете , оперированн х до 1 месяца, энтероколит б л 

диагностирован в 5 из 26 наблюдени  (18,5%), у дете  1-3 месяцев – в 16 из 38  

(59,3%), старше 6 месяцев – в 6 из 28 слу аев (22,2%), у дете  старше 1 года – в 3 

из 12 наблюдени  (25%). В группе дете  3-6 месяцев обострени  энтероколита 

после операции не б ло. Данн е представлен  в таблице 3.30. 

 

Таблица 3.30 Анализ  астот  возникновения послеоперационного энтероколита в 

зависимости от возраста на момент проведения радикально  операции 

Показатель Категории 

Энтероколит п/о  

p энтероколит 

п/о нет 

энтероколит 

п/о есть 

возраст на 

момент 

радикально  

операции 

до 1 месяца 21 (28,0) 5 (18,5) 

0,024* 

1-3 месяца 22 (29,3) 16 (59,3) 

3-6 месяцев 10 (13,3) 0 (0,0) 

старше 6 

месяцев 
22 (29,3) 6 (22,2) 

 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 
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Согласно полу енн м данн м при анализе этих переменн х, нами б ли 

в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,024) (используемый метод: 

Хи-квадрат Пирсона). Полу енн е результат  показан  на рисунке 3.33. 

 

Рисунок 3.33 – Анализ зависимости послеоперационного энтероколита от 

возраста на момент проведения радикально  операции 

 

У дете  с ранее наложенн ми стомами обострения гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита после радикальн х операци  наблюдались 

несколько реже в сравнении с пациентами, прооперированн ми перви но-

радикально: 15 пациентов против 22, (p = 0,399) (используемый метод: Хи-

квадрат Пирсона). Данн е представлен  в таблице 3.31. 

 

Таблица 3.31 Анализ  астот  возникновения послеоперационного энтероколита в 

зависимости от этапности хирурги еского ле ения 

Показатель Категории 

Энтероколит п/о  

p энтероколит 

п/о нет 

энтероколит 

п/о есть 

стома  
стома нет 55 (73,3) 22 (81,5) 

0,399 
стома да 20 (26,7) 5 (18,5) 

 

Несколько реже энтероколит в послеоперационном периоде возникал у дете  

с длинно  зоно  аганглиоза (p = 0,387) (используемый метод: Хи-квадрат 
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Пирсона). Это связано с более длительн м дооперационн м периодом «без 

энтероколита», так как большинству дете  с длинно  зоно  аганглиоза 

в полнялась хирурги еская декомпрессия толсто  кишки – стомирование,  то в 

большинстве слу аев позволяло купировать и защитить ребенка от 

рецидивирующего энтероколита. Данн е представлен  на рисунке 3.34. 

 

Рисунок 3.34 – Анализ зависимости послеоперационного энтероколита от 

форм  заболевания 

 

Статисти ески зна им м показателем возникновения энтероколита после 

операции явился дооперационн   энтероколит (p < 0,001) (используемый метод: 

Хи-квадрат Пирсона). Из 39 дете , у котор х до радикально  операции не б ло 

эпизодов гиршпрунг-ассоциированного энтероколита, в 38 слу аях не б ло 

энтероколита и после операции (97%). В группе дете , перенесших энтероколит 

до радикально  операции, 26 пациентов из 36 (72%) перенесли обострение колита 

и после операции. Данн е представлен  в таблице 3.32. 

Таблица 3.32 Анализ зависимости до- и послеоперационного энтероколита 

Показатель Категории 

Энтероколит п/о  

p энтероколит 

п/о нет 

энтероколит 

п/о есть 

Энтероколит 

до операции  

энтероколит 

д/о нет 
39 (52,0) 1 (3,7) < 0,001* 
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Продолжение таблиц  3.32 

 

     Показатель 

 

Категории 
Энтероколит п/о  

          p 
энтероколит 

п/о нет 

энтероколит 

п/о есть 

Энтероколит 

до операции 

энтероколит 

д/о да 
36 (48,0) 26 (96,3) 

< 0,001* 

 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Шанс  на возникновение энтероколита после радикально  операции б ли в 

28,167 раз в ше у дете , котор е имели энтероколит в дооперационном периоде. 

В явленн е разли ия б ли статисти ески зна им ми (95% ДИ: 3,633 – 218,365) 

(рисунок 3.35). 

 

Рисунок 3.35 – Анализ зависимости до- и послеоперационного энтероколита 

Таким образом, дооперационн   энтероколит является фактором риска 

возникновения энтероколита и в послеоперационном периоде. Такие пациент  

требуют более тщательного наблюдения и контроля инфекционного статуса после 

радикальн х операци , а также применения мер профилактики, направленн х на 

нормализацию микрофлор  толсто  кишки и адекватное опорожнение кише ника 

после операции.  

Временное прекращение отхождения самостоятельного стула 

Одно  из важн х особенносте , наблюдавше ся у  асти дете  с БГ после 

проведенного хирурги еского ле ения, являлось временное прекращение 
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отхождения самостоятельного стула. Это отме ено у 22 из 102 пациентов (21,6%) 

и проявлялось в сроки от 2-х недель до 5-6 месяцев после  радикально  операции. 

Данн е сравнительного анализа дете  с временн м ис езновением стула в 

зависимости от вида эндоректально  операции представлен  в таблице 3.33. 

 

Таблица 3.33 Анализ зависимости временного ис езновения стула и варианта 

эндоректально  диссекции 

Показатель Категории 

Временное ис езновение 

стула p 

нет  да 

Вариант 

эндоректаль

-но  

диссекции 

операция 

Соаве+Соав-

сон 

45 (56,2) 18 (81,8) 

0,029* 

операция 

Свенсона 
35 (43,8) 4 (18,2) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

При анализе зависимости временного ис езновения стула от варианта 

эндоректально  диссекции б ли в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 

0,029) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.36). 

 

Рисунок 3.36 – Анализ показателя «Вариант эндоректально  диссекции» в 

зависимости от показателя «Временное ис езновение стула» 
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Шанс  на временное ис езновение стула после операции Свенсона б ли в 

3,5 раза ниже по сравнению с операциями по Соаве и «Соавсон» (разли ия 

статисти ески зна им е (ОШ = 0,286; 95% ДИ: 0,089 – 0,921)). 

Анализу б ла подвергнута и зависимость возникновения 

послеоперационного энтероколита с временно  задержко  стула после операции. 

Данн е анализа представлен  в таблице 3.34.  

Таблица 3.34 Анализ зависимости послеоперационного энтероколита от 

временного ис езновения стула 

Показатель Категории 

Энтероколит п/о  

p энтероколит 

п/о нет 

энтероколит 

п/о есть 

Временное 

ис езнове-

ние стула 

нет  66 (88,0) 14 (51,9) 

< 0,001* 
да 9 (12,0) 13 (48,1) 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

При анализе данн х показателе , б ли в явлен  статисти ески зна им е 

разли ия (p < 0,001) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.37). 

 

Рисунок 3.37 – Анализ показателя «Послеоперационн   энтероколит» в 

зависимости от показателя «Временное ис езновение стула» 
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Шанс  на возникновение послеоперационного энтероколита оказались в 6,8 

раз в ше у дете  с временно  задержко  стула (95% ДИ: 2,438 – 19,019). 

Интересн м можно назвать тот факт,  то большая  асть дете  с временн ми 

задержками стула б ли пациент  с ректосигмоидно  формо  болезни 

Гиршпрунга (n=20). Подобная взаимосвязь у дете , котор е имели длинную зону 

аганглиоза (до селезено ного угла), встретилась только в 2 наблюдениях, и оба 

раза в со етании с синдромом Дауна.  

В целом, в послеоперационном периоде отсутствие самостоятельного стула у 

13 из 22 дете  (60%) сопровождалось явлениями энтероколита. Надо отметить, 

 то у всех этих пациентов энтероколит отме ался и до проведения радикально  

операции. У дете , не страдавших энтероколитом в дооперационном периоде, он 

не возникал и на фоне задержки стула после радикально  операции. Зависимость 

временного ис езновения стула с появлением энтероколита в послеоперационном 

периоде явилась статисти ески зна имо . 

На основании полу енн х результатов можно сделать в вод,  то после 

эндоректальн х операци , независимо от способа диссекции прямо  кишки, у 

дете  в послеоперационном периоде временно существуют клини еские 

особенности в виде мацерации перианально  области и задержки отхождения 

самостоятельного стула вплоть до его полного отсутствия. Данн   промежуток 

времени от момента радикально  операции до на ала отхождения регулярного 

стула можно охарактеризовать как период стабилизации и адаптации к нов м 

условиям опорожнения кише ника. Временное отсутствие самостоятельного 

стула в со етании с послеоперационн м энтероколитом  аще встре алось после 

операции Соаве и «Соавсон» и реже после операции Свенсона. Это связано с 

остающимся после мобилизации слизисто  аганглионарн м футляром, 

представленн м серозно-м ше н м слоем прямо  кишки,  то в со етании с 

гипертонусом анального сфинктера может приводить к задержке опорожнения 

кише ника. 
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3.5 Оценка отдаленных результатов 

Оценка отдаленн х результатов произведена у 86 из 102 пациентов (84.3%) в 

сроки от 1 года до 14 лет. Отли н   результат м  наблюдали у 39 пациентов, 

хороши  - у 36, удовлетворительн   - у 9, неудовлетворительн   - у 2. Данн е 

описан  в таблице 3.35. 

