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Цель – на основании данных литературы и собственного опыта предложить оптимальные пути ранней 
диагностики и тактики хирургической коррекции болезни Гиршпрунга (БГ) у новорожденных и детей ранне-
го возраста.

Материалы и методы. Проведены клинические наблюдения относительно ранней диагностики и оптими-
зации тактики хирургического лечения БГ у 58 детей грудного возраста за последние 9 лет.

Всем больным проведен комплекс общефизикальных обследований, включавших сбор анамнеза и катамнеза 
больных, клинический осмотр с ректальным исследованием, лабораторные, бактериологические, рентгенологиче-
ские (обзорная, полипозиционная ирригография) и морфологические (интраоперационно удаленный участок зоны 
аганглиоза толстой кишки) исследования. Проанализированы особенности клинического течения и тактики хи-
рургического лечения БГ у грудных детей, выбор хирургического метода, а также изучен риск развития осложнения 
в ходе операции.

Больные распределены на две группы. В первую группу вошли 32 (55,2%) ребенка грудного возраста с типич-
ным клиническим течением БГ, рентгенологически подтвержденным аганглиозом в ректосигмоидной зоне, 
хроническим запором. Во вторую группу – 26 (44,8%) грудных детей с атипичным клиническим течением БГ с 
диарейным синдромом на фоне дисбактериоза, энтероколита, среди них было 2 ребенка с симптомами Гир-
шпрунг-ассоциированного энтероколита. Методы исследования: общеклинический и биохимический анализ 
крови и мочи; копрологическое исследование кала, посев на патогенную флору кала и мочи; ЕКГ; ультразвуковое 
исследование брюшной полости и ЭхоКГ; ренгенологическое исследование: обзорная ренгенограмма брюшной 
и грудной полости вертикально, ирригорафия, экскреторная урография.

Результаты и выводы. У новорожденных с суб- и декомпенсированным типичным течением хронического 
запора при отсутствии эффекта от консервативной терапии, после установления диагноза БГ, рекомендуется 
ранняя радикальная операция или наложение колостомы выше зоны аганглиоза.

У грудных детей с благоприятным типичным клиническим течением и левосторонней формой БГ можно про-
водить трансанальное эндоректальное низведение толстой кишки (ТЭНТК) по показаниям, начиная с одноме-
сячного возраста. При этом операцией выбора является ТЭНТК без наложения колостомы.

При субтотальной и ректосигмоидальной формах БГ с длинной аганглионарной зоной рекомендуется лапа-
роскопическое ассистирование, что позволяет освободить селезеночный изгиб толстой кишки от связок и 
перетяжки, взять полнослойную биопсию переходной зоны аганглиоза, а это дает возможность провести экс-
пресс-диагностику, установить уровни резекции и свободно низвести проксимальный участок толстой кишки 
при проведении ТЭНТК.

Исследование выполнено в соответствии с принципами Хельсинкской декларации. Протокол исследования 
одобрен Локальным этическим комитетом указанного учреждения. На проведение исследований получено 
информированное согласие родителей детей.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.

Ключевые слова: болезнь Гиршпрунга, клиника, грудные дети, оперативное лечение, трансанальное 
низведение толстой кишки.
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На современном этапе ранняя диагностика и вы-
бор оптимальной тактики хирургического лечения 
болезни Гиршпрунга (БГ) у детей представляет осо-
бую актуальность. При этом атипичное клиническое 
течение болезни на фоне сопутствующих заболева-
ний сочетанных пороков развития и морфофункци-
ональной незрелости организма ребенка затрудняют 
раннюю диагностику и тактику хирургического ле-
чения БГ у детей грудного возраста [3,18,20,21,23].

