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Резюме

Болезнь Гиршпрунга является врожденным пороком развития толстой кишки, которая встречается в 95% случаев 
у детей до 1 года. Диагностика и хирургическое лечение в этом возрасте не представляет сложностей. Однако, болезнь 
Гиршпрунга может выявляться у детей старшего возраста и взрослых пациентов, при отсутствии в раннем возрасте дол-
женствующей настороженности и диагностики, а также мягком клиническом течении. В старшем возрасте клиническая 
картина и лечебно- диагностическая тактика существенно отличаются от таковой у детей младшего возраста. В статье 
представлен опыт лечения ребенка с Болезнью Гиршпрунга в подростковом периоде. Тактика ведения в до- и после-
операционном периоде, хирургическое лечение, а также послеоперационные осложнения и методы их разрешения.

Ключевые слова: Болезнь Гиршпрунга у детей младшего и старшего возраста, диагностика и хирургическое лечение, 
тактика ведения в до- и в послеоперационном периоде
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Summary

Hirschsprung’s disease is a congenital malformation of the colon, which occurs in 95% of cases in children under 1 year of 
age.Diagnosis and surgical treatment at this age are not diffi  cult. However, Hirschsprung’s disease can be detected in older 
children and adult patients, in the absence of proper alertness and diagnosis at an early age, as well as a mild clinical course. 
At older ages, the clinical picture and diagnostic and treatment tactics diff er signifi cantly from those in younger children. The 
article presents the experience of treating a child with Hirschsprung’s disease in adolescence. Management tactics in the 
pre- and postoperative period, surgical treatment, as well as postoperative complications and methods for their resolution

Keywords: Hirschsprung’s disease in young and older children, diagnosis and surgical treatment, management tactics in the 
pre- and postoperative period
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Введение

Болезнь Гиршпрунга (БГ) – врожденный порок 
развития толстой кишки, встречается в большин-
стве случаев (95%) у детей первого года жизни, 
однако, при отсутствии должной настороженно-
сти и мягком клиническом течении может вы-
являться у детей старшего возраста и взрослых 
пациентов [1, 2, 3]. Важно понимать, что в старшем 
возрасте и клинические проявления и особенности 
лечебно- диагностической тактики существенно 

отличаются от общеизвестных [3, 4, 5]. Поэтому, 
врачам педиатрам, гастроэнтерологам и детским 
хирургам следует не только иметь настороженность 
в отношении этого заболевания у подростков, но 
и использовать особенные подходы к диагностике 
и лечению [6, 7, 8].

В связи с редкостью данной патологии в под-
ростковом возрасте, приводим клиническое на-
блюдение.
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Клиническое наблюдение

Девочка Н., 13 лет впервые госпитализирована 
в отделение гастроэнтерологии с клинической кар-
тиной калового завала и жалобами на задержку 
стула в течение 2 недель и боли в животе. Из анам-
неза известно, что ребенок с 4 лет имеет склонность 
к запорам, максимальная длительность запоров 
достигала 5 дней. Периодически получала кон-
сервативное лечение слабительными средствами 
с непостоянным эффектом. Семейный анамнез не 
отягощен. После купирования калового завала де-
вочке выполнена ирригография (рис. 1) и биопсия 
прямой кишки с исследованием на кальретинин, по 
результатам которой выявлена ректальная форма 
болезни Гиршпрунга.

Оперативное лечение было отложено до купи-
рования картины калового завала, так как разме-
ры толстой кишки расценены как очень большие. 
Лечение на амбулаторном уровне, включая клизмы 
и слабительные было не эффективным. В связи 
с этим, спустя 6 мес после установления диагноза 
ребенок в экстренном порядке госпитализирован 

в наш стационар с картиной острой каловой ин-
токсикации, жалобами на отсутствие стула око-
ло 6 дней, в боли в животе, постоянную тошно-
ту. Отмечался выраженный интоксикационный 
синдром. При осмотре визуально и пальпаторно 
в брюшной полости определялся каловый камень 
больших размеров (рис. 2), при этом вздутие жи-
вота было выражено не ярко.

Ребенок осмотрен под наркозом, выполнена ди-
вульсия анального отверстия, ручное удаление 
калового камня, общим весом более 10 кг (рис. 3).

В ходе обследования по данным УЗИ всю брюш-
ную полость от малого таза до мечевидного отрост-
ка занимает гигантский каловый камень, петли ки-
шечника оттеснены вправо, мочевой пузырь – влево.

При обзорной рентгенографии брюшной поло-
сти выявлено большое количество содержимого 
в толстой кишке. В проекции малого таза и около-
пупочной области – резко расширенная кишка до 
13 см в поперечнике, содержимым кишки являются 
фрагменты бария, вводимого 6 мес назад (рис. 4).