 

Таблица 3.35 Описательная статистика отдаленн х результатов 

Показатель Категории Абс. % 95% ДИ 

отдаленн е 

результат  

Неудовлет-

воритель-

н   

2 2,3 0,3 – 8,1 

Удовлетво-

рительн   
9 10,5 4,9 – 18,9 

хороши  36 41,9 31,3 – 53,0 

отли н   39 45,3 34,6 – 56,5 

 

Сравнение отдаленн х результатов у дете  с разли н ми формами болезни 

Гиршпрунга представлено в таблице 3.36. 

 

Таблица 3.36 Сравнительн   анализ отдаленн х результатов у дете  с разли но  

протяженностью аганглиоза 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

Отдаленн е результат  

p 
неуд. уд. хор. отл. 

По 

форме 

ректо-

сигмо-

идная 

1 (50,0) 8 (88,9) 
27 

(75,0) 

35 

(89,7) 0,208 

длинная 1 (50,0) 1 (11,1) 9 (25,0) 4 (10,3) 
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При статисти еском исследовании оказалось,  то форма болезни 

Гиршпрунга не оказ вала достоверного влияния на отдаленн   результат 

(p=0,208) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.38). 

 

Рисунок 3.38 – Анализ показателя «Отдаленн е результат » в зависимости от 

показателя «Форма заболевания» 

 

Важн м этапом исследования явилось изу ение зависимости отдаленного 

результата ле ения от варианта в полненно  эндоректально  диссекции. 

Результат  б ли оценен  у 49 пациентов, оперированн х по методике Соаве и 

«Соавсон» и 37 дете  после операции Свенсона. Данн е представлен  в таблице 

3.37. 

 

Таблица 3.37 Сравнительн   анализ отдаленн х результатов у дете  после 

разн х вариантов эндоректально  диссекции 

Показа-

тель 
Катего-

рии 

отдаленн е результат  

p 
неуд. уд. хор. отл. 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссек-

ции 

операция 

Соаве + 

Соавсон 
2 (100,0) 7 (77,8) 20 (55,6) 20 (51,3) 0,303 
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Продолжение таблиц  3.37 

 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

отдаленн е результат   

      p 
неуд. уд. хор. отл. 

Вариант 

эндорек-

тально  

диссек-

ции 

операция 

Свенсона 
0 (0,0) 2 (22,2) 16 (44,4) 19 (48,7) 

 

0,303 

В этом слу ае не б ло в явлено статисти ески зна им х разли и  (p = 

0,303) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона). Вместе с тем, изу ение 

отдаленн х результатов в группе дете , оперированн х по методике Соаве и 

«Соавсон», показало их неоднородность. В большинстве слу аев - у 40 из 49, они 

б ли хорошие и отли н е (82%). Однако, у 7 пациентов (14%) результат ле ения 

б л расценен как удовлетворительн  , а в 2 слу аях (4%) - как 

неудовлетворительн  . 

Лу шие результат  полу ен  у дете  после операции Свенсона. Более  ем у 

половин  пациентов, оперированн х по данно  методике, полу ен  отли н е 

результат  (19 дете  - 51%), в 16 слу аях – хорошие (43,5%). Только у 2 дете  

(5,5%) отдаленн   результат б л оценен, как удовлетворительн  . 

Неудовлетворительн х результатов в это  группе дете  не б ло. Данн е 

сравнительного анализа отдаленн х результатов в зависимости от способа 

эндоректально  диссекции представлен  на рисунке 3.39. 

 

Рисунок 3.39 – Анализ показателя «Отдаленн е результат » в зависимости от 

показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 
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Хотя м  не в явили статисти ески подтвержденно  разниц  в результатах, 

более в соки  процент отли н х и хороших исходов, в отли ие от операци  

Соаве и «Соавсон» (82%), полу ен  после операции Свенсона (94,5%),  то 

позволяет сделать в вод о ее более в соко  эффективности.  

Полу енн е неудовлетворительн е отдаленн е результат  у дете , явились 

предметом тщательного изу ения. 

Клинический случай 1 

У одного из двух пациентов, оперированн х по методу «Соавсон» и 

попавших в группу с неудовлетворительн м отдаленн м результатом, основно  

проблемо  б ла жалоба на сто кие запор .  

Из анамнеза известно,  то ребенок родился доношенн м на сроке 39 недель. 

С рождения состояние б ло расценено как удовлетворительное. Мекони  отошел 

после стимуляции на 2-е сутки жизни. Ребенок б л в писан домо . В конце 1-го 

месяца жизни у него появились периоди еские задержки стула, котор е 

расценивались педиатром как функциональн е. В динамике запор  стали носить 

сто ки  характер, отсутствовал эффект от о истительн х клизм и приема 

слабительн х препаратов. В возрасте 7 месяцев ребенок поступил в стационар с 

клинико  кише но  непроходимости. Клини ески и рентгенологи ески б ла 

диагностирована болезнь Гиршпрунга, наложена дво ная колостома и в полнена 

поэтажная биопсия стенки толсто  кишки. На основании результатов 

морфологи еского исследования б ла подтверждена ректосигмоидная форма 

болезни Гиршпрунга. Через 6 месяцев в полнено эндоректальное низведение 

толсто  кишки по методу «Соавсон» с резекцие  27 см ее дистального отдела. 

При   исследовании удаленного фрагмента по краю резекции определялись 

нормально сформированн е ганглии и едини н е мелкие стволики. 

Послеоперационн   период протекал без хирурги еских осложнени . 

Самостоятельн   стул появился на 2-е сутки после операции. В дальне шем 

ребенок регулярно наблюдался у оперирующего хирурга. Жалоб и заме ани  у 

родителе  не б ло. Стул б л регулярн  , самостоятельн  . Через 1 год после 

радикально  операции в возрасте 2-х лет у ребенка появились задержки стула до 
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2-3 дне . Б ло рекомендовано проведение о истительн х клизм по схеме (2 

недели ежедневно, в дальне шем –  ерез 1-2-3 дня, 1 раз в неделю). 

Консервативное ле ение проводилось по месту жительства (ФТЛ, ЛФК, массаж) и 

не принесло ожидаемого эффекта. В дальне шем самостоятельн   стул перестал 

отходить совсем. Ребенок нуждался в ежедневн х о истительн х клизмах или 

пром вании толсто  кишки, котор е в полняли родители в домашних условиях. 

В возрасте 3-х лет б ло проведено стационарное обследование. По данн м 

ирригографии в явлено в раженное расширение толсто  кишки на всем 

протяжении, больше в лев х отделах (максимально до 11.6 см), сглаженная 

гаустрация. Диаметр максимально расширенно  кишки в сравнении с более 

узко , расположенно  над анальн м каналом, б л в 3 раза больше. После 

опорожнения кишка сократилась лишь на 14 %.  Ирригограмм  представлен  на 

рисунках 3.40, 3.41.  

  

 

Рисунок 3.40 – Ирригограмма ребенка  ерез 1 год после операции. Заполнение 
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Рисунок 3.41 – Ирригограмма ребенка  ерез 1 год после операции. Опорожнение 

Состояние кишки б ло расценено как дискинезия по гипомоторному типу. 

Ребенку несколько раз в год проводилось реабилитационное ле ение - 

подбиралась диета, назна ались медикаментозн е препарат  для улу шения 

моторики кише ника и разжижения стула. На фоне проводимого ле ения 

самостоятельного стула так и не б ло. При увели ении дозировки слабительн х 

препаратов появлялось каломазание. У ит вая сто кость запоров при 

незна ительно  положительно  динамике, маль ику б ла в полнена ректальная 

биопсия для исклю ения недостато но  резекции переходно  зон . По данн м 

гистологи еского исследования в биоптате обнаружен  нервн е стволики 

диаметром до 40-50 микрометров и нормально сформированн е ганглии.  

Ребенок б л повторно обследован рентгенологи ески в возрасте 4-х лет. 

В явлена положительная динамика – сокращение максимального диаметра 

толсто  кишки (до 6.6 см), уменьшение разниц  максимально расширенного 

отдела и кишки, расположенно  над анальн м каналом (в 2 раза), улу шение 

опорожнения. Ирригограмм  представлен  на рисунках 3.42, 3.43. 
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Рисунок 3.42 – Ирригограмма ребенка  ерез 2 года после операции. Заполнение 

 

 

Рисунок 3.43 – Ирригограмма ребенка  ерез 2 года после операции. Опорожнение 
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В явлено от етливое сокращение диаметра лев х отделов толсто  кишки до 

5-6 см, стала прослеживаться гаустрация. Рентгенологи еских и клини еских 

признаков энтероколита не б ло. После опорожнения кишка хорошо сократилась. 

До 6 лет состояние ребенка практи ески не менялось. Самостоятельн   стул 

б л эпизоди ески вне зависимости от каких-либо обстоятельств. С 6 лет у 

маль ика на ал отходить самостоятельн   стул – сна ала после в саживания его 

на горшок, а затем появились периоди еские самостоятельн е поз в  к 

дефекации. На сегодняшни  день имеется самостоятельн   стул 1 раз в 1-2 дня в 

достато ном коли естве. Требует в полнения о истительно  клизм  1-2 раза в 

неделю с целью контроля достато ности опорожнения толсто  кишки. В 8 лет 

в полнено повторное рентгеноконтрастное исследование. Ирригограмма 

представлена на рисунках 3.44, 3.45, 3.46, 3.47. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Рисунок 3.44, 3.45 – Ирригограмма ребенка  ерез 7 лет после операции. 

Заполнение 
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Рисунок 3.46, 3.47 – Ирригограмма ребенка  ерез 7 лет после операции. 

