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Äèàãíîñòèêà áîëåçíè Ãèðøïðóíãà ó äåòåé â ìèðî-
âîé ïðàêòèêå çà ïîñëåäíèå ãîäû ïðèáëèçèëàñü ê 100% 
ñëó÷àåâ. Â ýòîì ðÿäó, êàê ìîæåò ïîêàçàòüñÿ íà ïåðâûé 
âçãëÿä ñòðàííûì, äèàãíîñòèêà òîòàëüíûõ àãàíãëèîçîâ 
òîëñòîé êèøêè è êèøå÷íèêà (ÒÀÒÊ è Ê) ïðåäñòàâëÿåò 
îñîáûå ñëîæíîñòè. Âìåñòå ñ òåì îòå÷åñòâåííûå 
äåòñêèå õèðóðãè óäåëÿþò íåäîñòàòî÷íî âíèìàíèÿ 
ïðîáëåìàì êàê äèàãíîñòèêè, òàê è ëå÷åíèÿ òîòàëüíûõ 
àãàíãëèîçîâ, ÷òî îáóñëîâëèâàåò íåîáõîäèìîñòü èõ äå-
òàëüíîãî ðàññìîòðåíèÿ. ÒÀÒÊ è Ê ñîâåðøåííî îñîáàÿ 
ôîðìà çàáîëåâàíèÿ, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðíû ïîçäíÿÿ 
äèàãíîñòèêà è íåðåøåííûå ïðîáëåìû â ëå÷åíèè [1]. 
Äàæå ñ ó÷åòîì òîãî, ÷òî êëèíèêà êèøå÷íîé íåïðîõî-
äèìîñòè ïðè òîòàëüíûõ àãàíãëèîçàõ ðàçâèâàåòñÿ, êàê 
ïðàâèëî, íàèáîëåå ÿðêî è îñòðî, ïðàâèëüíûé äèàãíîç 
â 1-ûé ìåñÿö æèçíè óñòàíàâëèâàåòñÿ òîëüêî â 67,4%. 
A.Philippart óêàçûâàåò, ÷òî ó òðåòè íîâîðîæäåííûõ 
àãàíãëèîç íå äèàãíîñòèðîâàëñÿ äî 3-6 ìåñÿ÷íîãî 
âîçðàñòà [2].

Íåñâîåâðåìåííàÿ äèàãíîñòèêà â ñâîþ î÷åðåäü 
ñíèæàåò è áåç òîãî íåáîëüøèå øàíñû íà áëàãîïðè-
ÿòíûé èñõîä çàáîëåâàíèÿ. Ïî äàííûì C.Fekete è ñî-
àâò. è P.Kalicinski è ñîàâò., 33% ìëàäåíöåâ óìåðëè, íå 
ïîëó÷èâ àäåêâàòíîãî õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ ââèäó 
çàïîçäàëîé äèàãíîñòèêè. Ïðè ýòîì C. Fekete è ñî-
àâò. óêàçûâàþò, ÷òî â 55,5 % ñëó÷àåâ îêîí÷àòåëüíûé 
äèàãíîç óñòàíàâëèâàëñÿ â ïåðâûå 40 äíåé ïîñëå 
ðîæäåíèÿ, ó 26% äåòåé – â òå÷åíèå 1 ãîäà è â 2 (7,4%) 
ñëó÷àÿõ – â âîçðàñòå 6 è 13 ëåò ïîñëå íåîäíîêðàòíûõ 
õèðóðãè÷åñêèõ âìåøàòåëüñòâ. Ó 11,1 % äåòåé äèàãíîç 
àãàíãëèîçà óñòàíîâëåí òîëüêî ïîñëå ñìåðòè ïðè ïà-
òîëîãîàíàòîìè÷åñêîì âñêðûòèè [3].

Àíàëèç ëèòåðàòóðû ïîêàçûâàåò, ÷òî ëåòàëüíîñòü 
ïðè òîòàëüíûõ àãàíãëèîçàõ òîëñòîé êèøêè ñ âîâëå-
÷åíèåì òîíêîé êèøêè èëè áåç íåãî ïåðâîíà÷àëüíî 
äîñòèãëà 65-85%, à òîòàëüíûé àãàíãëèîç êèøå÷íèêà 
âñåãäà çàêàí÷èâàåòñÿ ñìåðòüþ ðåáåíêà [4]. 

È õîòÿ ñ 80-õ ãîäîâ îòìå÷àåòñÿ òåíäåíöèÿ ê ïî-
âûøåíèþ âûæèâàåìîñòè, ëåòàëüíîñòü è êîëè÷åñòâî 
îñëîæíåíèé ÒÀÒÊ è Ê ïðîäîëæàþò îñòàâàòüñÿ âûñîêè-
ìè, ñîõðàíÿÿ ñòåïåíü àêòóàëüíîñòè èçó÷åíèÿ äàííîãî 
çàáîëåâàíèÿ [5].

