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Хирургия тотального аганглиоза толстой кишки в детской популяции представляет интерес: нет едино-
го мнения в способах устранения данного тяжелого состояния. Предложены наиболее часто используемые 
подходы в хирургии сверхпротяженной формы болезни Гиршпрунга: операция Дюамеля, эндоректальный 
илеоанальный анастомоз. Оба способа имеют преимущества и недостатки. Материал посвящен исполь-
зованию продольных илеоколорезервуаров в хирургии тотального аганглиоза толстой кишки, описан 
собственный усовершенствованный подход при формировании эндоректального анастомоза. При всех спо-
собах промежуточным этапом выполняется превентивное стомирование на различных участках кишечной 
трубки, чаще терминальном отделе тонкой кишки. Представлен катамнез детей, закончивших хирургиче-
ский этап и находящихся на этапе реабилитации — от 7 мес. до 8 лет.
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There is no consensus on total colorectal agangliosis in children and two modalities are most often to use: Duhamel 
procedure and endorectal ileoanal anastomosis. The paper presents the experience of ileocolonic pouch in these 
patients. An original modified technique is described. All patients underwent previous diversion, more often terminal 
ileostomy. The follow-up was 0.6–8 years, the late results were estimated.
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ВВЕДЕНИЕ

До конца нерешенной проблемой современного эта-
па развития хирургии болезни Гиршпрунга является 
тотальный аганглиоз толстой кишки или сверхпро-
тяженная форма заболевания — порок, характери-
зующийся отсутствием интрамуральных ганглиев 
сплетений стенки толстой кишки на всем ее протя-
жении с распространением патологии на терминаль-
ные отделы подвздошной кишки [1]. До настояще-
го времени предметом дискуссии остается вопрос 
хирургической коррекции врожденного тотального 
аганглиоза толстой кишки: не существует единого 
мнения о применении той или иной операции как 
универсальной для лечения данного тяжелого сос-
тояния [2,3].
Детализация хирургических этапов описана в ряде 
зарубежных работ [4]. Первый этап — формирова-
ние илеостомы. Методом выбора лечения тоталь-
ной формы аганглиоза является операция Дюамеля 
[5–7].
Достаточно широко обсуждается использование 
продольных тонко-толстокишечных анастомо-
зов по типу «side-to-side» по способам Кимура 
и Мартина [5,8].
Так, в представленной серии 35 случаев ТСА 
(Дюамеля — 20, Мартина-Дюамеля — 4, Соаве — 5, 
Кимура — 6) авторами указывается меньшее количе-
ство осложнений и лучшие исходы при выполнении 
методики Дюамеля [5,6,9].
Дискутабельным остается вопрос сроков окон-
чания хирургического этапа лечения: форми-
рования эндоректального анастомоза и рекон-
струкции кишечной трубки. Так, есть мнение, 
что приоритетными критериями являются воз-
раст (2,5–3 года) и возможность контролировать 
мочеиспускание [10].
В настоящем исследовании мы представляем соб-
ственный опыт хирургии тотальной формы болезни 
Гиршпрунга у детей с использованием продольных 
илео-колорезервуаров.

ЦЕЛЬ

Представить возможности использования продоль-
ного тонко-толстокишечного резервуара как альтер-
нативного способа хирургии тотального аганглиоза 
толстой кишки у детей.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ

Формирование продольных илеоколорезервуаров 
выполнено одной хирургической бригадой на базе 
Центра аномалий развития аноректальной области 
и колоректальной хирургии Ивано-Матренинской 
детской клинической больницы (Иркутск) у 6 детей 
с гистологически уточненной тотальной формой бо-
лезни Гиршпрунга. В представленной группе детей 
с врожденным ТСА преобладали девочки (66,7%). 
У всех детей в анамнезе отмечено позднее отхожде-
ние мекония. В 100% диагноз был уточнен внесли-
зистой лестничной (поэтажной) биопсией с гистоло-
гическим и обязательным иммуногистохимическим 
исследованием биоптатов на кальретинин. На мо-
мент вмешательства с использованием резервуарной 
технологии возраст пациентов составил от 2 мес. 
до 9 лет (медиана 14 мес.). До момента установле-
ния диагноза ТСА пациенты имели в анамнезе от 2 
до 5 операций. Всем детям изначально выполнялось 
превентивное стомирование на различные отделы 
кишечной трубки по поводу дебюта заболевания 
в виде симптомов низкой кишечной непроходимости, 
некротизирующего энтероколита новорожденных. 
Летальный исход в 1 случае на промежуточном этапе 
лечения на фоне формирования синдрома короткой 
кишки.