Опорожнение 

Представленн   клини ески  слу а  интересен в нескольких аспектах. Во-

перв х, те ение послеоперационного периода у дете  с болезнью Гиршпрунга 

может иметь особенности, затрудняющие оценку отдаленного функционального 

результата. В данном слу ае сто кие запор  появились  ерез год после 

проведения радикально  операции. Такая клини еская картина однозна но 

требовала исклю ения недостато но  резекции аганглионарно  или переходно  

зон . Интерпретация полу енн х на основании ректально  биопсии 

гистологи еских данн х б ла затруднена. С одно  сторон , обнаружение 

ганглиев свидетельствовало о низведении функционально полноценно  кишки, с 

друго  - нали ие «пограни н х» по размерам нервн х стволиков указ вало на 

вероятность сохранения у астка переходно  зон . Рентгенологи еское 

исследование, проведенное  ерез 1 год после операции, в явило серьезное 

нарушение опорожнения толсто  кишки и признаки воспаления кише но  стенки. 

Вместе с тем, у ит вая хорошую реакцию ребенка на клизм , б ла в брана 

консервативная тактика и динами еское рентгенологи еское исследование 
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позволило объективно оценить появившуюся положительную динамику. Это 

привело к изменению функционального результата на хороши . 

Второ  в вод, котор   можно сделать на основе анализа клини еского 

наблюдения – это улу шение функционального результата по мере роста ребенка 

и эффективность адекватно  консервативно  терапии. 

В-третьих, результат  морфологи еского исследования необходимо всегда 

сопоставлять с клини еско  картино  и, как в данном наблюдении, с объемом, 

длительностью и эффективностью консервативно  терапии,  тоб  избежать 

неоправданн х повторн х оперативн х вмешательств. 

Клинический случай 2 

Доношенн   полновесн   маль ик поступил в отделение патологии 

новорожденн х на 3-и сутки жизни с клинико  низко  кише но  

непроходимости. По клинико-рентгенологи еским данн м б ла заподозрена 

болезнь Гиршпрунга и на ата консервативная терапия, направленная на 

разрешение кише но  непроходимости. Однако, использованн е метод  (серия 

в соких пром вани  толсто  кишки, энтеральная пауза, антибактериальная 

терапия) оказались не эффективн ми. На 4-е сутки жизни ребенок б л 

прооперирован. На операции обнаружена длинная зона сужения толсто  кишки, 

взята поэтажная биопсия толсто  и терминального отдела тонко  кишки и 

наложена илеостома. При морфологи еском исследовании нормально 

сформированн е ганглии обнаружен  в толсто  кишке только на протяжении 8 

см от илеоцекального угла, в нижележащих отделах – аганглиоз. Таким образом, 

б ла подтверждена субтотальная форма болезни Гишпрунга. В возрасте 5 

месяцев в полнена радикальная операция по методике «Соавсон» одновременно 

с закр тием илеостом . В послеоперационном периоде у ребенка отме ался 

 аст   стул с большим коли еством водно  фракции. Это состояние 

трактовалось, как проявление пострезекционного синдрома. В динамике 

отхождение  астого стула сохранялось. В перв е 3 года жизни коли ество 

испражнени  доходило до 20-30 эпизодов за сутки, длительно сохранялась 

в раженная мацерация перианально  области. В дальне шем ребенок 
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наблюдался нерегулярно. На контрольном обследовании в возрасте 7 лет при 

осмотре промежности обращает на себя внимание в раженная мацерация в 

перианально  области, зияние ануса (рисунок 3.48).  

 

Рисунок 3.48 – Вид промежности у ребенка с недержанием кала 

Ребенок б л осмотрен под наркозом. При осмотре анального канала 

в явлена полная утрата зуб ато  линии (рисунок 3.49). 

 

 

Рисунок 3.49 – Вид анального канала с отсутствующе  зуб ато  линие  

Это свидетельствует о том,  то во время радикально  операции 

колоанальн   анастомоз б л наложен слишком близко к слизисто-кожному 

переходу прямо  кишки,  то повлекло за собо  утрату адекватно  

 увствительности к процессу дефекации. 
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Рентгеноконтрастное исследование показало,  то толстая кишка расположена 

в прав х отделах, укоро ена, умеренно расширена, со сглаженно  гаустрацие . 

При опорожнении в явлено ее хорошее сокращение. Ирригография представлена 

на рисунке 3.50. 

 

Рисунок 3.50 – Ирригография у пациента с недержанием 

 

Реабилитационное ле ение б ло направлено на уменьшение эпизодов 

недержания стула, существенно влиявших на социальную адаптацию ребенка. 

Следует отметить тот факт,  то в послеоперационном периоде у ребенка ни разу 

не наблюдалось обострени  энтероколита. Пациенту б ло рекомендовано 

в полнение о истительн х клизм перед в ходом на улицу с предупредительно  

целью опорожнения кишки и достижения более длительного промежутка времени 

до следующе  дефекации. Кроме того, маль ику б ло назна ено 

медикаментозное ле ение, направленное на замедление моторики кише ника 

(лоперамид). Все это позволило сократить коли ество эпизодов дефекаци  до 4-6 

раз за сутки,  то улу шило само увствие ребенка и привело к уменьшению 

раздражения кожи в перианально  области. 

По данн м анкетирования, у ребенка  аще всего преобладает поз в к 

дефекации по типу императивного,  то всегда реализуется отхождением большо  

порции разжиженного стула. Остальн е пункт  опроса показали достато но 

низкие результат : слаб   контроль за актом дефекации,  аст е эпизод  

каломазания и даже полного недержания стула. При ультразвуковом 
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исследовании прямо  кишки (эндо-УЗИ) обнаружено,  то имеется зна имое 

уменьшение толщин  м ше ного слоя в проекции внутреннего анального 

сфинктера (до 1 мм),  то существенно отли ается от норм  и подтверждает 

недостато ность сфинктерного аппарата, возникшую после радикально  

операции.  

В данном слу ае при ино  неудовлетворительного отдаленного 

функционального результата явилось нарушение техники в полнения 

радикально  операции, заклю ающееся в повреждении в процессе диссекции 

прямо  кишки зуб ато  линии.  

 

Реабилитация таких дете  сложна. При неэффективности консервативн х 

мероприяти  будет рассмотрена возможность и целесообразность хирурги еско  

коррекции сложивше ся ситуации - операция «neomalone» или наложение 

постоянно  илеостом . 

На основании изу ения отдаленн х результатов ле ения м  не полу или 

статисти ески доказанно  разниц  в зависимости от способа в полненно  

диссекции прямо  кишки. 

Результат  изу ения влияния возраста проведения радикально  операции на 

отдаленн е результат  ле ения отражен  в таблице 3.38. 

 

Таблица 3.38 Сравнительн   анализ отдаленн х результатов у дете  в разн х 

возрастн х группах 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

отдаленн е результат  

p 
неуд. уд. хор. отл. 

возраст  
до 1 

месяца 
0 (0,0) 

 

3 (33,3) 
 

9 (25,0) 
12 

(30,8) 
0,523 
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Продолжение таблиц  3.38 
 

Показа-

тель 

Катего-

рии 
отдаленн е результат  

    

 

     p неуд. уд. хор. отл. 

 

 

 

возраст 

1-3 

месяца 

0 (0,0) 4 (44,4) 15 (41,7) 14 (35,9)  

 

      

       0,523 3-6 

месяцев 
1 (50,0) 0 (0,0) 2 (5,6) 4 (10,3) 

старше 

6 

месяцев 

1 (50,0) 2 (22,2) 
10 

(27,8) 
9 (23,1) 

 
 

При сравнении отдаленн х результатов в зависимости от показателя 

«возраст на момент радикально  операции», нам не удалось в явить зна им х 

разли и  (p = 0,523) (используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.51). 

 

 

Рисунок 3.51 – Анализ отдаленн х результатов в зависимости от показателя 

«возраст на момент радикально  операции» 
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При анализ этого показателя обнаружено,  то у 19 из 22 опрошенн х 

пациентов, прооперированн х в возрасте старше 6 месяцев, б ли полу ен  

хорошие и отли н е отдаленн е результат . В группе дете  с отли н м 

результатом у 8 из 9 пациентов в полнено перви но радикальное вмешательство.  

Только 1 пациент б л носителем колостом , наложенно  в возрасте 6 

месяцев в связи с возникше  клинико  кише но  непроходимости. Обострени  

энтероколита в период, предшествующи  перво  операции, у ребенка не б ло. 

У 2-х пациентов, оперированн х после 6 месяцев жизни, результат  

расценен  как неудовлетворительн е. Они страдали, прежде всего, недержанием 

кала с  астото  до 3-4 раз в неделю. Оба ребенка б ли обследован : у одного из 

них в явлено повреждение более 50% окружности зуб ато  линии, у второго - 

зуб атая линия оказалась сохранно , но имелся гипертонус анального сфинктера. 

Последни  ребенок имеет генети ески подтвержденн   синдром Дауна. В обоих 

слу аях детям б ли назна ен  о истительн е клизм , котор е обеспе ивали 

нормальное опорожнение толсто  кишки. На фоне проведения консервативн х 

мероприяти  удалось уменьшить коли ество эпизодов каломазания и недержания 

стула.  

Объяснить разли ие отдаленн х результатов в разн х возрастн х группах 

достато но сложно. Кажд   неудовлетворительн   и удовлетворительн   

результат связан с конкретн ми при инами, приводящими к нарушению 

опорожнения толсто  кишки.  

Возраст ребенка на момент проведения радикально  операции не оказ вал 

определяющего влияния на отдаленн е результат  ле ения пациентов с болезнью 

Гиршпрунга.  