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ. Ìàòå-
ðèàëîì èññëåäîâàíèÿ ïîñëóæèëè äàííûå íàáëþäå-

íèé çà 122 áîëüíûìè ñ áîëåçíüþ Ãèðøïðóíãà; èç íèõ 
7 äåòåé ñ òîòàëüíûì àãàíãëèîçîì òîëñòîé êèøêè, 3 
ðåáåíêà ñ âîâëå÷åíèåì òåðìèíàëüíîãî îòäåëà ïîä-
âçäîøíîé êèøêè. Âîçðàñò áîëüíûõ êîëåáàëñÿ îò 1 äî 
10 ìåñÿöåâ. 6 äåòåé îïåðèðîâàíû. Äèàãíîç óñòàíàâ-
ëèâàëñÿ íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ äàííûõ, óëüòðà-
çâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè, 
èððèãîãðàôèè, ôèáðîêîëîíîñêîïèè, ãèñòîëîãè÷åñêîãî 
è ýëåêòðîííî-ìèêðîñêîïè÷åñêîãî èññëåäîâàíèé 
ó÷àñòêîâ ðåçèöèðîâàííîé òîëñòîé êèøêè. Ðåíòãåíî-
ëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå îñóùåñòâëÿëîñü ïî îáùå-
ïðèíÿòîé ìåòîäèêå, ðåêîìåíäîâàííîé À.À.Àñêàðîâûì, 
À.À.Ôèíêåëü è Í.Ó.Øíèãåð. (1959ã.)

Êîëîíîñêîïèþ è èëåîñêîïèþ ïðîâîäèëè ïî 
ìåòîäèêå, ïðåäëîæåííîé Â.Ï.Ñòðåêîëîâñêèì è 
Ñ.Ë.Õàíêèíûì (1983) è ìîäèôèöèðîâàííîé äëÿ ïðè-
ìåíåíèÿ ó äåòåé Î.À.Ñóðèêîâîé (1984). Ïðè ýòîì 
èñïîëüçîâàëñÿ êîëîñêîï GIF – K ôèðìû «Olimpus» 
(ßïîíèÿ).

Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå îðãàíîâ áðþø-
íîé ïîëîñòè ïðîâîäèëè íà óëüòðàçâóêîâîì àïïàðàòå 
«SIEMENS SONOLINE Si-450» (Àâñòðèÿ) ñ êîíâåêñíûì 
äàò÷èêîì 5 ÌÃö. Êîìïüþòåðíî-òîìîãðàôè÷åñêîå èñ-
ñëåäîâàíèå äèñòàëüíîãî îòäåëà òîëñòîé êèøêè ïðî-
âåäåíî íà àïïàðàòå «Àñòåîí» (Òîøèáà). Ìèêðîáèîëî-
ãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå êàëà ïðîâåäåíî ïî ìåòîäèêå, 
îïèñàííîé Ð.Â.Ýïøòåéí-Ëèòâàê è Ô.Ë.Âèëüøàíñêîé 
(1977).

Íåéðîãèñòîõèìè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëè 
ïî ìåòîäó Â.Í. Øâàëåâà è Í.È. Æó÷êîâîé (1987). Ñïåö-
èôè÷åñêóþ ëþìèíåñöåíöèþ âûïîëíÿëè ìèêðîñêîïû 
ÌÁÈ – 15 è Ëþìàì È-3. Àêòèâíîñòü àöåòèëõîëèíýñòå-
ðàçû îïðåäåëÿëè ïî ìåòîäó Karnovsky – Roots (1988). 
Çàëèâêà ïðåïàðàòîâ ïðîâîäèëàñü ïî îáùåïðèíÿòîé 
ìåòîäèêå. Ñðåçû èññëåäîâàëèñü ïîä ýëåêòðîííûì 
ìèêðîñêîïîì – JEM 7A (ßïîíèÿ).

Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèå. Äëÿ âûÿâëåíèÿ 
íàèáîëåå õàðàêòåðíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé òî-
òàëüíîãî àãàíãëèîçà òîëñòîé êèøêè ìû àíàëèçèðîâà-
ëè äàííûå 7 áîëüíûõ. Óñòàíîâëåíî, ÷òî êëèíè÷åñêàÿ 
êàðòèíà â îñíîâíîì ïðîÿâëÿëàñü òîíêîêèøå÷íîé 
íåïðîõîäèìîñòüþ (âçäóòèå æèâîòà, ðàñøèðåíèå ðå-
áåðíîé äóãè, ðâîòà ñ ïðèìåñüþ æåë÷è). Ó 3-õ äåòåé 
êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà ïðîòåêàëà ïî òèïó ýíòåðîêîëèòà. 
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Ïàëüïàöèÿ æèâîòà âûçûâàëà ðåçêóþ áîëåçíåííîñòü, 
áåñïîêîéñòâî, ïëà÷ ðåáåíêà.

