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Хірургічне лікування агангліозу у дітей, яким необхідна тотальна колектомія, потребує використання 
складних реконструктивно-пластичних операцій. При відсутності товстої кишки у таких пацієнтів від-
буваються грубі порушення обмінних процесів, без адекватної корекції яких створюються несприятли-
ві умови, які ускладнюють післяопераційний перебіг, погіршують процес реабілітації та якість життя. 
Для відновлення адекватної функції кишкового тракту після тотальної колектомії у дітей з агангліозом 
запропоновано багато варіантів реконструктивних операцій. Вибір певного виду реконструкції кишко-
вого тракту у таких пацієнтів потребує пошуку та вдосконалення з урахуванням індивідуальних осо-
бливостей перебігу захворювання, переваг та недоліків щодо надійності кожного з цих втручань.

Мета: розробити оптимальні реконструктивні функціональні резервуари для лікування дітей з аган-
гліозом після тотальної колектомії.

Матеріали і методи. За період з 1980 р. до 2020 р. накопичено досвід лікування 53 дітей після тоталь-
ної колектомії з агангліозом у віці від народження до трьох років з використанням оптимальної рекон-
структивної хірургії з формуванням функціонального кишкового резервуару.

Результати. Колостомія була проведена як перший етап хірургічного лікування у всіх дітей. Було пред-
ставлено ефективні способи відновлення цілісності кишкового тракту після тотальної колектомії з фор-
муванням функціонально вигідного варіанту резервуарів, таких як «J»-резервуар (n=2); ілеотранс плантат 
із бічним ілео-ілеоанастомозом (n=34); ілеотрансплантат із бічним ілео-колоанастомозом (n=7); ілео-
ректальним первинним анастомозом (n=1) або ентеро-ентероанастомозом з інвагінаційним клапаном 
(n=8) або імплантація ілеоцекального клапана (n=1). Колостома була закрита через 3–4 місяці.

У післяопераційному періоді жодних ускладнень не було. Перші три місяці частота дефекації стано-
вила 10–15 разів, а після року – 2–4 рази на добу. Усі діти вижили. Функціональні результати лікуван-
ня у них хороші. Функція кишечника задовільна. На рентгенограмі – сформована пряма кишка з до-
статнім резервуарним об’ємом і виразною колонізацією.

Висновки. Відновлення цілісності кишкового тракту з утворенням функціонально вигідного резер-
вуара у вигляді ілеотрансплантата з боковим анастомозом – найкращий варіант для реконструктивної 
хірургії після тотальної колектомії у дітей з агангліозом. Модернізований хірургічний підхід з форму-
ванням різних варіантів функціонально вигідного резервуара для ліквідації наслідків відсутності тов-
стої кишки у дітей сприяє полегшенню перебігу післяопераційного періоду, пришвидшенню реабілі-
тації, покращенню соціальної адаптації та якості життя пацієнтів.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом всіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень 
було отримано інформовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: діти, тотальний агангліоз, лікування, колектомія, результати.
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Вступ
Хірургічні втручання при агангліозі у дітей, яким 

необхідне тотальне видалення товстої кишки, мають 
свої особливості.

Оптимальним втручання у таких пацієнтів є фор-
мування функціонально вигідного резервуару. Існує 

багато поглядів на ефективність відомих рекон-
структивних операцій після тотальної колектомії 
[3,7,15].

Після видалення товстої кишки та демукозації 
прямої кишки виконують реконструктивно-плас-
тичні операції за рахунок тонкої кишки. У такій си-
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туації для відновлення цілості кишкового тракту 
у дітей найчастіше використовують відомі в практи-
ці J-подібний резервуар, S-подібний резервуар, пер-
винний ілео-ректальний анастомоз та  інші 
[5,8,14,16]. Однак одні методики не повною мірою 
забезпечують ліквідацію всіх наслідків при видален-
ні товстої кишки, а інші є технічно складними та не-
досконалими у дітей [2,10,13,18].

Для успішного проведення таких складних втру-
чань у дітей, якими є реконструктивно-пластичні 
операції з тотальною колектомією, необхідна стабі-
лізація загального стану пацієнтів, відновлення по-
казників білкового обміну, водно-електролітного 
і кислотно-лужного балансів та імунного статусу. 
Якщо не враховувати вищевказане, тоді виконання 
подібних дуже складних хірургічних втручань може 
призвести до важкого перебігу раннього післяопе-
раційного періоду, проблемного загоєння анастомо-
зів, розвитку гнійно-запальних ускладнень, поєд-
нання кількох важких ускладнень з можливими 
летальними наслідками [2,4,9,12,17].