Б ла проанализирована зависимость отдаленн х результатов от нали ия или 

отсутствия стом  к моменту проведения радикально  операции. Данн е анализа 

представлен  в таблице 3.39. 
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Таблица 3.39 Сравнительн   анализ отдаленн х результатов у дете  после 

перви но-радикальн х и этапн х вмешательств 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

отдаленн е результат  

p 

неуд. уд. хор. отл. 

стома  

Без 

стом   
0 (0,0) 7 (77,8) 

28 

(77,8) 

33 

(84,6) 0,040* 

pнеудовлет

ворительн 

  – 

отли н   = 

0,019 

Со 

стомо  

2 

(100,0) 
2 (22,2) 8 (22,2) 6 (15,4) 

 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

При оценке отдаленн х результатов в зависимости от показателя «стома», 

нами б ли установлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,040) 

(используемый метод: Хи-квадрат Пирсона) (рисунок 3.52). 

 

Рисунок 3.52 – Анализ отдаленн х результатов в зависимости от этапности 

хирурги еского ле ения 
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В группе дете  с неудовлетворительн ми результатами оказались только 

пациент  после этапного хирурги еского ле ения. Все эти дети имели длинную 

зону аганглиоза,  то требовало обширно  резекции толсто  кишки в момент 

проведения радикально  операции.  

При исследовании влияния послеоперационного энтероколита на отдаленн е 

результат  ле ения, б ли в явлен  следующие закономерности, представленн е 

в таблице 3.40. 

 

Таблица 3.40 Сравнительн   анализ влияния послеоперационного энтероколита 

на отдаленн е результат  ле ения 

Показа-

тель 
Катего-

рии 

отдаленн е результат  

p 

неуд. уд. хор. отл. 

Энтеро-

колит п/о  

Энтеро-

колит п/о 

нет 
2 (100,0) 1 (11,1) 25 (69,4) 33 (84,6) 

< 0,001* 

pнеудовлетво

рительн   – 

удовлетворит

ельн   = 

0,043 

pудовлетвори

тельн   – 

хороши  = 

0,008 

pудовлетвори

тельн   – 

отли н   < 

0,001 

Энтеро-

колит п/о 

есть 
0 (0,0) 8 (88,9) 11 (30,6) 6 (15,4) 

 * – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

 

Согласно представленно  таблице при сопоставлении показателе   б ли 

в явлен  существенн е разли ия (p < 0,001) (используемый метод: Хи-квадрат 

Пирсона).  

Послеоперационн   энтероколит оказ вал зна имое влияние на ка ество 

жизни после операции. У большинства дете  с хорошими и отли н ми 
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послеоперационн ми результатами обострени  энтероколита в 

послеоперационном периоде не б ло. Данн е представлен  на рисунке 3.53. 

 

Рисунок 3.53 – Анализ отдаленн х результатов в зависимости от нали ия 

обострения энтероколита в послеоперационном периоде 

Таким образом, нали ие обострени  энтероколита в послеоперационном 

периоде ухудшало прогноз и функциональн е результат  ле ения.  

Временное ис езновение стула на этапе реабилитации больн х после 

радикально  операции не оказ вало влияния на отдаленн е результат  в целом. 

Данн е представлен  в таблице 3.41. 

 

Таблица 3.41 Сравнительн   анализ влияния временного ис езновения стула на 

отдаленн е результат  ле ения 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

отдаленн е результат  
    p 

неуд. уд. хор. отл. 

Времен-

ное 

ис езно-

вение 

стула 

нет  
2 

(100,0) 
4 (44,4) 

27 

(75,0) 

32 

(82,1) 
0,099 
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Продолжение таблиц  3.41 

Показа-

тель 

Катего-

рии 

отдаленн е результат   

     p 
неуд. уд. хор. отл. 

Времен-

ное 

ис езно-

вение 

стула 

да 0 (0,0) 5 (55,6) 9 (25,0) 7 (17,9) 

 

 

0,099 

 

При сопоставлении данн х показателе , нам не удалось установить 

статисти ески зна им х разли и  (p = 0,099) (используемый метод: Хи-квадрат 

Пирсона). 

3.4.1 Каломазание и недержание стула 

Парадоксальн м кажется то,  то несмотря на большо  процент каломазания 

у оперированн х дете , само по себе это явление при  астоте 1-2 раза в неделю 

не оказ вало существенного влияния на социальную активность дете  и ка ество 

их жизни. Эпизод  каломазания в то  или ино  степени встретились согласно 

опросу у 64 пациентов (74%), а недержание стула – у 30 (34%). При оценке 

показателя «Каломазание» в зависимости от вида эндоректально  диссекции 

использовалась балльная система. Отсутствию подобно  жалоб  соответствовало 

максимальное коли ество баллов – 3. Данн е о нали ии каломазания в 

зависимости от вида эндоректально  диссекции представлен  на рисунке 3.54.  

 

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 

Рисунок 3.54 – Анализ показателя «Каломазание балл » в зависимости от 

показателя «Вариант эндоректально  диссекции» 
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Согласно представленному рисунку при сравнении показателя «Каломазание 

в баллах» в зависимости от показателя «Вариант эндоректально  диссекции», 

б ли в явлен  статисти ески зна им е разли ия (p = 0,039) (используемый 

метод: U–критерий Манна–Уитни).  

В явлено,  то наименьши  процент каломазания наблюдался в группе дете , 

оперированн х по методу Свенсона. Что касается эпизодов недержания кала, то 

тут результат  в группах операци  Соаве+«Соавсон» и Свенсона оказались 

практи ески одинаков ми. После операции Свенсона не б ло ни одного ребенка 

с ежедневн ми проблемами, связанн ми с недержанием большого объема стула, 

тогда как после операции Соаве и «Соавсон» в эту группу вошли по одному 

ребенку. Данн е о  астоте недержания стула в зависимости от вида 

эндоректально  диссекции представлен  на рисунке 3.55. 

 

 

Рисунок 3.55 – Анализ показателя «Недержание» в зависимости от показателя 

«Вариант эндоректально  диссекции» 

 

При сопоставлении данн х показателе , нам не удалось установить 

статисти ески зна им х разли и  (p = 0,540) (используемый метод: U–критерий 

Манна–Уитни). 

Согласно полу енн м результатам статисти еско  обработки данн х 

доказано,  то возраст на момент проведения радикально  операции, вариант 

эндоректально  диссекции не оказ вают существенного влияния на отдаленн   
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результат ле ения дете  с БГ. Дети, котор м проведено этапное хирурги еское 

ле ение, имеют худшие функциональн е результат ,  ем дети после перви но 

радикальн х операци ,  то объясняется тем,  то большинство стомированн х 

дете  – это пациент  с длинно  зоно  аганглиоза, котор е имеют склонность к 

более жидкому стулу и более б строму опорожнению толсто  кишки,  то 

за астую осложняет этап социализации пациентов. 

 

3.4.2 Обследование пациентов с недержанием и каломазанием. Осмотр 

промежности под наркозом 

С 2018 года при контрольном обследовании в отдаленном периоде после 

проведения радикально  операции м  на али осматривать дете  под наркозом с 

целью оценки состояния анального канала и зуб ато  линии. Осмотр 

промежности б л в полнен 46 детям. У 4 из них (8,7%) в явлено повреждение 

зуб ато  линии более  ем на 50% окружности анального канала,  у 8 дете  

(17,5%)  - менее 50%.  У 34 дете  (74%) зуб атая линия б ла сохранена на всем 

протяжении. Вид сохранно  и  асти но утра енно  зуб ато  линии представлен 

на рисунках 3.56, 3.57. 

 

 

Рисунок 3.56 – Интактная зуб атая линия после операции 
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Рисунок 3.57 – Части но сохраненная зуб атая линия (менее 50%) 

 

В зависимости от результатов осмотра под наркозом можно б ло 

прогнозировать возможность улу шения удержания стула в более старшем 

возрасте. При утрате более 50% зуб ато  линии прогноз по полному удержанию 

стула б л неблагоприятн м. Таким пациентам рекомендовалось проведение 

регулярн х о истительн х клизм с целью поддержания опрятности. Все 

пациент  с  асти но поврежденно  зуб ато  линие  на фоне периоди еского 

проведения о истительн х клизм оставались  ист ми в те ение дня и не имели 

зна им х социальн х проблем и ограни ения активности. У 4-х дете  с утрато  

зуб ато  линии более 50% имелись эпизод  каломазания от нескольких раз в 

неделю до ежедневного и недержания стула от 1 до нескольких раз в неделю.  

 

3.4.3 Обследование пациентов с недержанием и каломазанием -          

 Эндо-УЗИ анального канала 

Внутрипросветное ультразвуковое исследование анального канала 

в полнено 46 пациентам. Б ла оценена равномерность и толщина м ше ного 

слоя. В 25 слу аях визуализирована «переходная» слизистая, соответствующая 

«зуб ато » линии. Ультразвуковая картина нормально  зуб ато  линии 

представлена на рисунке 3.58. 
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Рисунок 3.58 – Ультразвуковая картина нормально  зон  зуб ато  линии 

 

У 20 пациентов толщина м ше ного слоя (проекция внутреннего анального 

сфинктера) соответствовала норме - 0.5-0.6 см (норма 0.3-1.5 см). М ше н   

сло  у всех этих пациентов б л равномерн м. Визуализация м ше ного слоя 

представлена на рисунке 3.59. 

