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Протяженные формы болезни Гиршпрунга, с вовле-
чением всей толстой, подвздошной, а подчас и тощей 
кишок — довольно редкое состояние и составляет не 
более 8–12% всех случаев врожденного аганглиоза 
[1,2]. Однако сохраняющийся до настоящего времени 
высокий уровень летальности у такого рода пациентов, 
как вследствие самого заболевания, так и в связи с тя-
желыми осложнениями, развивающимися в процессе 
лечения, обуславливает пристальное внимание педи-
атров к этой проблеме. Развитие в последние декады 
хирургической техники, методик интенсивной терапии 
и тотального парентерального питания позволило пре-
одолеть 65–95% уровень фатальных исходов середины 
прошлого века. Тем не менее, он все еще составляет по-
рядка 15%, согласно данным японских и американских 
авторов [1,3]. Кроме того, если своевременная хирур-
гическая коррекция наиболее распространенных рек-
тальных и ректосигмоидных форм болезни Гиршпрунга 
обеспечивает хорошие функциональные результаты 
и практически полную реабилитацию большинства па-
циентов [4], то в отношении тотального толстокишечно-
го и толсто-тонкокишечного аганглиоза картина далеко 
не столь радужная. Поэтому представленный в настоя-
щей работе опыт лечения аномалий развития анорек-
тальной области коллег из Иркутского Центра представ-
ляет значительный интерес.
Авторы отдают предпочтение использованию операции 
Кимура для лечения тотального толстокишечного аган-
глиоза. Суть операции заключается в формировании 
протяженного тонко-толстокишечного кондуита на пер-
вом этапе и выведения его в качестве стомы. После 
компенсации состояния ребенка выполняется второй 
этап — резекция левых отделов ободочной и прямой 
кишок, пересечение мезоколон с питающими сосудами 
со стороны толстокишечной части кондуита и низведе-
ние его с формированием илеоколоанального анасто-
моза по Свенсону [5]. Однако Степанова Н.М. с соавт. 
вносят ряд существенных, на наш взгляд, изменений 
в оригинальную методику. Так, изначально операция 
Кимура предполагает формирование тонко-толстоки-
шечного кондуита из восходящей и поперечной ободоч-
ной кишок из-за их большей способности к абсорбции 

воды и электролитов [5]. Преимущество использования 
правых отделов ободочной кишки по сравнению с левы-
ми было продемонстрировано и в экспериментальных 
исследованиях на лабораторных животных [6]. Наши 
коллеги в большинстве случаев формировали продоль-
ный анастомоз на уровне нисходящей кишки. Да, дей-
ствительно, ряд зарубежных авторов также предлагают 
использовать для кондуита левые отделы. Однако они 
обосновывают это возможностью сохранить питающие 
толстокишечный сегмент сосуды в дальнейшем, на этапе 
низведения [3]. Авторы же настоящей работы во всех 
случаях выполняли деваскуляризацию ободочной части 
резервуара. Второй модификацией, также требующей 
с нашей точки зрения, обоснования, является удаление 
незадействованных в формировании кондуита левых 
отделов ободочной кишки и верхнеампулярного отдела 
прямой уже на первом этапе хирургического лечения. 
Кимура с соавт. предлагали делать это на этапе низве-
дения, чтобы иметь возможность разобщить анастомоз 
с правыми отделами и сформировать кондуит повторно 
уже с сигмовидной кишкой по типу операции Мартина 
в случае, если кровоснабжение деваскуляризован-
ного толстокишечного сегмента все-таки окажется 
недостаточным.
Также следует отметить, что обоснование целесо-
образности выполнения процедуры в оригинале было 
несколько иным, чем у коллег из Иркутского Центра. 
Кимура с соавт. предлагали ее, прежде всего, как 
способ компенсации тяжелых водно-электролитных 
расстройств, развивающихся у детей с высокой тон-
кокишечной стомой, которую приходилось формиро-
вать на первом этапе лечения в случаях протяженного 
аганглиоза подвздошной кишки. Выведение в качестве 
стомы кондуита резко снижало потери и позволяло 
эффективно подготовить пациента к окончательному 
этапу хирургического лечения. Таким образом, данная 
операция дает преимущество в лечении тех пациентов, 
у которых аганглиоз выявляется не только во всей тол-
стой кишке, но и на значительном протяжении тонкой. 
К сожалению Степанова Н.М. с соавт. не уточняют сос-
тояние интрамурального нервного аппарата тонкой 
кишки.
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В мировой литературе обсуждается несколько спо-
собов хирургического лечения тотального толсто-
кишечного аганглиоза. Это операция Мартина и ее 
различные модификации [7,8], операция Дюамеля 
с илеоректальным анастомозом или «длинным» иле-
оректосигмоидным анастомозом (операция Дюамеля-
Мартина) [1–3,9], операция Кимура, формирование 
прямого илеоанального анастомоза по Сенсону или 
Соаве [1,3,8,10], наконец формирование резервуар-
ного илеоанального анастомоза [11]. Причем для 
кондуита по Кимура описано низведение его как 
по Свенсону, так и по Соаве и по Дюамелю. Операция 
Мартина подразумевает создание протяженного ана-
стомоза «бок-в-бок» между подвздошной кишкой 
с сохраненным нервным аппаратом и аганглионарны-
ми отделами прямой и левыми отделами ободочной 
кишки. Согласно оригинальной методике, тонкая киш-
ка низводится ретроректально и кондуит формируется 
сразу от анального канала по типу операции Дюамеля 
и проксимальнее до левого изгиба. В модифициро-
ванном виде операция Мартина предполагает анасто-
мозирование подвздошной кишки с левыми отделами 
ободочной кишки и прямой кишкой проксимальнее 
перитонеальной складки, оставляя, таким образом, 
дистальный отдел прямой нетронутым. Будучи весьма 
популярной в конце 20-го века, со временем большин-
ством авторов она была отвергнута. В основном это 
связано с неудовлетворительными функциональными 
результатами и необходимостью повторных вмеша-
тельств [1–3,8,9]. Наибольший опыт и, в целом, наи-
лучшие результаты описаны для илеоректального ана-
стомоза по Дюамелю. В систематическом обзоре 2021 
года, посвященном протяженным формам болезни 

Гиршпрунга, операция Дюамеля также отмечается как 
самая популярная. Однако подчеркивается, что суще-
ствующих данных недостаточно, чтобы рекомендовать 
определенный тип хирургического вмешательства 
[12]. Что же касается операции Кимура, то в крупных 
сериях случаев частота ее использования составляет 
порядка 15% [1,3]. И все авторы, имеющие опыт при-
менения этого вмешательства, полагают его подходя-
щим для пациентов с очень протяженными толсто-тон-
кокишечными формами аганглиоза [1–3,5].
Таким образом, обобщая известный нам международ-
ный опыт, можно сказать, что в тех случаях, когда по-
ражение ограничивается только толстой кишкой или 
распространяется на короткий сегмент подвздошной, 
представляется оптимальным формирование илеорек-
тоанастомоза по Дюамелю со степлерным пересечением 
«шпоры» или резервуарного илеоанального анастомоза 
или даже прямого илеоанального анастомоза. А предла-
гаемая операция Кимура технически значительно более 
сложная в связи с высоким риском нарушения адекват-
ного кровоснабжения кондуита.
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