В научной литературе часто дискутируются во-
просы о достоверности биопсии у маленьких детей 

с БГ. Авторы утверждают, что к моменту рождения 
интрамуральные, ганглионарные клетки еще не до-
стигают полной морфологической зрелости, особен-
но в каудальном отделе толстой кишки, в частности 
в подслизистом слое, и окончательное созревание 
происходит постепенно. Поэтому в раннем возрасте 
биопсия прямой кишки считается недостоверной. 
С учетом данной концепции проведение биопсии 
при подозрении на БГ у новорожденных и грудных 
детей является более инвазивным и травматиче-
ским методом, а диагноз – необоснованным, особен-
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но у недоношенных и морфофункционально незре-
лых детей грудного возраста [2,10,12,22].

По некоторым данным, гистологическое строение 
толстой кишки в отдельных случаях имеет отклоне-
ние от нормы. У 50% детей гистохимическая реак-
ция позволяет предположить диагноз аганглиоза 
кишечника, а в остальных случаях только затрудня-
ет дальнейший диагностический поиск. Низкий 
уровень информативности гистохимической диа-
гностики объясняется отсутствием не только нерв-
ных ганглиев и нервных клеток в стенке кишки, но 
и парасимпатических волокон при ее тотальном 
поражении [11,16,17,19]. Поэтому морфогистохими-
ческий метод при первичной диагностике БГ у детей 
грудного возраста, страдающих хроническим запо-
ром, не всегда является достоверным, более того, 
применяемые функциональные методы не позволя-
ют поставить правильный диагноз [4,5,15,21].

Таким образом, дискутабельные вопросы о взятии 
биопсийного материала из слизистой прямой кишки 
или лапароскопическим путем со всех мышечно-под-
слизистых слоев толстой кишки, а также о невысокой 
достоверности биопсии при диагностике БГ остают-
ся открытыми. С другой стороны, запоздалая диагно-
стика и неадекватная тактика лечения в грудном воз-
расте часто приводят к тяжелым осложнениям и 
летальным исходам [1,6,7,9,13,14,21,24].

Несмотря на определенные достижения в изучении 
порока развития, ранней диагностики и обоснован-
ных методов оперативного лечения, на сегодняшний 
день проблема еще не решена, о чем свидетельствуют 
неудовлетворительные результаты и повторные опе-
рации при БГ у детей всех возрастных групп.

Цель исследования – на основании данных лите-
ратуры и собственного опыта предложить опти-
мальные пути ранней диагностики и тактики хирур-
гической коррекции БГ у новорожденных и детей 
раннего возраста.

Материалы и методы исследования
Проведены клинические наблюдения по поводу ран-

ней диагностики и оптимизации тактики хирургиче-
ского лечения БГ у 58 детей грудного возраста за по-
следние 9 лет. Проанализированы данные клинических 
баз кафедры госпитальной детской хирургии Ташкент-
ского педиатрического медицинского института. Воз-
раст больных: до 3 мес. – 7 детей; 3–6  мес. –  17; 
6–9 мес. – 18; 9–12 мес. – 16. Формы заболевания: рек-
тальная – 11 (20%) случаев; ректосигмоидальная – 
43 (74%); субтотальная – 4 (6%). Клиническое течение: 
острое – 9 (15,5%); подострое – 40 (69%); хроническое – 
9 (15,5%) детей. Выявлено сочетание врожденных со-

путствующих патологий у 46 (79,3%) больных с БГ: ане-
мия  – 12, недоношенность  – 6, гипотрофия  –  5, 
черепно-мозговая травма (ЧМТ) – 4, спинальная трав-
ма (СТ) – 2, пневмония – 3, сепсис – 2, внутриутробная 
инфекция – 3, болезнь Дауна – 3, аплазии и гипоплазии 
почек – 3, агенезия копчика – 3. Среди испытуемых 
было 45 (77,5%) мальчиков и 13 (22,5%) девочек.

Всем больным проведен комплекс общефизи-
кальных обследований, включавших сбор анамнеза 
и катамнеза больных, клинический осмотр с рек-
тальным исследованием, лабораторные, бактерио-
логические, рентгенологические (обзорная, полипо-
зиционная ирригография) и морфологические 
(интраоперационно удаленный участок зоны аган-
глиоза толстой кишки) исследования. Проанализи-
рованы особенности клинического течения и так-
тики хирургического лечения БГ у грудных детей, 
выбор хирургического метода, а также изучен риск 
развития осложнения в ходе операции.