 

Рисунок 3.59 – Равномерное м ше ное кольцо, толщина внутреннего анального 

сфинктера 0.5-0.6 cм 

 

У 4 дете  б л неравномерн   м ше н   сло  толщино  0.1-0.3 cм. Все 4 

ребенка с изменениями по УЗИ осмотрен  под наркозом. Эндоскопи еская 

картина соответствовала находкам во время ультразвукового исследования (у 3 – 
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утрата более 50% зуб ато  линии, у 1 – около 50%). Картина неравномерного 

истон енного м ше ного кольца представлена на рисунке 3.60. 

 

 

Рисунок 3.60 – Неравномерное м ше ное кольцо. Толщина внутреннего 

анального сфинктера 0.1-0.3 см 

 

На основе полу енн х результатов б л в полнен корреляционн   анализ 

взаимосвязи толщин  сфинктера по УЗИ в мм и показателя «Каломазание в 

баллах». Б ла установлена умеренно  теснот  прямая связь (p=0,014). Данн е 

представлен  на рисунке 3.61. 

  

* – разли ия показателе  статисти ески зна им  (p < 0,05) 
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Рисунок 3.61 – График регрессионно  функции, характеризующи  зависимость 

показателя «Каломазание в баллах» от показателя «толщина сфинктера по УЗИ в 

мм» 

 

В полнена оценка зависимости толщин  сфинктера по УЗИ и варианта 

эндоректально  диссекции. Результат  показан  на рисунке 3.62. 

 

 

Рисунок 3.62 – Анализ показателя «Толщина сфинктера по УЗИ в мм» в 

зависимости от варианта эндоректально  диссекции 

 

Статисти еско  разниц  в толщине м ше ного слоя по УЗИ и вариантом 

эндоректально  диссекции в явлено не б ло (p = 0,841) (используемый метод: 

U–критерий Манна–Уитни). 

Данн е ультразвукового исследования сопоставлялись с данн ми осмотра 

промежности под наркозом. При визуальном повреждении зуб ато  линии около 

50% и более, толщина м ше ного слоя по УЗИ б ла менее 3-4 мм. Толщина 

сфинктера по УЗИ менее 2-3 мм явилась прогности ески неблагоприятн м 

фактором, обуславливающем каломазание и недержание стула.  

 

3.4.5 Запоры 

Б л в полнен анализ показателя «Запор  в баллах» в зависимости от вида 

эндоректального вмешательства, где максимальное коли ество баллов (3) 

приcваивалось детям, не требовавшим применения о истительн х клизм или 
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слабительн х препаратов. Данн е сравнительного анализа представлен  на 

рисунке 3.63. 

 

Рисунок 3.63 – Анализ показателя «Запор  в баллах» в зависимости от варианта 

эндоректально  диссекции 

При сравнении данн х показателе , нам не удалось установить 

статисти ески зна им х разли и  (p = 0,305) (используемый метод: U–критерий 

Манна–Уитни). 

У 29 из 49 дете  (59%), оперированн х по методике Соаве и «Соавсон», 

жалоб на задержки стула не б ло. После операции Свенсона коли ество дете  без 

задержек стула составило 14 из 37 (38%). Соблюдение диет  требовалось 9 детям 

после операции Соаве и «Соавсон» (18%) и 18 детям после операции Свенсон 

(49%). В применении слабительн х препаратов после операции Соаве и 

«Соавсон» нуждались 3 ребенка (6,5%), и 8 детям регулярно в полнялись 

о истительн е клизм  (16,5%). После операции Свенсона в приеме слабительн х 

препаратов нуждались также 3 ребенка (8%), о истительн е клизм  требовались 

только в 2-х слу аях (5%). Данн е представлен  в таблице 3.42. 

Таблица 3.42 Запор  у дете  после разн х видов эндоректальн х вмешательств 

Групп  сравнения никогда диета слабительн е клизм  

Вариант 

операции 
Операция 

Соаве+ 
«Соав-

сон» 

29 9 3 8 
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Продолжение таблиц  3.42 

     Групп  сравнения никогда диета слабительн е клизм  

Вариант 

операции 

Операция 

Свенсона 
14 18 3 2 

 

Наши исследования показали,  то наибольшее коли ество жалоб на 

каломазание и недержание стула предъявляли пациент  после операции Соаве и 

«Соавсон»,  то может объяснить у них более низки  процент запоров в сравнении 

с пациентами, оперированн ми по методике Свенсона.  

 

3.4.6. Ирригография 

Рентгеноконтрастное исследование толсто  кишки в отдаленном периоде 

после операции б ло проведено 86 пациентам. В 45 наблюдениях оно б ло 

неоднократн м в связи с необходимостью динами еско  оценки состояния 

низведенно  кишки. У 34 из 86 (40%) дете  толстая кишка на заполнении 

в глядела нерасширенно , хорошо сокращалась после опорожнения. В 52 

слу аях (60%) отме ено умеренное расширение низведенно  кишки, 

сглаженность гаустрации. У 4 дете  это расширение б ло более в раженн м, 

при этом трое из них имели субтотальную форму болезни Гиршпрунга. У этих 

пациентов задержек стула не наблюдалось. У 49 из 52 дете  б ли в явлен  

рентгенологи еские признаки неполного опорожнения толсто  кишки,  то 

трактовали как дискинезию толсто  кишки по гипомоторному типу.  

Пример ирригограмм после операции Соаве в прямо  и боково  проекции на 

этапе заполнения у ребенка с хорошим функциональн м результатом представлен 

на рисунка 3.64, 3.65.  
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Рисунок 3.64, 3.65 – Ирригография прямая и боковая проекция. Заполнение 

По данн м ирригографии визуализируется нормально расположенная 

толстая кишка, равномерного диаметра на всем протяжении, с сохраненно  

гаустрацие . Имеются рентгенологи еские признаки «футляра» в проекции 

малого таза, нали ие которого характерно для пациентов после операции Соаве. 

Однако расширения в шерасположенно   асти толсто  кишки не в явлено. 

После опорожнения кишка сократилась при сохранении минимального 

коли ества контрастного вещества в нижних отделах и в проекции слепо  кишки. 

Гаустрация в ражена хорошо. Ирригограмм  после опорожнения представлен  

на рисунках 3.66, 3.67.  

  

Рисунок 3.66, 3.67 – Ирригография прямая и боковая проекция. Опорожнение 
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В ка естве иллюстрации приводим 2 клини еских слу ая болезни 

Гиршпрунга, сложн х для диагностики и ле ения. 

Клинический случай 3 

Ребенку, родившемуся с субтотально  формо  болезни Гиршпрунга, в 

периоде новорожденности б ла наложена дво ная колостома над переходно  

зоно  и в полнена поэтажная биопсия толсто  кишки, подтвердившая аганглиоз 

толсто  кишки до пе ено ного угла. В возрасте 5 месяцев в полнено 

эндоректальное низведение толсто  кишки по методу Соаве. В возрасте 3-5 лет 

появились жалоб  на запор  до 3-4 дне , ребенок нуждался в периоди еских 

о истительн х клизмах, приеме слабительн х препаратов. Полу ал 

консервативное ле ение – массаж, ФТЛ, ле ебную физкультуру. После 6 лет 

задержки стула прекратились, но сохранялось периоди еское каломазание до 1-3 

раз в неделю, не всегда имелся поз в к дефекации. Обследован 

рентгенологи ески в возрасте 7 лет. Ирригограмм  в прямо  и боково  проекции 

после заполнения кишки представлен  на рисунках 3.68, 3.69. 

   

Рисунок 3.68, 3.69 – Ирригограмм  в прямо  и боково  проекциях. Заполнение 

     

В явлено в раженное расширение остато ного фрагмента толсто  кишки, 

расположенного в прав х отделах. Кишка зна имо укоро ена, гаустрация 

сглажена, полу ен рефлюкс контрастного вещества в тонкую кишку. Имеется 
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сужение в дистальном отделе,  то соответствует месту расположения остато ного 

футляра после операции Соаве. 

Несмотря на это, функция опорожнения толсто  кишки оказалась сохранно  

- после опорожнения кишка хорошо сократилась, появилась гаустрация. 

Ирригограмма в прямо  проекции после опорожнения представлена на рисунке 

3.70. 

 

Рисунок 3.70 – Ирригография в прямо  проекции. Опорожнение 

 

Ребенок б л осмотрен под наркозом. Зуб атая линия в глядела сохранно  

(рисунок 3.71). 

 

 

Рисунок 3.71 – Зуб атая линия полностью сохранена 
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При бужировании анального канала признаков «перекрута» кишки не 

в явлено. В связи с рентгенологи ескими находками (расширение толсто  

кишки, сужения дистального отдела низведенно  кишки, запор  в анамнезе) 

решено в полнить ректальную биопсию (рисунок 3.72, 3.73, 3.74). 

 

 

Рисунок 3.72, 3.73, 3.74 – Этап  ректально  биопсии 

 

Из гистологи еского заклю ения следует,  то в стенке низведенно  кишки 

определяются нормально сформированн е ганглии и едини н е 

гипертрофированн е нервн е стволики до 60-70 микрон,  то свидетельствовало о 

возможном низведении на промежность переходно  зон . Однако, у ит вая 

отсутствие жалоб на запор , рентгенологи еские признаки достато ного 

опорожнения толсто  кишки, от повторного оперативного вмешательства б ло 

решено воздержаться. На настоящи  момент у пациента сохраняются 

непостоянн е жалоб  на эпизод  каломазания не  аще 1-2 раз в неделю, 

задержек стула нет, социализация ребенка не нарушена. 
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Клинический случай 4 

Маль ик А. родился на 40-о  неделе. При антенатальном УЗИ патологии  

в явлено не б ло. Род  сро н е, естественн м путем. Масса ребенка при 

рождении 3,4 кг, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. С рождения состояние 

ребенка б ло удовлетворительн м. Приложен к груди в 1-е сутки жизни. На 2-е 

сутки появилось вздутие живота, ср гивания с примесью «зелени». Мекони  с 

рождения не отходил. С подозрением на кише ную непроходимость ребенок б л 

переведен в стационар. При поступлении обследован рентгенологи ески. На 

обзорн х рентгенограммах в явлена неравномерная пневматизация кише н х 

петель - справа газонаполнение кишки отсутствует, слева - раздут е газом 

кише н е петли с едини н ми уровнями жидкости (рисунок 3.75, 3.76).  