Хірургічне лікування агангліозу у дітей з тоталь-
ною колектомією є найскладнішим, навіть для хі-
рургів з великим досвідом. Враховуючи проблеми 
доопераційної підготовки, виконання самої опера-
ції, ведення післяопераційного періоду, існує багато 
тактичних і технічних особливостей, без урахуван-
ня яких складно досягти надійної післяопераційної 
стабілізації та подальшої соціальної адаптації дити-
ни [6,11,19].

Мета: розробити оптимальні реконструктивні 
функціональні резервуари для лікування дітей 
з агангліозом після тотальної колектомії.

Матеріал і методи дослідження
Нами проведено аналіз хірургічного лікування 

53 дітей з агангліозом кишечника, яким необхідно 
було провести тотальну колектомію.

Усі пацієнти обстежені та прооперовані в клініці 
хірургії дитячого віку Національного медичного уні-

верситету імені О. О. Богомольця на базі Національ-
ної дитячої спеціалізованої лікарні «ОХМАТДИТ» 
за період з 1980 р. до початку 2020 р.

Це були 12 дітей із субтотальним та 41 пацієнт 
із тотальним агангліозом віком від народження 
до трьох років. Тотальне видалення ободової кишки 
виконували при тотальному агангліозі та субтоталь-
ному агангліозі, якщо була значна декомпенсація 
вище розташованих її відділів.

Для ліквідації наслідків відсутності товстої кишки 
в усіх пацієнтів використовували різні варіанти опти-
мальної реконструктивної хірургії з формуванням 
функціонально вигідного кишкового резервуару.

Для постановки діагнозу та ведення післяопера-
ційного моніторингу використовували результати 
загальноклінічних (ретельний анамнез, огляд, ана-
лізи крові та сечі, ЕКГ, УЗД внутрішніх органів) 
і  спеціальних (іригографія, іригоскопія; пасаж 
контрасту по ШКТ; ректороманоскопія, колоноско-
пія, аноманометрія, гістологічні, визначення актив-
ності АХЕ) методів дослідження.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом усіх за-
значених у роботі установ. На проведення дослі-
джень було отримано поінформовану згоду батьків 
дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Клініка хірургії дитячого віку Національного ме-

дичного університету імені О. О. Богомольця на базі 
НДСЛ «Охматдит» (м. Київ) має величезний влас-
ний досвід лікування – 1184 дитини з різними фор-
мами агангліозу кишечника віком від народження 
до 18 років за період від 1980 р. до початку 2020 р. 
(табл. 1).

Тільки у 53 (4,48%) із 1184 пацієнтів з агангліозом 
необхідно було виконати колектомію як етапну опе-
рацію в хірургічному лікуванні органічних змін ки-
шечника при цій патології. Для відновлення постко-

Таблиця 1
Розподіл пацієнтів за віком та формою агангліозу
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лектомічних наслідків в усіх 53 дітей виконували 
різні варіанти оптимальної реконструктивної хірур-
гії з формуванням функціонально вигідного кишко-
вого резервуару.

Між хірургами триває дискусія щодо переваг 
та недоліків тієї чи іншої методики проведення ре-
конструктивно-пластичних операцій після тоталь-
ної колектомії, тому ми намагались знайти певні 
компроміси в диференційованому підході до вибору 
оптимального способу корекції такого стану.

Основними технічними елементами операцій при 
відновленні прохідності кишкового тракту після 
тотальної колектомії у досліджуваних нами дітей 
були різні варіанти формування ілео-ректального 
анастомозу з функціонально вигідним резервуа-
ром(«неоректумом»). Модернізація технічних еле-
ментів проводилась для спрощення власне хірургіч-
ного втручання та  зменшення травматичності 
операції. Крім того, після модернізованої хірургічної 
корекції наслідків відсутності товстої кишки мали 
на  меті полегшити післяопераційний період, 
пришвидшити реабілітаційний період і покращити 
якість життя пацієнтів.

Вирішуючи поставлені проблеми при рекон-
структивно-пластичних операціях у дітей з агангліо-
зом, яким необхідна була тотальна колектомія, ми 
використовували трьохетапний підхід: накладання 
захисної тонкокишкової стоми (1-й етап); радикаль-
на операція – колектомія з реконструктивно-пла-
стичним формуванням функціонально вигідного 
резервуарного варіанту «неоректуму» (2-й етап) 
та закриття ілеостоми після адаптації сформовано-
го тонкокишкового резервуару (3-й етап).

Міжетапний період коливався від 4-х до 14-ти мі-
сяців, залежав від характеру патології, наявності 
супутніх вад розвитку та важких ускладнень, дозво-
ляв ліквідувати зміни в кишечнику та стабілізувати 
загальний стан пацієнтів (табл. 2).

В усіх пацієнтів формування захисної кишкової 
стоми проводили після серединного доступу, що до-
зволило детально провести ревізію кишечника 

та органів черевної порожнини з метою виявлення 
супутніх аномалій розвитку. Такого правила дотри-
мувалися як в плановій, так і в ургентній ситуації.

