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Цель исследования. Улучшить результаты диагностики и хирургического лечения болезни Гиршпрунга в 
периоде новорожденности.

Материалы и методы исследования. Представлен анализ диагностики и результатов хирургического 
лечения 15 детей с болезнью Гиршпрунга в периоде новорожденности, в отделении неонатологии и хирургии 
новорожденных Научного центра педиатрии и детской хирургии с 2017г по 2020 годы.

Результаты исследования и их обсуждение. У всех детей выявлена ректосигмоидная форма. У 10(66,6%) 
новорожденных была проведена радикальная операция – трансанальная эндоректальная проктопластика по 
Swenson like. Иммуногистохимическое исследование с применением кальретинина подтвердила болезнь Гирш-
прунга у всех оперированных детей.

Выводы. Наши результаты хирургического лечения в периоде новорожденности свидетельствуют о том, 
что ранняя диагностика и ранняя хирургическая коррекция способствует быстрому восстановлению моторики 
желудочно-кишечного тракта, а методом выбора является трансанальная эндоректальная проктопластика 
по Swenson like, которая зарекомендовала себя, как эффективный и щадящий метод хирургической коррекции 
при данной патологии. Также, применение иммуногистохимического исследования с кальретинином является 
высокочувствительным диагностическим методом.
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Aim. Improve the results of diagnosis and surgical treatment of Hirschsprung’s disease in the neonatal period.
Materials and methods. The article presents an analysis of the diagnosis and results of surgical treatment of 15 

children with Hirschsprung’s disease in the neonatal period, in the Department of Neonatology and Neonatal Surgery 
of the Scientific Center of Pediatrics and Pediatric Surgery from 2017 to 2020.

Results. All children were found to have a rectosigmoid form of the disease. 10 (66.6%) newborns underwent 
radical surgery-transanal endorectal proctoplasty according to Svenson-like. Immunohistochemical examination with 
the use of calretinin confirmed Hirschsprung’s disease in all operated children.

Conclusions. Our results of surgical treatment in the neonatal period indicate that early diagnosis and early 
surgical correction contribute to the rapid restoration of gastrointestinal motility, and the method of choice is Svenson-
like transanal endorectal proctoplasty, which has proven to be an effective and gentle method of surgical correction for 
this pathology. Also, the use of immunohistochemical studies with calretinin is a highly sensitive diagnostic method.
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Актуальность. Частота болезни Гиршпрунга 
варьирует от 1 к 4400 до 1 к 7000 живорожденных. 
Соотношение пациентов мальчиков и девочек с 

классической болезнью Гиршпрунга как правило 
составляет 4:1 в пользу мальчиков. Имеются дан-
ные о семейных случаях болезни Гиршпрунга, она 



24

Нигаҳдории тандурустии Тоҷикистон, №2 (349), 2021

может достигать до 20% от всех случаев болезни 
Гиршпрунга [6, 11].

Многочисленные научные исследования не-
уклонно приближают нас к пониманию генетиче-
ских основ и патофизиологии заболевания, объ-
яснению особенностей течения, причин развития 
осложнении. Развитие болезни Гиршрпунга свя-
зано с нарушением миграции клеток, происходя-
щих из кишечного нервного гребня, в кишечник 
во время эмбрионального развития. По данным 
зарубежной литературы наиболее важная роль в 
контролировании правильного роста и дифферин-
цировки клеток принадлежит RET- протоонкогену 
(трансмембранный рецептор с тирозин-киназной 
активностью), особенно в момент развития «энте-
ральной нервной системы». Пассивные изменения 
структуры этого гена происходят наиболее часто: 
его мутация обнаружена в 50% семейных случаев 
болезни Гиршпрунга и в 15-20% спорадически 
[1, 9, 21].

В последние десятилетия произошли серьез-
ные изменения в технике хирургического лечения. 
Вместе с тем клиническая диагностика врожден-
ного аганглиоза толстой кишки до сих пор явля-
ется сложной, а потому чрезвычайно актуальной 
проблемой.

Цель исследования. Улучшить результаты 
диагностики и хирургического лечения болезни 
Гиршпрунга в периоде новорожденности.

Материалы и методы исследования. В пе-
риод с 2017г по 2020г с диагнозом болезнь Гирш-
прунга в Научном центре педиатрии и детской 
хирургии в отделении неонатологии проходило 
лечение 15 новорожденных.

У всех детей выявлена ректосигмоидная фор-
ма. По срокам гестации все дети доношенные. 
Родоразрешение естественным путем проводились 
у 9 (60%) женщин, 6 (40%) женщин родили путем 
кесарево сечения. Течение беременности сопро-
вождалась: анемией - у 9 (60%) женщин, ОРВИ 
в ранние сроки – 7 (46%) случаев, преэклампсии 
разной степени – 3 (20%) случая, урогенитальная 
инфекция – 2 (13,3%) случая, кровотечение в ран-
ние сроки – 1 (6,6%) случай. Сочетанных пороков 
у этих групп детей не наблюдалось.