                  

Рисунок 3.75, 3.76 – Обзорная рентгенограмма брюшно  полости вертикально в 2-

х проекциях 

 

При проведении ирригографии контраст заполнил только 15 см дистального 

отдела толсто  кишки. Обратило на себя внимание расположение 

контрастированного отдела толсто  кишки – она преимущественно лежала в 

малом тазу (рисунок 83,84). Дистальн е отдел  толсто  кишки равномерно 

сужен  до 0.5-1.0 см, гаустрация не в ражена. Рентгенологи еская картина 
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расценена как микроколон. Ребенок подготовлен к операции с диагнозом: низкая 

кише ная непроходимость. 

                               

Рисунок 3.77, 3.78 – Ирригография 

 

На операции в явлена атрезия толсто  кишки на уровне пе ено ного угла,  

илеоцекальн   угол находится в лево  половине живота и переходит в 

расширенн   до 5 см в диаметре у асток толсто  кишки длино  около 13-15 см, 

котор   идет  ерез эпигастри  в правую половину брюшно  полости и 

закан ивается слепо (рисунок 3.79).  

 

Рисунок 3.79 – Интраоперационная картина 



141 
 

 

Дистальн   у асток атрезированно  толсто  кишки длино  около 13 см и 

диаметром до 0.5 см обнаружен в малом тазу. Прав е отдел  толсто  кишки 

располагались в общем брюшинном футляре с дистальн м отделом подвздошно  

кишки. После рассе ения брюшинн х тяже  толстая кишка б ла переведена в 

правую половину живота и ротирована на питающем сосуде против  асово  

стрелки на  80°. В полнена резекция приблизительно 3 см расширенного и 1 см 

суженного у астка толсто  кишки, б ла сформирована дво ная колостома 

(рисунок 3.80).  

 

Рисунок 3.80 – Схема в ведения дво но  колостом  на переднюю брюшную 

стенку 

Резецированн   материал б л отправлен на гистологи еское исследование, 

которое в явило отсутствие ганглиев в отводящем у астке толсто  кишки. 

Нервн   аппарат приводящего отдела толсто  кишки оказался сформированн м 

правильно. Послеоперационн   период протекал без хирурги еских осложнени . 

Ребенок в писан домо  с хорошо функционирующе  колостомо .  Масса тела 

при в писке составляла 3,55 кг.  

Через 3 месяца пациент поступил для планового оперативного 

вмешательства. В полнено контрастное исследование отклю енно  кишки  ерез 

анус. Большая  асть это  кишка б ла расположена преимущественно в центре и 
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право  половине живота. Длина отводяще  кишки не прев шала 20 см, просвет 

ее на всем протяжении б л зна имо сужен и не имел гаустрации (рисунок 3.81).  

 

Рисунок 3.81 – Ирригография в возрасте 4-х месяцев 

 

Ребенок б л подготовлен к радикально  операции. Интраоперационно б ла 

в полнена расширенная экспресс-биопсия толсто  кишки, которая подтвердила 

аганглиоз отводящего отдела. В приводящем отделе нервн   аппарат 

сформирован правильно. Аганглионарная кишка мобилизована до переходно  

складки брюшин  и резецирована. Илеоцекальн   угол с у астком толсто  

кишки длино  10 см подготовлен для низведения на промежность. В полнено 

трансанальное эндоректальное низведение толсто  кишки по методу «Соавсон». 

Послеоперационн   период протекал без особенносте . С 1-х суток стал 

отходить стул, со 2-х - на ато энтеральное питание. На 11-е сутки после операции 

ребенок б л в писан домо . Амбулаторно в полнялось калиброво ное 

бужирование ануса без техни еских трудносте . В те ение 2-х недель 

сохранялась умеренная мацерация кожи в перианально  области. В возрасте 1 

года мал ш весил 12 кг, психомоторное развитие соответствовало возрасту. С 2.5 

лет ребенок на ал посещать детски  сад, c 7 лет у ится в средне  школе. 

Обследован в 2023 году – кашицеобразн   стул отходит ежедневно и не  аще 2 
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раз. Запоров, эпизодов недержания стула нет. По данн м анкетирования 

отдаленн   результат оценен как отли н  .  

Атрезия толсто  кишки является о ень редким видом врожденно  кише но  

непроходимости. Еще более редким вариантом порока представляется слу а  

со етания атрезии с аганглиозом отводящего отдела толсто  кишки. Проведенная 

биопсия обоих сегментов атрезированно  кишки и гистологи ески  анализ 

биоптатов позволил своевременно диагностировать аганглиоз толсто  кишки, 

предупредить неоправданное наложение перви ного кише ного анастомоза, а 

также развития тяжел х послеоперационн х осложнени , связанн х с 

несвоевременно  диагностико  болезни Гиршпрунга.  
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ГЛАВА 4 

ОБСУЖДЕНИЕ ПОЛУЧЕННЫХ РЕЗУЛЬТАТОВ 

  

Болезнь Гиршпрунга - врожденное заболевание, проявляющееся с рождения 

симптомами кише но  непроходимости, морфологи еско  осново  которого 

является отсутствие интрамуральн х парасимпати еских нервн х ганглиев 

(аганглиоз) в подслизистом и межм ше ном нервн х сплетениях толсто  и 

прямо  кишки. Эти изменения приводят к нарушению функции кише ника - 

сто кому спазму аганглионарного у астка, приводящему к  асти но  

непроходимости в это  зоне и втори ному расширению в шележащих отделов с 

гипертрофие  кише но  стенки. До настоящего времени ле ение пациентов с 

болезнью Гиршпрунга остается сложно  и до конца нерешенно  проблемо . 

При ино  этого является полиморфизм клини еских проявлени , не всегда 

своевременная диагностика, разн е подход  к в бору срока и метода 

хирурги еско  коррекции, неидеальн е функциональн е результат  

оперативного ле ения.   

Наше исследование основано на ретроспективном и проспективном анализе 

результатов ле ения дете  с болезнью Гиршпрунга, прооперированн х 

радикально в хирурги еских отделениях ДГМКСЦ ВМТ г. Санкт-Петербурга.  С 

января 2008 года по сентябрь 2022 года на обследовании и ле ении находились 

102 ребенка разного возраста с разли н ми формами болезни Гиршпрунга, 

котор м в полнено трансанальное эндоректальное низведение толсто  кишки с 

лапароскопи еско  ассистенцие  или откр т м способом. Критерием отбора в 

исследование б ло в полнение радикально  операции. Критерием исклю ения 

стали дети с тотальн м аганглиозом толсто  кишки. Целью исследования б ло 

изу ение особенносте  те ения послеоперационного периода и отдаленн х 

результатов после эндоректальн х операци , в полненн х с использованием 

разн х способов диссекции прямо  кишки.  
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Как правило, дети поступили в стационар в возрасте от перв х суток жизни 

до 3 лет. В зависимости от вида эндоректально  диссекции б ли сформирован  2 

основн е групп  сравнения:  

I) Операция Соаве + операция «Соавсон» - 63 пациента; 

    II) Операция Свенсона - 39 пациентов.  

Для решения поставленн х зада  также б ли создан  дополнительн е 

групп  сравнения в зависимости возраста на момент проведения радикально  

операции:  

а) до 1 месяца;  

б) от 1 до 3 месяцев;  

в) от 3 до 6 месяцев;  

г) старше 6 месяцев.  

Результат  анализировались как после этапн х вмешательств, так и после 

перви но радикальн х операци  у пациентов, разли ающихся по форме 

заболевания (короткая и длинная зона аганглиоза). Исследование показало,  то у 

80 новорожденн х (78 %) диагноз болезни Гиршпрунга б л установлен вскоре 

после рождения, в 22 слу аях – в более старшем возрасте. Среди пациентов 

преобладали маль ики в соотношении 4,1:1. Сопутствующая патология в явлена 

у 8 дете  (7,8%): 4 ребенка – синдром Дауна, 2 – с врожденн м пороком сердца, в 

1 слу ае болезнь Гиршпрунга со еталась с атрезие  толсто  кишки, в другом - с 

синдромом хрони еско  кише но  псевдообструкции. Этапное хирурги еское 

ле ение в полнено 25 пациентам. Показанием к наложению кише н х стом 

явилась клиника кише но  непроходимости на фоне некупирующегося 

консервативн ми мерами энтероколита и/или невозможность эффективно  

декомпрессии кишки консервативн ми методами из-за длинно  зон  аганлиоза. 