Описание способа
Основной этап реконструктивного вмешательства 
заключался в резекции толстой кишки, формиро-
вании тонко-толстокишечного (илео-коло) резер-
вуара на уровне восходящей ободочной кишки (1), 
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нисходящей ободочной кишки (4) и поперечно-
ободочной кишки (1). Дистальный сегмент толстой 
кишки подвергался максимально низкой резекции 
с оставлением культи длиной до 7–10 см над тазовой 
брюшиной. Илеоколорезервуар выводился стомой, 
содержащей стенку тонкой и толстой кишок, единым 
отверстием на переднюю брюшную стенку в левой 
или правой боковых областях (Рис. 1).
Через 6–10 месяцев после проведения инстру-
ментального исследования илеоколорезервуара 
(контрастное рентгенологическое; эндоскопия) вы-
полнялась резекция прямой кишки без сохранения 
мышечного футляра и трансанальное низведение 
резервуара, формирование эндоректального илео-
колоанального анастомоза (Рис. 2,3).
Оценка состояния сформированного илео-колоа-
нального анастомоза и калибровочное бужирование 
выполнялись на 10–12 сутки после операции. Срок 
реабилитационного периода составил от 5 до 11 ме-
сяцев с медианой в 7. Критериями готовности включе-
ния резервуара в пищеварение являлись возрастной 
размер бужа, освоение навыка дефекации клизмами, 
деконтаминация резервуара).
Катамнез. Срок катамнеза — от 7 мес. до 7 лет. В на-
стоящее время у всех детей (5) хирургический этап 
лечения ТСА окончен. Нами проведено анкетирова-
ние с использованием адаптированного опросника 
PedSQ 4.0. Анализ показал референтные значения 
индекса массы тела в 80%. В настоящее время ритм 
дефекации от 3 до 5 в сутки, тип 5 по Бристольской 
шкале оценивания кала. Позыв на дефекацию устой-
чивый. Эпизоды неудержания кала меньше 1 раза 
в неделю у 3 (60%) детей; в 20% случаев проявлений 
анальной инконтиненции нет. В двух случаях имеет 
место прием антидиарейных препаратов эпизоди-
чески. В одном наблюдении сложного длительного 
хирургического анамнеза вследствие неоднократных 
вмешательств на тонкой и толстой кишке сформиро-
вался синдром короткой кишки, по поводу чего за-
планировано проведение энтеропластики. У одной 
пациентки при контрольном осмотре диагностиро-
вано формирование перианальных полипов, генез 
которых не ясен (Рис. 6).
Дети восстановили социальный статус в виде очного 
обучения в школе и посещения детского сада (80%), 
учреждений дополнительного образования, расши-
рили диапазон общения со сверстниками.

ОБСУЖДЕНИЕ

На сегодняшний день стратегия лечения пациен-
тов с тотальным аганглиозом толстой кишки — яр-
кий пример строго персонифицированного подхода 

в детской хирургии. Зачастую поздняя диагностика 
является определяющим фактором в хирургии то-
тального аганглиоза толстой кишки. Сложный хирур-
гический анамнез был у пациентки с уточненным 
диагнозом ТСА лишь в возрасте 7 лет.

Рисунок 1. Вид илеоколостомы на передней брюшной 
стенке
Figure 1. Type of ileocolostomy on the anterior abdominal wall

Рисунок 2. Вид кондуита (резервуар) после мобилизации 
и деваскуляризации бассейна a. colica sinistra
Figure 2. Type of conduit (reservoir) after mobilization and 
devascularization of the a. colica sinistra basin