Задержка прохождения фекалий в течении 48 
часов жизни наблюдалось у всех новорожденных. 
Вздутие живота с рождения были отмечены у 11 
(73%) новорожденных, а у 4 (26%) новорожденных 
с двух недельного возраста.

Вялое кормление и рвота обнаружено у 7 
(46%) новорожденных. При ректальном обследо-

вании у 8 (53,3%) детей обнаружен тугой анус. 
При осмотре живота у 5 (33,3%) новорожденных 
выявлена усиленная перистальтика кишечника, 
контурирующая через брюшную стенку. Всем 
детям был проведён комплекс диагностических 
исследований: обзорная рентгенография брюш-
ной полости, ирригография с контрастированием, 
ректальная биопсия и биопсия слизистой прямой 
кишки для гистологического и иммуногистохими-
ческих исследовании, нейросонография, ультра-
звуковая диагностика органов брюшной полости 
и почек, эхокардиография.

По данным обзорной рентгенографии брюш-
ной полости раздутые петли толстой кишки га-
зом на всем протяжении. Диафрагма приподнята 
(Рисунок 2).

Рисунок 2. Обзорная рентгенография брюшной 
полости. Прямая проекция.

Рисунок 1. Болезнь Гиршпрунга. Внешний вид 
больного
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В исследуемой группе всем (15) новорож-
денным проведена ирригография. У всех детей 
выявлена картина болезни Гиршпрунга. На ир-
ригографии видна нерасширенная прямая кишка, 

переходная конусообразная зона с супрастеноти-
ческим расширением. Чаще всего точка перехода 
располагается в ректосигмоидном участке (Рису-
нок 3, 4).
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Рисунок 3. Ирригография. Болезнь Гиршпрунга. Ректосигмоидная форма.  
Прямая и боковая проекции. (Новорожденный, возраст 4 дня)

1. Аганглиоз 2. Супрастенотическое расширение толстой кишки.

Рисунок 4. Ирригография. Болезнь Гиршпрунга. Ректосигмоидная форма.
Прямая и боковая проекции. (Новорожденный, возраст 22 дня)

1. Аганглиоз. 2. Супрастенотическое расширение толстой кишки.

Во многих зарубежных ведущих клиниках 
проводятся радикальные операции низведения 
кишки с хорошими результатами в периоде но-

ворожденности. У новорожденных удается быстро 
справится с вторичным расширением с помощью 
клизмы, на операции диаметр низводимой кишки 
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нормальный, что позволяет наложить оптимальный 
анастамоз и способствует хорошему заживлению 
без несостоятельности и инфицирования.

Результаты исследования и их обсуждение. 
В последние годы в нашем центре также прово-
дится радикальная операция – трансанальная эно-
ректальная проктопластика по Swenson like. Из 
15 новорожденных 10 (66,6%) проведена данная 
операция.

Таблица 1.

Сроки проведения оперативного  
лечения по возрасту

Возраст на момент  
операции

Абс. 
число %

20 дней 1 10
24 дня 5 50
26-28 дней 4  40
Общее количество 10 100

Примечание: % от общего количество больных.

Для операции пациент укладывается животом 
вниз с приподнятым тазом, поза «proun position». 
Ключевым действием вначале операции является 
размещение либо самоудерживающегося ретрак-
тора, либо ряда швов, которые подтягивают аналь-
ный край. На расстоянии 1,0 см от морганиевых 

крипт устанавливаются швы держалки. Далее про-
изводится полнослойное выделение прямой кишки. 
На переходной складке вскрывается брюшина, 
толстая кишка выводится в рану. Производится 
мобилизация сосудов толстой кишки. Сосуды тол-
стой кишки перевязываются и отсекаются. Таким 
образом толстая кишка низводится. При иссечении 
колоректальных сосудов и завязывании следует 
проявлять крайнюю осторожность, чтобы достичь 
гемостаза. Когда определяется нормальный участок 
толстой кишки и мобилизован без натяжения до 
места предполагаемого для анастамоза, произво-
дится колэктомия расширенного и утолщенного 
аганглионарного сегмента. Край толстой кишки 
фиксируется четырьмя рассасывающими швами, 
далее накладывается толстокишечно-анальный 
анастомоз. Устанавливается газоотводная трубка 
на 3-4 дня. Этот метод имеет ряд преимуществ. 
Эндоректальное вскрытие сохраняет аноректаль-
ные сфинктеры, также местное кровоснабжение 
и иннервацию. И он предлагает лучшие косме-
тические результаты в хирургической коррекции 
болезни Гиршпрунга [5, 12, 20].

Остальные 5 (33,3%) детей выписаны домой 
под наблюдением с учетом соматических проблем 
(маловесный к сроку гестациии, длительная ко-
ньюгационная желтуха).