Важн м этапом работ  явилось в деление групп  дете  с гиршпрунг-

ассоциированн м энтероколитом с целью изу ения его влияния на те ение 

послеоперационного периода и отдаленн е результат . Диагноз гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита устанавливали на основании специальн х 

критериев, соответствующих шкале Langer [114]. Степень тяжести этого 



146 
 

 

осложнения б ла разно . Несмотря на то,  то у 56 из 77 (72,7%) пациентов, 

прооперированн х в последующем радикально, ГАЭК б л диагностирован в 

дооперационном периоде, эффективная консервативная терапия позволила 

справиться с воспалительн м процессом в кишке и в полнить перви но 

радикальное хирурги еское ле ение. В тяжел х слу аях те ения ГАЭК (n-25), 

когда комплексная консервативная терапия б ла безуспешна, наложение 

кише но  стом , иногда в экстренном порядке, являлось операцие , спасающе  

жизнь ребенка.  

Таким образом, перви но радикальное оперативное вмешательство б ло 

в полнено 77 пациентам (75%), 25 дете  оперирован  этапно с наложением 

разгрузо но  кише но  стом  (25%).  

Радикальное хирурги еское ле ение заклю алось в удалении 

аганглионарного сегмента кишки и низведении здорово  кишки на промежность с 

использованием эндоректального трансанального способа. При перви но 

радикальн х вмешательствах операция проводилась с лапароскопи еско  

ассистенцие , при этапн х - с лапароскопи еско  ассистенцие  или откр то.  

Показанием к радикальному хирурги ескому ле ению у дете  любого 

возраста являлся факт установления диагноза болезни Гиршпрунга при условии 

стабильного сомати еского статуса ребенка и отсутствия признаков гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита. В групп  исследования вошли пациент  после 

трех видов эндоректально  диссекции и трансанального низведения толсто  

кишки, использованн е в нашем стационаре в разн е период  времени с 2008 по 

2022 год:   

➢ с   2008 по 2013 год – принцип операции Соаве; 

➢ с 2013 по 2017 год – гибридная методика «Соавсон», со етающая идеологию 

операци  Соаве и Свенсона и заклю ающаяся в уменьшении длин  

аганглионарного футляра;  

➢ с 2017 года по настоящее время – операция Свенсона. 
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Дети, оперированн е по методике Соаве и «Соавсон» б ли объединен  в I 

группу («футлярн е» методики, 69 дете ), дети, оперированн е по методике 

Свенсона - во II группу (39 дете ).  

Интраоперационное время в группе дете , оперированн х по методике 

Свенсона оказалось более длительн м,  ем в группе, оперированн х по Соаве и 

«Соавсон»,  то м  связали с введением в практику в этот период полносло но  

биопсии, требующе  больше времени, в отли ие от поверхностно ,  то явилось 

статисти ески зна им м показателем. Другие показатели сравнения двух групп 

дете  с разн ми вариантами эндоректальн х вмешательств (необходимость 

интраоперационного переливания эритроцитарно  взвеси, сроки восстановления 

пассажа по желудо но-кише ному тракту, сроки нахождения в отделении 

реанимации) не в явили статисти ески зна им х разли и . Меньшая 

длительность нахождения дете  в стационаре после операции Свенсона (12-14 

против 14-17 дне ; p<0,001) вероятнее всего связана с накоплением оп та 

проведения эндоректальн х вмешательств и отказом от обязательного проведения 

калиброво ного бужирования анастомоза после операции в условиях стационара. 

При сравнении пере исленн х показателе  в группах дете  разного возраста на 

момент радикально  операции с разн ми формами заболевания статисти еско  

разниц  не в явлено. Более длительное нахождение пациентов, оперированн х 

радикально при нали ии кише но  стом , как в отделении реанимации, так и в 

стационаре в целом, явилось статисти ески зна им м показателем (p<0,05).   

К ранним послеоперационн м осложнениям оперативного ле ения болезни 

Гишпрунга, возникающим в те ение 30 дне  после проведенно  операции, б ли   

отнесен  такие состояния, как несостоятельность анастомоза, раневая инфекция, 

стриктура анастомоза, мацерация перианально  области, гиршпрунг-

ассоциированн   энтероколит [99]. По литературн м данн м несостоятельность 

анастомоза встре ается в 3,9% слу аев, стриктура анастомоза - в 7,1%, гиршпрунг-

ассоциированн   энтероколит - в 14,3%, мацерация перианально  области у более 

60% пациентов [99]. В наше  серии больн х несостоятельность анастомоза не 

встретилась ни в одном слу ае. Раневая инфекция, осложнила те ение 
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послеоперационного периода, только  у 2-х пациентов,  то составило 1.9% от 

общего  исла больн х. Стеноз зон  анастомоза в явлен у 3 пациентов (2.9%),  то 

соответствует литературн м данн м зарубежн х авторов [65]. Статисти еского 

разли ия в  астоте возникновения ранних послеоперационн х осложнени  в 

исследуем х группах не в явлено.   

Энтероколит после операции в равно  степени возникал в I-о  и II-о  

группах сравнения (p = 0,755). Статисти ески зна им м (p = 0,024) оказалось 

разли ие в  астоте возникновения гиршпрунг-ассоциированного энтероколита в 

послеоперационном периоде в разн х возрастн х группах. Наиболее  асто он 

осложнял те ение раннего послеоперационного периода у дете , оперированн х 

до 3-х месяцев жизни,  то составило 77,8% от всех дете  с послеоперационн м 

энтероколитом. В группе дете , оперированн х в более старшем возрасте, 

энтероколит в послеоперационном периоде б л диагностирован только у 6 дете  

(22,2%). Среди пациентов, перенесших энтероколит до радикально  операции, 26 

из 36 перенесли обострение колита и после операции (p<0,001). В явленная 

закономерность позволила сделать в вод,  то дооперационн   энтероколит 

является существенн м фактором риска возникновения энтероколита в 

послеоперационном периоде, увели ивая шанс появления данного осложнения 

после операции более  ем в 2 раза. 

Особенностью те ения послеоперационного периода у дете  после 

трансанальн х эндоректальн х вмешательств оказалось временное ис езновение 

самостоятельного стула,  то рассматривается как период стабилизации в 

состоянии ребенка [131]. В исследуемо  группе оно отме ено у 22 из 102 

пациентов (21,6%). В I-о  группе их  исло составило 28,6% (у 18 из 63), во II-о  - 

10% (у 4 из 39),  то явилось статисти ески зна им м разли ием (p=0,029). 

Возможно, это связано с нали ием остатка аганглионарного м ше ного футляра 

[116]. По нашим данн м, вероятность временного ис езновения самостоятельного 

стула у пациентов после операци  с использованием «футлярн х» методик в 3,5 

раза в ше,  ем после операции Свенсона. Заслуживает внимания и тот факт,  то у 

13 из 22 пациентов с временн м ис езновением стула (59%) б ло 
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диагностировано обострение гиршпрунг-ассоциированного энтероколита, тогда 

как у дете  без признаков обструкции, в послеоперационном периоде он 

встретился только у 14 из 66 (21%),  то явилось статисти ески зна им м 

разли ием (p < 0,001). 

Безусловн   нау н   интерес и практи ескую зна имость представляет 

изу ение отдаленн х результатов использования методики трансанального 

эндоректального низведения ганглионарно  кишки у дете  с болезнью 

Гиршпрунга. В литературе этот вопрос широко освещается, хотя и нет единого 

подхода к оценке функциональн х результатов после разли н х видов операци  

[31]. Наиболее  асто, в позднем послеоперационном периоде имеющиеся 

проблем  носят функциональн   характер и в ражаются либо в нали ии запоров, 

либо – разн х форм недержания кала. В ряде слу аев они связан  с 

особенностями в полнения оперативного вмешательства. Одно  из них является 

неполная резекция зон  аганглиоза [107]. В нашем исследовании в отдаленном 

периоде послеоперационн е результат  изу ен  у 86 из 102 пациентов (84.3%). 

Оценка отдаленн х результатов проведена на основании анкет , предложенно  

Rintala and Lindahl в 1995 году. Помимо анкетирования детям проводилось 

рентгеноконтрастное исследование толсто  кишки (86 пациентов), осмотр 

промежности под наркозом (46 пациентов), эндо-Узи анального канала (46 

пациентов). У пациентов I-о  из сравниваем х групп в явлено 20 отли н х 

(40,8%), 20 хороших (40,8%), 7 удовлетворительн х (14,3%) и 2 

неудовлетворительн х (4,1%) результата. Во II-о  группе полу ено 19 отли н х 

(51,5%), 16 хороших (43,5%) и 2 удовлетворительн х (5%) результата. 

Статисти ески достоверно  разниц  при оценке отдаленн х результатов в 

группах разли н х вариантов эндоректально  диссекции в явлено не б ло (p = 

0,303). Полу енн е результат  в целом соответствуют данн м зарубежно  

литератур  [121, 147]. Более в соки  процент отли н х и хороших результатов 

после операции Свенсона (94,5%) по сравнению с результатами после операции 

Соаве и «Соавсон» (82%) показал,  то эволюция техники эндоректальн х 

вмешательств в стационаре, направленная на отказ от в полнения «футлярн х» 
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методик при диссекции прямо  кишки, способствовала улу шению 

функциональн х результатов в отдаленном периоде. При сравнении отдаленн х 

результатов оперативного ле ения дете  в разном возрасте, статисти еско  

разниц  в явлено не б ло (p = 0,523). Вместе с тем, наблюдения показали,  то 

нали ие разгрузо но  стом  у ребенка перед радикально  операцие  в 

определенно  степени оказ вало влияние на отдаленн   результат ле ения. У 

дете  после перви но-радикальн х вмешательств б ло полу ено 88,2% хороших 

результатов (60 пациентов из 68), а у дете  со стомами – лишь 77,7% (14 из 18-ти) 

(уровень зна имости p = 0,040). Возникновение энтероколита в 

послеоперационном периоде также оказ вало влияние на функциональн   

результат ле ения. У 77% дете  с хорошими и отли н ми послеоперационн ми 

результатами обострени  энтероколита в послеоперационном периоде не б ло (p 

< 0,001). Схожие результат  полу ен  и в серии зарубежн х исследовани  

[92,106,114].  