Кишкову стому закривали через 3–4 місяці після 
радикальної операції, залежно від стану сформова-
ного «неоректуму» та загального стану пацієнтів.

Реконструктивно-пластичні операції після то-
тальної колектомії у дітей мають спільні технічні 
питання, але заслуговують детального розгляду, 
тому що потребують детального індивідуального 
підходу, бо кожен випадок є унікальним в технічно-
му виконанні та кінцевому результаті.

Вибір варіанта відновлення прохідності кишко-
вого тракту після тотальної колектомії відбувався 
по мірі пошуку, удосконалення, розробки та впро-
вадження в практику оптимальних способів форму-
вання функціонально вигідного резервуара («нео-
ректуму») з тонкої кишки (табл. 3).

У наших пацієнтів були застосовані різні варіанти 
хірургічного відновлення функціонально вигідного 
резервуара («неоректуму») після тотальної колек-
томії:

– інтраректальне зведення клубової кишки 
з первинним ілео-ректальним анастомозом (n=1);

– формування ентеро-ентероанастомозу з інва-
гінаційним клапаном «кінець-у-бік» (n=8);

– формування ентеро-ентероанастомозу 
«кінець-у-бік» шляхом імплантації ілеоцекального 
клапана в бік клубової кишки (n=1);

– формування резервуару з подвоєного ілео-
трансплантату у вигляді «J»-резервуару (n=2);

– формування резервуару з подвоєного ілео-іле-
отрансплантату «бік-у-бік» (n=34);

– формування резервуару з подвоєного ілео-ко-
лотрансплантату «бік-у-бік» (n=7).

На початку дослідження в одного пацієнта з то-
тальним агангліозом після колектомії виконали зве-
дення клубової кишки з анастомозом за Дюамелем. 
У післяопераційному періоді у цієї дитини відмічено 
частоту дефекації 15 і більше разів на добу та стеноз 
ілео-ректального анастомозу. Дане ускладнення че-

Таблиця 2
Періоди між накладанням захисної кишкової стоми та радикальною операцією
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рез 12 місяців було кореговано операцією Соаве–Бо-
лея з резекцією стенотичної ділянки та формуван-
ням первинного ілео-ректального анастомозу 
ручним способом. Після повторної операції частота 
дефекації зменшилась тільки до 10 разів і менше. 
Враховуючи такий перебіг післяопераційного пері-
оду, ми відмовились від цієї операції.

Надалі, щоб запобігти частим дефекаціям рідким 
калом після тотальної колектомії та зберегти функ-
цію сфінктерного комплексу прямої кишки, нами 
розроблено методику заміщення товстої та прямої 
кишок ілеотрансплантатом з інтраректальним його 
зведенням та відновленням прохідності кишки ін-
вагінаційним анастомозом «кінець-у-бік». Дану опе-
рацію виконали вісьмом дітям: чотирьом із субто-
тальним (зі  значною декомпенсацією ободової 
кишки) та  чотирьом з  тотальним агангліозом. 
В основу формування анастомозу покладено мето-
дику поперечного кінце-бокового інвагінаційного 
анастомозу за Я. Д. Вітебським (1973) [1].

Після виконання таких операцій у дітей установ-
лювався близький до нормального процес дефекації, 
але залишалися часті позиви на дефекацію протягом 
перших місяців після операції – до 10–16 разів, а вже 
до року після операції частота дефекації зменшува-
лася до 5–8 разів на добу.

На іригограмах у динаміці відмічали колонізацію 
ілеотрансплантату в процесі росту дитини, без осо-
бливих патологічних органічних змін у місці анас-
томозів і в ілеотрансплантаті.

Одному пацієнту із субтотальним агангліозом 
відновлення функціонально вигідного резервуару 
(«неоректуму») після тотальної колектомії провели 
за розробленою методикою, що полягає у зведенні 

сегмента клубової кишки з відновленням прохіднос-
ті кишечника імплантацію баугінієвої заслінки в бік 
ілеотрансплантата під прикриттям ілеостоми з на-
ступним закриттям ілеостоми через 3–4 місяці. Така 
методика певною мірою дозволила запобігти частим 
дефекаціям рідким калом після тотальної резекції 
ободової кишки. Частота дефекацій протягом пер-
ших місяців після цієї операції була до 10 разів, з по-
ступовим зменшенням до  5–6  разів на  добу. 
На контрольних іригограмах – пряма кишка сфор-
мована правильно, відмічено колонізацію ілео-
транс плантату.