Больные распределены на две группы. В первую 
группу вошли 32 (55,2%) ребенка грудного возраста 
с типичным клиническим течением БГ, рентгеноло-
гически подтвержденным аганглиозом в ректосиг-
моидной зоне, хроническим запором. Во вторую 
группу – 26 (44,8%) грудных детей с атипичным кли-
ническим течением БГ с диарейным синдромом на 
фоне дисбактериоза, энтероколита, среди них было 
2 ребенка с симптомами Гиршпрунг-ассоциирован-
ного энтероколита (ГАЭК).

Методы исследования: общеклинический и биохи-
мический анализ крови и мочи; копрологическое ис-
следование кала, посев на патогенную флору кала и 
мочи; ЕКГ; ультразвуковое исследование брюшной 
полости и ЭхоКГ; ренгенологическое исследование: 
обзорная ренгенограмма брюшной и грудной полости 
вертикально, ирригорафия, экскреторная урография.

Исследование выполнено в соответствии с прин-
ципами Хельсинкской декларации. Протокол иссле-
дования одобрен Локальным этическим комитетом 
указанного учреждения. На проведение исследова-
ний получено информированное согласие родите-
лей детей.

Результаты исследования 
и их обсуждение

Установлено, что в основе успешного хирургиче-
ского лечения БГ у грудных детей лежит своевре-
менная диагностика заболевания, начиная с родиль-
ного дома. В большинстве случаев, при типичной 
клинической картине, БГ развивалась на 4–5-е сутки 
рождения ребенка. При этом отмечались вздутие 
живота, отсутствие самостоятельного стула, рвота 
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или срыгивание с разной степенью выраженности. 
С учетом клинического течения болезни дети пер-
вого года жизни были разделены на две группы.

В первой группе изучалось типичное клиниче-
ское течение болезни, с рентгенологически под-
твержденным аганглиозом в ректосигмоидной зоне, 
хроническим запором с задержкой стула 1–2 раза в 
сутки и др. При этом первичная диагностика БГ не 
вызывала особых трудностей.

Во второй группе изучалось атипичное клиниче-
ское течение БГ, которое проявлялось диарейным 
синдромом на фоне дисбактериоза, энтероколита с 
признаками динамической или механической ки-
шечной непроходимости. В этой группе ранними 
клиническими симптомами были: вздутие и урча-
ние в животе; зеленый жидкий стул 3–5 раз в сутки 
с развитием энтероколита, наиболее тяжелым ос-
ложнением; определяющие особенности клиниче-
ской картины заболевания. В эту группу также во-
шли новорожденные с недоношенностью, 
гипотрофией, ЧМТ, СТ; грудные дети с БГ и тяже-
лым течением ГАЭК, а также дети с плохим премор-
бидным фоном (анемия, пневмония, сепсис, вну-
триутробная инфекция). У большинства пациентов 
этой группы выявлена прямая зависимость между 
развитием энтероколита и протяженностью зоны 
аганглиоза.

Сочетание энтероколита с БГ в первые 2–7 суток 
жизни ребенка сопровождалось признаками усилен-
ного поноса, напоминающими картину инфекцион-
ного заболевания, часто маскирующими хирургиче-
скую патологию, поэтому, как правило, такие 
больные сначала госпитализировались (помимо хи-
рургического) в инфекционное или неонатальное 
отделение. Трудности диагностики БГ у новорожден-
ных и грудных детей с гипотрофией определялись 
различными вариантами течения заболевания. При 
этом на ирригограмме отмечалась нечеткость тоталь-
ного сужения или полное его отсутствие при корот-
кой зоне аганглиоза, а также ложноположительная 
диагностика БГ в связи с сужением левой половины 
толстой кишки на фоне раздраженной слизистой 
стенки толстого кишечника.