Рисунок 1.
Ирригограмма 
пациентки Н., 
13 лет – выражен-
ное расширение 
левых отделов 
толстой кишки 
без явной зоны 
аганглионарного 
сужения

Figure 1.
Irrigogram of 
patient N., 13 years 
old – pronounced 
expansion of the 
left sections of 
the large intestine 
without an obvious 
zone of aganglionic 
stenosis

Рисунок 2.
Внешний вид жи-
вота пациентки Н., 
14 лет, показаны 
контуры располо-
жения калового 
камня по ходу 
всего живота

Figure 2.
External view of 
the abdomen of 
patient N., 14 years 
old, showing the 
contours of the 
location of the fecal 
stone along the 
entire abdomen

Рисунок 3.
Каловый камень 
весом до 10 кг, 
удаленный при 
ручном исследова-
нии прямой кишки

Figure 3.
A fecal stone 
weighing up to 10 
kg, removed during 
a manual examina-
tion of the rectum

Рисунок 4.
Обзорная 
рентгенограмма 
пациентки Н., 
14 лет – видны кон-
туры расширенной 
прямой и сигмо-
видной кишки 
с фрагментами 
длительного сто-
ящего в просвете 
сульфата бария

Figure 4.
General radiograph 
of patient N., 14 
years old – the con-
tours of the dilated 
rectum and sigmoid 
colon with frag-
ments of barium 
sulfate remaining in 
the lumen for a long 
time are visible
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По результатам клинического анализа крови от-
мечается лейкоцитоз – 17,01×10*9/л, нейтрофилез –
71,17%.

С целью оценки изменений в стенке кишки была 
проведена компьютерная томография органов 
брюшной полости с контрастированием – выявле-
на картина выраженного неравномерно утолщения 
стенок прямой и сигмовидной кишки (рис. 5).

При ирригографии определяется расширение 
прямой и  сигмовидной кишки, зона агангли-
онарного сужения достоверно не определяется. 
Нисходящий отдел и все вышележащие отделы 
толстой кишки с сохраненной гаустрацией, без 
выраженного расширения (рис. 6).

Общая длительность предоперационной под-
готовки составила 3 мес, включала масляные очи-
стительные и сифонные клизмы, деконтаминацию 
кишечника, назначение слабительных. С ребенком 
проведен курс психотерапевтического лечения.

Выполнена одномоментная видеоассистиро-
ванная операция Соавэ- Джорджсона. Интра-
операционно при проведении лапароскопии тех-
нические трудности были обусловлены большими 
размерами прямой кишки, которая занимала весь 
малый таз, однако, учитывая возраст девочки, ри-
гидность тканей в области таза, глубокий малый 
таз – от проведения лапаротомии решено воздер-
жаться. В качестве дополнительных приемов были 
использованы: фиксация сигмовидной кишки 
и матки через брюшную стенку для увеличения 
рабочего пространства (рис. 7 на цветной вклейке 
в журнал).

Со стороны промежности трудности были обу-
словлены также большим диаметром прямой киш-
ки – более 10 см, над анальным отверстием кишка 
имела выраженную складчатость, затрудняющую 

расправление слизистой оболочки прямой кишки 
при проведении демукозации. Дополнительные 
трудности были обусловлены высоким тонусом 
анального сфинктера, что затрудняло ретракцию 
тканей при помощи циркулярного ретрактора Lone 
Star Retractor (рис. 8).

В ходе операции с учетом результатов срочной 
биопсии удалено около 26 см толстой кишки (рис. 9).

По результатам прижизненного патологоанато-
мического исследования на уровне биопсии взятой 
на уровне прямой кишки отмечается хрониче-
ский поверхностный выраженный неактивный 
колит. Морфологическая картина соответствует 
патологической или физиологической аганглио-
нарной зоне.

По результатам биопсии взятой на уровне 
сигмовидной кишки отмечается морфологиче-
ская картина, соответствующая переходной зоне. 
В проксимальной границе резекции состояние 
ганглионарного аппарата соответствует норме.

С 3-х суток после операции появились жалобы 
на фебрильную лихорадку и болезненность в об-
ласти живота. При проведении контрольного УЗИ 
в малом тазу свободной жидкости и инфильтрации 
тканей не выявлено. В клиническом анализе крови 
отмечался лейкоцитоз – 15,56х109/л, нейтрофилез –
87,0%. Уровень СРБ достигал 228 мг/л. Несмотря на 
усиление антибактериальной терапии указанные 
клинические проявления сохранялись. На 5 сутки 
после операции по данным УЗИ брюшной полости 
определялся свободный газ в значительном коли-
честве без наличия свободной жидкости. Наличие 
свободного газа в брюшной полости подтверждено 
при обзорной рентгенографии (рисунок 10).

Установлены показания к релапароскопии, при 
которой в брюшной полости определялся прозрач-
ный выпот в малом тазу в небольшом количестве. 
В малом тазу подпаяны пряди сальника к раневой 
поверхности брыжейки прямой кишки, сальник 
отделен. В канале низведения небольшое количе-
ство мутноватой жидкости без примеси фибрина 
или каловых масс. При промывании низведенной 
кишки со стороны ануса подтекания в брюшную 
полость нет. Петли кишечника и париетальная 
брюшина гладкие, розовые, не изменены. Малый 
таз санирован антисептиком, установлен дренаж 
в канал низведения. При ректальном осмотре зона 
коло-ректального анастомоза признана состоя-
тельной. В просвете прямой кишки каловые массы 
без патологических примесей.