Рисунок 5. Этапы оперативного лечения по Svenson like (интраоперационное фото)

БА 
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Хотя в настоящее время болезнь Гиршпрунга 
ставится на основании клинической картины, рент-
генографии, ирригографического исследования, 
окончательный диагноз ставится на основании 
гистологического заключения. Золотой гисто-
логический критерий для диагностики болезни 
Гиршпрунга - отсутствие ганглиозных клеток в 
мицеллярном или подслизистом нервном спле-
тении кишечника и наличие гипертрофических 
нервных стволов в подслизистой основе. Гисто-
патологическое исследование биопсийного мате-
риала с окрашиванием гематоксилином и эозином 
(H&E) является теоретически сложной задачей для 
патологоанатомов. С 2019 года применение ИГХ 
исследования с кальретинином, в нашем центре, 

сделало морфологическую диагностику более на-
дежной. Этот метод начал широко использоваться 
во всем мире с 2015 года. Кальретинин известен 
как витамин D-зависимый модулятор ионов каль-
ция, который впервые был рекомендован Barshack 
et al., как потенциальный маркер HD в 2004 году. 
Этот белок синтезируется в функционирующих 
интрамуральных ганглиях. Отсутствие экспрессии 
этого белка в пораженных сегментах кишки яви-
лось потверждением диагноза болезни Гиршпрунга 
Гистопатологическое и иммуногистохимическое 
иссследования с применением кальретинина по-
твердило болезнь Гиршпрунга у всех опериро-
ванных детей.

Послеоперационных осложнении не наблю-

БА 

Рисунок 6. Гистопатология болезни Гиршпрунга (окрас H&E)
А) Типичный комплекс ганглиозных клеток в проксимальном сегменте. 

Б) Аганглиозный срез лишен ганглиозных клеток

Рисунок 7. Иммуногистохимическое исследование с применением Calretinin
А) Позитивная реакция на ганглиозных клетках нервном стволике. Увеличение 200. 

Б) Отрицательная реакция на нервном стволике. Увеличение 200
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далось. Оперированные дети выписаны домой, 
с дальнейшими калибровочным бужированиями 
ануса по схеме.

Катамнез 6-12 месяцев изучены у 7 (70%) 
детей. Состояние детей удовлетворительное, фи-
зическое и психическое развитие соответствует 
возрасту. В послеоперационном периоде ни у кого 
не наблюдалась картина Гиршпрунг-ассоциирован-
ного энтероколита.

Выводы. Следует помнить, что при возник-
новении клиники кишечной непроходимости у 
новорожденных (вздутие живота, срыгивание с 
примесью желчи, контурирующие кишечные пет-
ли) необходимо проведение комплексного исследо-
вания в условиях хирургического стационара. При-
менение иммуногистохимического исследования с 
кальретинином является высокочувствительным 
диагностическим методом.

Наши результаты хирургического лечения 
детей в период новорожденности свидетельству-
ют о том, что ранняя диагностика и ранняя хи-
рургическая коррекция способствует быстрому 
восстановлению моторики желудочно-кишечного 
тракта, а методом выбора является трансанальная 
эндоректальная проктопластика по Swenson like, 
которая зарекомендовала себя, как эффективный 
и щадящий метод хирургической коррекции при 
данной патологии.
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ХУЛОСА
Н.Н. Ахпаров, Г.Т. Каукенбаева,  
М.М. Калабаева

ТАШХИСИ БАРВАҚТӢ ВА ТАБОБАТИ 
ҶАРРОҲИИ БЕМОРИИ ГИРШПРУНГ ДАР 
КӮДАКОНИ НАВЗОД

Мақсади омӯзиш. Барои беҳтар намудани 
натиҷаҳои ташхис ва табобати ҷарроҳии бемории 
Гиршпрунг дар давраи навзод.

Маводҳо ва усулҳои тадқиқот. Таҳлили таш-
хис ва натиҷаҳои табобати ҷарроҳии 15 кӯдакони 
гирифтори бемории Гиршпрунг дар давраи навзод, 
дар шӯъбаи неонатология ва ҷарроҳии навзодҳои, 
маркази илмии педиатрия ва ҷарроҳии кӯдакон аз 
соли 2017 то 2020 пешниҳод шудааст.

Натиҷаҳои таҳқиқот ва муҳокима. Ҳамаи 
кӯдакон шакли ректосигмоидӣ доштанд. Дар 10 
(66,6%) кӯдакони навзод як амалиёти радикалӣ 
- проктопластикаи эндоректалии Трансанали бо 
усули Swenson like гузаронида шуд. Омӯзиши 
иммуногистохимиявӣ бо истифодаи калретинин бе-
мории Гиршпрунгро дар ҳамаи кӯдакони амалиётӣ 
тасдиқ кард.

Хулоса. Натиҷаҳои табобати ҷарроҳии мо 
дар давраи кӯдакони навзод нишон медиҳанд, ки 
ташхиси барвақт ва ислоҳи ҷарроҳии барвақт ба 
барқароршавии ҳаракатноки меъдаву рӯда мусо-
идат мекунад ва усули интихоби проктопласти-
каи трансаналии эндоректалӣ мебошад, ки худро 
ҳамчун усули муассир ва мулоим нишон додааст. 
Инчунин, истифодаи иммуногистохимия бо калре-
тинин усули ташхиси хеле ҳассос мебошад.

Калимаҳои асосӣ: қабз, энтероколит, бемории 
Ҳиршспрунг, ҷарроҳии радикалӣ, калретинин.