Сходная типичная симптоматика болезни неред-
ко наблюдалась у детей первых недель жизни с ана-
томо- и функциональными нарушениями на фоне 
родовой ЧМТ или СТ, пневмонии, сепсиса, вну-
триутробной инфекции, а также при синдроме су-
женной левой половины толстой кишки с клиниче-
ской картиной динамиче ской кише чной 
непроходимости. При этом с целью дифференци-
альной диагностики БГ применялись полипозици-

онная ирригография и ультразвуковое исследование 
(УЗИ) в качестве основного метода исследования. 
Они позволили определить протяженность зоны 
аганглиоза, состояние аномалии фиксации разных 
отделов толстой кишки, анатомические особенно-
сти и функциональные возможности кишечника. С 
помощью УЗИ и полипозиционной ирригографии в 
период грудного возраста детям с гипотрофией ди-
агноз БГ устанавливался практически во всех слу-
чаях. Поэтому при атипичном течении болезни по-
липозиционная ирригография в первые три месяца 
жизни ребенка должна применяться как стандарт 
диагностики, с целью исключения анатомических 
причин острой кишечной непроходимости у детей 
с подозрением на БГ.

При атипичном клиническом течении, отсут-
ствии эффекта от консервативной терапии, резком 
ухудшении состояния ребенка рекомендуется от-
сроченная полипозиционная ирригография в пря-
мой и боковой проекциях (при наполненном и опо-
рожненном кишечнике). Это позволит установить 
окончательный диагноз. Рациональность подобной 
тактики подтверждается тем, что у новорожденных 
и грудных детей функциональные расстройства мо-
торики толстой кишки часто симулируют хирурги-
ческую патологию. Рентгенологическая картина к 
концу 5–6-й недели жизни либо нормализуется, 
либо имеет положительную динамику, что сочета-
ется с исчезновением клинических симптомов, по-
хожих на проявления БГ.

Результаты проведенного морфологического из-
учения кишечника больных, умерших в раннем 
грудном возрасте, свидетельствуют о нецелесо-
образности применения такого метода у всех ново-
рожденных с подозрением на БГ. Как известно, сте-
пень дифференцирования морфологических 
изменений увеличивается до 3-летнего возраста 
ребенка [2,12–14]. Поэтому на сегодняшний день 
при окончательной постановке диагноза БГ у ново-
рожденных и грудных детей проводить ректальную 
поэтажную биопсию нецелесообразно. Такое иссле-
дование остается на втором плане, после рентгено-
логического, в связи с высокой степенью травматич-
ности манипуляции на фоне тяжелой степени 
дисбактериоза и энтероколита.

Представленная в данном исследовании тактика 
хирургического лечения БГ у новорожденных и 
грудных детей основывается на особенностях тече-
ния и достоверности диагностических методов. По-
этому для ранней диагностики БГ необходимо детей 
до 1 года с хроническим запором госпитализировать 
в неонатальное и детское хирургическое отделение 
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под наблюдение детского хирурга до установления 
окончательного диагноза, после полипозиционной 
ирригографии. Это позволит провести консерватив-
ное лечение и ведение больных, уточнить диагноз и 
одновременно подготовить к плановой операции. 
При этом консервативная нормализация пассажа по 
желудочно-кишечному тракту с помощью регуляр-
ных сифонных клизм, медикаментозная стимуляция 
моторики кишечника прозерином или гипертони-
ческим раствором NаС1 в прямую кишку, лечение 
энтероколита (бактериофаги), профилактика дис-
бактериоза (про- и эубиотики), ферментативных 
нарушений (креон или мезим) являются первосте-
пенными задачами предоперационной подготовки 
второй группы больных.

По нашим данным, у 32 детей с благоприятным те-
чением БГ (без энтероколита) консервативная тера-
пия была успешной. У 26 детей с симптомами энтеро-
колита объем лечебных мероприятий существенно 
расширился за счет коррекции моторных, водно-со-
левых, ферментативных воспалительных нарушений 
желудочно-кишечного тракта. У всех новорожден-
ных с БГ настойчиво проводимые консервативные 
лечебные мероприятия позволили только улучшить 
состояние ребенка. Успех консервативной терапии во 
многом зависел от эффективности опорожнения ки-
шечника при использовании сифонных клизм.