Наибольшее влияние на оценку отдаленного результата ле ения оказ вает 

характер и  астота недержания стула после эндоректальн х вмешательств 

[45,51,138,155]. По данн м анкетирования процент каломазания у пациентов I-о  

групп  б л ниже (p = 0,039).  Что касается  астот  эпизодов недержания кала, то 

тут результат  в I-о  и II-о  группах оказались практи ески сходн ми (p = 0,540). 

Оценка сохранности внутреннего сфинктера прямо  кишки, проведенная с 

помощью эндо-УЗИ, показала,  то в норме толщина м ше ного комплекса, 

образующего внутренни  сфинктер, должна составлять не менее 3-4 мм. Если этот 

показатель б л более 5-6 мм – эпизодов каломазания не наблюдалось, у пациентов 

с толщино  сфинктера менее 2-3 мм – каломазание отме алось ежедневно 

(p=0,014). Стати еско  разниц  в толщине м ше ного слоя по УЗИ после разн х 

вариантов эндоректально  диссекции в явлено не б ло (p = 0,841). 

Осмотр зон  промежности под наркозом в отдаленном периоде показал,  то 

при в явлении повреждения более 50% зуб ато  линии дети страдали 

недержанием кала разно  степени в раженности и требовали проведения 

консервативно  терапии.    
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Полу енн е данн е свидетельствуют о том,  то при ино  недержания кала 

у дете  после эндоректальн х вмешательств является повреждение сфинктерного 

аппарата и зуб ато  линии,  то не связано с конкретн м способом диссекции 

прямо  кишки. Осново  профилактики этого осложнения является соблюдение 

техники вмешательства.  

Прогности ески неблагоприятн м фактором, влияющим на отдаленн   

результат ле ения, остается гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит, как в до- 

так и в послеоперационном периоде,  то требует обязательного диспансерного 

наблюдения после операции с проведением регулярн х профилакти еских 

мероприяти , предотвращающих рецидив  инфекции (в сокое пром вание 

низведенно  кишки, о истительн е и тренирово н е клизм , медикаментозная 

терапия). 

Запор  в отдаленном периоде после оперативного ле ения дете  с болезнью 

Гиршпрунга являются  асто  и до конца нерешенно  проблемо . По нашим 

данн м у пациентов I-о  групп  запор  отме ен  у 29 дете  из 49 (59%), во II-о  

группе – у 23 из 37 (40%) (p = 0,3.05). Ни в одном слу ае при этом не б ла 

в явлена остато ная зона аганглиоза или какая-либо другая анатоми еская 

при ина, объясняющая задержки стула. При ректальном исследовании обращал на 

себя внимание гипертонус сфинктера. Все дети полу али консервативное ле ение, 

основу которого составляли о истительн е клизм . С возрастом степень 

в раженности запоров уменьшалась. 

Таким образом, проведенное исследование показало,  то применение  

разли н х способов диссекции прямо  кишки при трансанальн х эндоректальн х 

вмешательствах у большинства дете  с БГ позволяет полу ить хорошие и 

отли н е результат . Осново  этого является соблюдение техники операции, 

исклю ающе  недостато ную резекцию аганглионарно  кишки и переходно  

зон , повреждение наружного сфинктера и зуб ато  линии прямо  кишки. При 

этом возраст ребенка на момент проведения радикально  операции не оказ вает 

влияния на коне н   результат ле ения. У  асти дете  в послеоперационном 

периоде существует период стабилизации и адаптации низведенно  кишки, 
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проявляющи ся тенденцие  к временн м задержкам или даже отсутствию 

самостоятельного стула. При условии исклю ения анатоми еских при ин с 

возрастом функция опорожнения нормализуется. Вместе с тем, отдаленн е 

результат  после операции по методике Свенсона оказались относительно лу ше 

– 94,5% отли н х и хороших результатов после операции Свенсона против 82% – 

после операции Соаве и «Соавсон»,  то подтвердило целесообразность изменения 

техники эндоректально  диссекции в стационаре, позволившая улу шить 

отдаленн е функциональн е результат .  
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ВЫВОДЫ 

 

1. Ле ение болезни Гиршпрунга у дете  методом трансанального 

эндоректального низведения кишки с лапароскопи еско  ассистенцие  

позволяет полу ить хорошие и отли н е отдаленн е результат  более,  ем у 

90% пациентов. 

2. Возраст, в котором проводится радикальная операция у дете  с болезнью 

Гиршпрунга, не влияет на те ение послеоперационного периода и отдаленн   

функциональн   результат. 

3. Гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит, возникающи  до операции, 

является фактором риска развития энтероколита и в послеоперационном 

периоде (p=0.001),  то  ухудшает отдаленн   функциональн   результат. 

4. У каждого 5 пациента (22%) после трансанальн х эндоректальн х 

вмешательств, независимо от способа в полнения диссекции прямо  кишки, 

существует временн   период адаптации и стабилизации функции 

низведенно  кишки, для которого характерно отсутствие самостоятельного 

стула,  то требует проведения регулярн х консервативн х мероприяти  до 

восстановления и стабилизации эвакуаторно  функции кише ника. 

5. Способ в полнения эндоректально  диссекции прямо  кишки при 

трансанальном вмешательстве не оказ вает существенного влияния на те ение 

послеоперационного периода,  астоту возникновения и характер осложнени , а 

также на отдаленн   функциональн   результат (p = 0,303). 

6.  Статисти ески достоверная разница при оценке отдаленн х результатов в 

группах разли н х вариантов эндоректально  диссекции в настоящее время не 

полу ена, однако в явлена от етливая тенденция улу шения этих результатов 

у дете , прооперированн х с диссекцие  прямо  кишки по Свенсону, у 

котор х процент отли н х и хороших результатов составил  94,5%  против 

82% после операци  Соаве и «Соавсон». 
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ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ 

  

1. Ле ение пациентов с болезнью Гиршпрунга рекомендуется в полнять в 

специализированном детском стационаре, имеющем оп т ле ения данно  

патологии. 

2. Все дети, прооперированн е по поводу болезни Гиршпрунга, должн  

длительно (до совершеннолетия) наблюдаться в диспансере детским хирургом, 

колопроктологом с обязательн м периоди еским стационарн м 

обследованием пациента, первое из котор х необходимо в полнить не позже, 

 ем  ерез 1 год после операции. 

3. Определение оптимальн х сроков оперативного вмешательства является 

индивидуальн м, должно основ ваться не на возрасте или массе тела ребенка, 

а на общем состоянии и степени готовности к оперативному ле ению. 

4. В бор способа оперативного вмешательства должен зависеть от оп та 

оперирующего хирурга. Любо  вариант хирурги еского вмешательства при 

правильном соблюдении основн х этапов операции, сохранении анатоми ески 

важн х структур, в большинстве слу аев обеспе ит хорошие функциональн е 

результат . 

5. Индивидуальн   подход к ведению пациентов после операции, своевременное 

в явление особенносте  те ения послеоперационного периода и осложнени , 

позволит улу шить отдаленн е функциональн е результат .  

6. Обязательное рентгеноконтрастное исследование толсто  кишки  ерез 1 год 

после операции позволит своевременно в явить проблем  опорожнения 

толсто  кишки и провести профилакти еские мероприятия, направленн е на 

улу шение моторики кише ника. 

7. Эндо-УЗИ анального канала в послеоперационном периоде, а также осмотр 

промежности под наркозом позволяют дать объективную оценку состояния 

анального канала и прогнозировать способность пациента к удержанию кала. 

8. При длительно сохраняющихся запорах в послеоперационном периоде, 

отсутствии эффекта от консервативно  терапии (диета, слабительное, клизм ), 
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показано проведение ректально  биопсии для исклю ения остато но  зон  

аганглиоза и решения вопроса о необходимости повторного оперативного 

вмешательства. 
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ПЕРСПЕКТИВЫ ДАЛЬНЕЙШЕЙ РАЗРАБОТКИ ТЕМЫ 

С целью улу шения ле ения дете  разного возраста с болезнью Гиршпрунга, 

перспективн ми представляются следующие направления нау н х исследовани :  

1. Оптимизация диагностики болезни Гиршпрунга у новорожденн х на этапе 

родильного дома. 

2. Дальне шая разработка мер профилактики возникновения гиршпрунг-

ассоциированного энтероколита как фактора риска осложнени  в 

послеоперационном периоде. 

3. Дальне шие исследования, направленн е на объективизацию оценки 

отдаленн х результатов у дете  в разн е сроки после радикально  операции.  

4. Разработка моделе  прогнозирования отдаленн х результатов в зависимости от 

разн х факторов. 
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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ 

ВПР - врожденн е пороки развития 

ЖКТ - желудо но-кише н   тракт 

ИВЛ - искусственная вентиляция легких 

МВПР - множественн е врожденн е пороки развития 

ПМР- психомоторное развитие 

ПП - послеоперационн   период 

СРБ - С-реактивн   белок 

УЗИ - ультразвуковое исследование 

ЦНС - центральная нервная система 

М – маль ики 

Д – дево ки 

РС – ректосигмоидная форма болезни Гиршпрунга 

ДЗ – длинная зона аганглиоза 

ГАЭК - гиршпрунг-ассоциированн   энтероколит 

Д/о - до операции 

П/о - после операции 
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