Рисунок 3. Вид эндоректального илеоколоанастомоза
Figure 3.Type of endorectal ileocoloanastomosis
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Критериями, определяющими выбор способа и этаж-
ность, являются исходный соматический статус па-
циента, возраст, хирургический анамнез, результаты 
инструментального обследования. В подавляющем 
большинстве случаев имеет место превентивное сто-
мирование пациента. Очевидными преимуществами 
кишечной стомы является декомпрессия кишечной 
трубки, проведение необходимых рентгенологиче-
ских исследований, деконтаминация кишки, а также 
предупреждение ряда осложнений.
Суть использования тонко-толстокишечного ре-
зервуара при тотальном аганглиозе заключается 

в сохранении моторной функции за счет перисталь-
тических движений стенки тонкой кишки, тем самым 
обеспечивает физиологическую функцию кишечни-
ка; с другой стороны, присутствие в резервуаре стен-
ки толстой кишки обеспечивает всасывание жидко-
сти и микроэлементов.
Кровоснабжение низведенного резервуара осущест-
вляется сосудами брыжейки тонкой кишки, поэтому, 
по нашему мнению, формирование кондуита возмож-
но на любом отделе ободочной кишки: происходящее 
интрамуральное объединение сосудистых бассейнов 
стенок позволяет в любой ситуации выполнить низве-
дение последнего без нарушения кровообращения. 
В представленной серии мы не использовали прин-
цип формирования толстокишечных заплат и илеоа-
нальное эндоректальное анастомозирование, отдав 
предпочтение низведению резервуара с формиро-
ванием илеоколоанального соустья. На наш взгляд, 
данный подход несет определенное смысловое зна-
чение, которое требует дальнейшего изучения.
Немаловажное значение в детской популяции имеют 
вопросы функциональной подготовленности резер-
вуара перед включением в процесс пищеварения: 
обучение акту дефекации, определение понимания 
консистенции кала, анальное удержание, а также его 
декантаминация. По нашему мнению, процесс полной 
адаптации резервуара к смешанной функции занима-
ет от 4 до 6 месяцев.

Рисунок 4. Контрольное контрастное исследование через 
7 мес. после комбинированного брюшно-промежностного 
низведения илеоколорезервуара (водорастворимый кон-
траст введен через илеостому). Стрелками указаны стен-
ка тонкой кишки (1) и толстой кишки (2)
Figure 4. Control contrast study 7 months after combined ab-
dominal-perineal reduction of ileocoloreservoir (water-soluble 
contrast was introduced through ileostomy). The arrows indi-
cate the wall of the small intestine (1) and colon (2)

Рисунок 5. Эндоскопическя картина просвета илеоколоре-
зервуара. Видны стенки тонкой и толстой кишок, линия 
тонко-толстокишечного анастомоза
Figure 5. An endoscopic picture of the lumen or near the res-
ervoir. The walls of the small and large intestines are visible, 
the line of the small-colonic anastomosis

Рисунок 6. Перианальные полипы у ребенка 5 лет через 
2 года после окончания хирургического лечения
Figure 6. Perianal polyps in a 5-year-old child 2 years after 
the end of surgical treatment
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Мы полагаем, что основной целью тонко-толстоки-
шечных резервуаров является улучшение характе-
ристики кала, урежение частоты стула, отсутствие 
инконтиненции и ночных дефекаций, что, в конечном 
итоге, улучшает соматический и социальный статус 
пациентов.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Тотальный аганглиоз толстой кишки представляет 
сложную хирургическую ситуацию с позиции способа 
коррекции. Зачастую поздняя диагностика заболева-
ния приводит к принятию неверных тактических ре-
шений, влияющих на последующие этапы коррекции. 
Несмотря на очевидные успехи, до настоящего време-
ни остаётся нерешённым вопрос объёма реконструк-
тивных вмешательств при тотальной форме аган-
глиоза: использования различных «резервуарных» 
технологий или толстокишечных «заплат», операции 
Дюамеля или формирования илеоанального эндо-
ректального соустья. Выбор хирургической опции 
зависит от накопленного опыта отдельно взятого ста-
ционара. Однако, в конечном итоге, безусловно опре-
деляющей целью является обеспечение дальнейшего 
развития ребенка, его социализация. Использование 
продольных илеоколорезервуаров в хирургии врож-
денного тотального аганглиоза толстой кишки (бо-
лезни Гиршпрунга) в детской популяции считаем 
перспективным, поскольку способ позволяет опти-
мизировать социальный статус и развитие ребенка, 
улучшить качество жизни пациентов.
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