У 5 детей с острой (тотальной и субтотальной) 
формой БГ, при отсутствии положительного клини-
ческого эффекта от консервативного лечения в те-
чение 3 дней, появились показания к наложению 
колостомы выше зоны аганглиоза. Всем больным 
наложена двуствольная петлевая колостомия.

Из 58 грудных детей радикальное хирургическое 
лечение БГ проводилось у 25 (43,1%) детей по мето-
ду Соаве с модификацией, из них в 5 случаев одно-
временно ликвидировали сигмостомы.

При дистальных (ректальных и ректосигмоидаль-
ных) формах БГ в 33 (56,9%) случаях проводилось 
трансанальное эндоректальное низведение толстой 
кишки (ТЭНТК) без наложения колостомы, что яв-
ляется наиболее радикальным, щадящим и ма-
лотравматичным методом. При этом в 5 случаях в 
связи с отсутствием дополнительной петли сигмо-
видной кишки и длинной аганглионарной зоны дан-
ная операция сочеталась с лапароскопией и освобо-
ждением селезеночного угла, что позволило 
произвести свободное низведение толстой кишки.

При проведении ТЭНТК отсутствует брюшной 
этап операции, и демуказация проводится транс-
анальным доступом без повреждения сфинктеров. 
Резецируется достаточно мобилизованный дисталь-

ный отдел толстой кишки длиной до 4–24 см с зоной 
аганглиоза (дизганглиоза) и накладывается коло-
анальный анастомоз.

Показаниями к ТЭНТК являются: ректальная 
форма БГ с поражением ампулярной и надампуляр-
ной частей прямой кишки (короткий сегмент); рек-
тосигмоидальная форма с поражением прямой и 
дистальной трети сигмовидной кишки (длинный 
сегмент – до 30 см); отсутствие острого воспаления в 
стенке дистальной части сигмовидной и прямой киш-
ки; отсутствие резкой дилатации ампулы прямой 
кишки. Наложение колостомы не обязательно. Пре-
имуществами ТЭНТК являются радикальность, кра-
ткость, малотравматичность, простота выполнения, 
высокая клиническая эффективность, исключение 
послеоперационных осложнений со стороны брюш-
ной полости, гладкое послеоперационное течение, 
малые экономические затраты.

Интра- и послеоперационные осложнения, свя-
занные с техникой операции, отсутствовали. Боль-
ные в удовлетворительном состоянии были выпи-
саны домой на 7-е сутки после операции. При 
ежемесячном контрольном осмотре больные жалоб 
не предъявляли. Признаки запоров отсутствовали, 
в послеоперационном периоде стул участился до 
2–3 раз в сутки. После курса эндоректальной элек-
тростимуляции эти симптомы постепенно исчезли 
в течение 3–6 месяцев.

Выводы
У новорожденных с суб- и декомпенсированным 

типичным течением хронического запора при 
отсутствии эффекта от консервативной терапии, 
после установления диагноза БГ, рекомендуется 
ранняя радикальная операция или наложение 
колостомы выше зоны аганглиоза.

У грудных детей с благоприятным типичным 
клиническим течением и левосторонней формой БГ 
можно проводить ТЭНТК по показаниям, начиная  
с одномесячного возраста. При этом операцией 
выбора является ТЭНТК без наложения колостомы.

При субтотальной и ректосигмоидальной формах 
БГ с длинной аганглионарной зоной рекомендуется 
лапароскопическое ассистирование, что позволяет 
освободить селезеночный изгиб толстой кишки от 
связок и перетяжки, взять полнослойную биопсию 
переходной зоны аганглиоза, а это дает возможность 
провести экспресс-диагностику, установить уровни 
резекции и свободно низвести проксимальный 
участок толстой кишки при проведении ТЭНТК.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов.
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