Рисунок 5.
КТ малого таза 
пациентки Н., 
14 лет – видно 
значительное 
утолщение стенки 
прямой кишки

Figure 5.
CT scan of the pelvis 
of patient N., 14 
years old – signifi -
cant thickening of 
the rectal wall is 
visible

Рисунок 6.
Ирригография 
пациентки Н., 
14 лет в прямой 
(а) и боковой (б) 
проекциях и после 
опорожнения 
(в) – прямая и сиг-
мовидная кишка 
расширены, лише-
ны гаустрации.

Figure 6.
Irrigography of pa-
tient N., 14 years old, 
in direct (a) and lat-
eral (b) projections 
and after emptying 
(c) – the rectum and 
sigmoid colon are 
dilated, devoid of 
haustration.

А Б В
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Таким образом, при повторной ревизии брюш-
ной полости и прямой кишки признаков несо-
стоятельности коло-ректального анастомоза не 
обнаружено, газ в брюшной полости расценен как 
оставшийся после лапароскопии.

В послеопераицонном периоде ребенок снят 
с кормления, произведена смена антибактериаль-
ной терапии. По дренажу из брюшной полости 
отделяемого, в том числе пузырьков газа, не было, 
в связи с чем дренаж удален через 3 суток. Маркеры 
воспаления в крови нормализовались. Однако, 
вопреки ожиданиям, состояние оставалось преж-
ним – девочка продолжала температурить, а на 15 
сутки после первичной операции по данным УЗИ 
вновь зафиксирован свободный газ в брюшной по-
лости. При повторном осмотре прямой кишки под 
наркозом выявлен полный дефект задней стенки 
коло-ректального анастомоза с формированием 
дренирующейся через анус полости за низведенной 
кишкой вдоль крестца. Ребенку наложена илеосто-
ма, проведен лаваж толстой кишки. В течение 10 
суток после операции процедуры промывания 
прямой кишки с введением антисептиков и зажив-
ляющих мазей продолжались ежедневно, проведен 
курс ГБО. Девочка была выписана из стационара 
на 11 сутки после наложения стомы. При осмотре 
через 1 мес после выписки отмечается полное за-
крытие полости в ретроректальном пространстве, 
эпителизация раневого дефекта слизистой вы-
стилкой. Через 2 месяца дефект мышечного слоя 
в области анастомоза полностью восстановился. 
В период через 5–6 мес после первичной операции 
запланировано закрытие илеостомы.

Выводы

1. БГ может встречаться в любом возрасте, поэтому 
все пациенты с резистентными к консервативно-
му лечению запорами, должны быть обследова-
ны для исключения этого заболевания.

2. Единственным достоверным методом диагности-
ки БГ в подросковом возрасте является ректаль-
ная биопсия с иммуногистохимическим исследо-
ванием, так как ирригография в старшем возрасте 
не всегда имеет характерные для БГ признаки.

3. Основными рентгенологическими признаками 
БГ у подростков является выраженное расши-
рение прямой и сигмовидной кишок, вышеле-
жащие отделы толстой кишки при этом могут 

быть не изменены. Аганглионарная зона у таких 
пациентов при ирригографии, как правило, не 
визуализируется.

4. Оперативное лечение старших детей характери-
зуется большими техническими трудностями, 
что требует большого опыта в выполнении таких 
операций.

5. Риск развития несостоятельности коло-рек-
тальных анастомозов у подростков может быть 
связан как с анатомическими возрастными осо-
бенностями, так и с выраженным расширением 
толстой кишки и ее гипертрофией на фоне боль-
шой длительности заболевания.
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Рисунок 7.

Figure 7.

Лапароскопическая картина: 
а, б – фиксация сигмовидной кишки 
к брюшной стенке, заметно, что стен-
ка кишки белесого цвета, значительно 
гипертрофирована, в – прямая кишка 
значительно расширена, занимает все 
поле зрения, что затрудняет общую 
интраоперационную визуализацию.

Laparoscopic picture: a, b – fi xation of 
the sigmoid colon to the abdominal wall, 
it is noticeable that the intestinal wall 
is whitish, signifi cantly hypertrophied, 
c – the rectum is signifi cantly expanded, 
occupies the entire fi eld of view, which 
complicates general intraoperative 
visualization.
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Рисунок 8.

Figure 8.

Демукозация прямой кишки: 
а – выраженная складчатость прямой 
кишки на начало мобилизации,
б – по окончании формирования 
коло-ректального анастомоза – общий 
диаметр которого составил более 10 см.

Demucosifi cation of the rectum: 
a – pronounced folding of the rectum at 
the beginning of mobilization, 
b – at the end of the formation of the 
colorectal anastomosis – the total diam-
eter of which was more than 10 cm. А Б

Рисунок 9.

Figure 9.

Вид низведенной толстой кишки – 
патологически расширенная толстая 
кишка

View of the retracted colon – pathologi-
cally dilated colon