Проте така методика має свої технічні тонкощі 
і не завжди може бути застосована у дітей грудного 
та раннього віку. Імплантація баугінієвої заслінки 
в бік ілеотрансплантата навіть під прикриттям 
ілео стоми не завжди гарантує надійне загоєння 
такого анастомозу. Такий анастомоз тривалий час 
може бути стенозованим через рубцеві зміни по лі-
нії фіксації цього клапана до бокової стінки ілео-
транс плантата. При тотальному агангліозі ділянка 
ілеоцекального клапана може бути також агангліо-
нарною, що в подальшому може стати причиною 
рецидиву непрохідності.

Для збільшення об’єму ілеотрансплантату та по-
кращення накопичувальної його функції після ко-
лектомії ми відмітили необхідність формування 
функціонально вигідного клапанного тонкокишко-
вого резервуара.

У себе в клініці ми не робили S-подібний резерву-
ар при тотальній колектомії, оскільки вважаємо, 
що при цьому існує загроза порушення кровообігу 
в дистальній частині клубової кишки за рахунок пе-
регину брижі цього відрізка кишки, особливо якщо 

Таблиця 3
Обсяг хірургічного втручання при тотальній колектомії (n=53)
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він є потовщеним, що дуже часто трапляється при 
тотальному агангліозі. У результаті виникає затрим-
ка калових мас у кишені сформованого резервуара. 
Це ускладнення – характерне, що змушує опорож-
нювати резервуар за допомогою інтраректального 
катетера.

Колектомію з подвоєним ілеотрансплантатом і «J»-
анастомозом ми виконали одній дитині з тотальним 
і одній із субтотальним агангліозом. Функція кишеч-
ника в прооперованих таким чином пацієнтів з віком 
стала за довільною. На іри го грамі – сформована пря-
ма кишка достатніх резервуарних розмірів з вираз-
ною колонізацією резервуара та вищележачих відді-
лів зведеної кишки.

Важливим недоліком J-подібного резервуару є те, 
що нижній його край знаходиться близько до зад-
нього проходу. Це, в свою чергу, призводить до труд-
нощів при зведенні резервуара в бік ануса без натягу. 
Крім того, накладення анастомозу «бік клубової 
кишки-в-анус» є технічно складнішим, ніж анасто-
моз «кінець-у-кінець».

Надалі ми керувалися принципом, що при то-
тальній колектомії необхідний пошук технічно про-
стішого функціонально вигідного резервуарного 
варіанта реконструктивно-пластичних операцій, 
який включає в себе забезпечення клапанного меха-
нізму та формування більш повноцінного резерву-
ара у дистальних відділах кишечника.

У сімох пацієнтів із тотальним агангліозом функ-
ціонально вигідний резервуар у дистальних відділах 
товстої кишки виконали шляхом формування по-
двоєного ілео-колотрансплантату «бік-у-бік». Такий 
спосіб формування «неоректуму» полягав в тому, 
що в бік стінки кукси зведеної тонкої кишки підши-
вали заплату ободової кишки. У трьох випадках для 
цього використовували куксу висхідної кишки, 
а в чотирьох – куксу сигмовидної кишки.

У зв’язку з необхідністю формування технічно 
простішого функціонально вигідного резервуарно-
го варіанта реконструктивно-пластичних операцій, 
який включає в себе забезпечення клапанного меха-
нізму та конструювання більш повноцінного резер-
вуара в дистальних відділах кишечника, ми вперше 
в світі при тотальній колектомії розробили та запро-
вадили в практику новий спосіб формування «нео-
ректуму» у дистальних відділах кишечника з тонкої 
кишки. Такі операції ми виконали у 6-х пацієнтів 
при субтотальній і у 28-ми – при тотальній формі 
агангліозу.

У післяопераційному періоді жодних ускладнень 
не  було. Перші три місяці частота дефекації 
становила 10–15 разів, а через рік – 2–4 рази на добу. 

Усі діти вижили. Функція кишечника у віддаленому 
періоді задовільна в усіх пацієнтів, яким виконано 
функціонально вигідний резервуар в дистальних 
відділах товстої кишки шляхом формування 
подвоєного ілео-колотрансплантату та  ілео-
ілеотрансплантату «бік-у-бік». На  іригограмі 
сформована пряма кишка достатніх резервуарних 
розмірів з виразною колонізацією в резервуарі 
та вищележачих відділах зведеної кишки.

Висновки
1. Відновлення цілісності кишкового тракту з утво-

ренням функціонально вигідного резервуару у ви-
гляді ілеотрансплантата з боковим анастомозом – 
найкращий варіант для реконструктивної хірургії 
після тотальної колектомії у дітей з агангліозом.

2. Модернізований хірургічний підхід з форму-
ванням різних варіантів функціонально вигідного 
резервуару для ліквідації наслідків відсутності тов-
стої кишки у дітей сприяє полегшенню перебігу піс-
ляопераційного періоду, пришвидшенню реабіліта-
ції, покращенню соціальної адаптації та якості 
життя пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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