Ïðè îáçîðíîé ðåíòãåíîãðàôèè îðãàíîâ áðþøíîé 
ïîëîñòè â âåðòèêàëüíîì ïîëîæåíèè, âûÿâëåíî âçäóòèå 
ïåòåëü òîíêîé êèøêè, ó 3-õ äåòåé ñ ãîðèçîíòàëüíûì 
óðîâíåì. Âòîðûì ýòàïîì ïðîâîäèëè èððèãîãðàôèþ â 
2-õ ïðîåêöèÿõ. Òèïè÷íàÿ êàðòèíà áîëåçíè Ãèðøïðóíãà 
(çîíû ñòåíîçà è ñóïðàñòåíîòè÷åñêîãî ðàñøèðåíèÿ) 
âûÿâëåíà òîëüêî ó 1-ãî áîëüíîãî. Ó 2-õ äåòåé îáíà-
ðóæèëàñü êàðòèíà ìèêðîêîëîíà – ðåçêî ñóæåííîé 
è óìåíüøåííîé â ðàçìåðàõ ñ ðèãèäíûìè ñòåíêàìè, 
ó÷àñòêàìè ñïàçìà, ïëàâíî ðàñøèðÿâøåéñÿ ïî ìåðå 
ïðîäâèæåíèÿ ê ñëåïîé êèøêå (ðèñ. 1). Ó 4-õ äåòåé âèä 
òîëñòîé êèøêè îöåíèâàëè êàê íîðìàëüíûé, íî ðåçêî 
ðàñøèðåííûé â òåðìèíàëüíîì îòäåëå ïîäâçäîøíîé 
êèøêè. Ó 3-õ äåòåé ïðîâåäåíà îòñðî÷åííàÿ èððèãîãðà-
ôèÿ, ïîêàçàâøàÿ çàäåðæêó áàðèÿ äî 2-3–õ ñóòîê. 

Ðèñóíîê 1. Èððèãîãðàôèÿ. Òîòàëüíûé àãàíãëè-
îç òîëñòîé êèøêè.

Ýíäîñêîïè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ó âñåõ äåòåé 
ïîêàçàëî íàëè÷èå âîñïàëèòåëüíûõ èçìåíåíèé â âèäå 
ãèïåðåìèè, îòå÷íîñòè, àòðîôèè ñëèçèñòîé îáîëî÷êè 
ñ ïðèçíàêàìè èçúÿçâëåíèÿ è êðîâîòî÷èâîñòè ïðè 
ïðèêîñíîâåíèè.

Õèðóðãè÷åñêîìó ìåòîäó ëå÷åíèÿ ïîäâåðãíóòû 6 
áîëüíûõ. 1 ðåáåíîê óìåð äî ïðîâåäåíèÿ îïåðàöèè 
âñëåäñòâèå ïîçäíåãî ïîñòóïëåíèÿ ñ âûðàæåííûìè 
âîäíî-ýëåêòðîëèòíûìè ðàññòðîéñòâàìè, ïðè÷èíîé 
ëåòàëüíîãî èñõîäà ÿâèëèñü ýíòåðîêîëèò ñ ñåïòè÷å-
ñêèìè îñëîæíåíèÿìè. Âñåì 6 áîëüíûì ïåðâè÷íî íà-
ëîæåíà ýíòåðîñòîìà â íàøåé ìîäèôèêàöèè ñ èíòðàî-
ïåðàöèîííîé ïîñëîéíîé áèîïñèåé òîëñòîé êèøêè (ÀÑ 
N 14753) (ðèñ. 2). Ñóòü ìåòîäèêè ýíòåðîñòîìèè çà-
êëþ÷àåòñÿ â òîì, ÷òî â ïðîêñèìàëüíûé îòäåë òîëñòîé 
êèøêè, ïîäãîòîâëåííûé ê âûâåäåíèþ, íà ðàññòîÿíèè 
1,0-1,5 ñì îò áðûæåéêè ñ îáåèõ ñòîðîí, íàêëàäûâàþò 
ñåðîçíî–ìûøå÷íûå øâû (êàïðîí, øåëê), ñîçäàâàÿ 
ìóôòîîáðàçíûé òîííåëü èç âñåõ ñëîåâ êèøå÷íèêà, â 
ïðîñâåòå êîòîðîãî íàõîäèòñÿ áðûæåéêà ñ êðàåâûì ñî-
ñóäîì. Ïðîêñèìàëüíûé îòðåçîê âûâîäÿò íà ïåðåäíþþ 

áðþøíóþ ñòåíêó íà 3,5-5 ñì íàä ïîâåðõíîñòüþ êîæè, 
ôèêñèðóþò ñåðîçíî-ìûøå÷íûìè øâàìè ê áðþøíîé 
ñòåíêå ñ ïîìîùüþ ðàíåå íàëîæåííûõ ïðîâèçîðíûõ 
íèòåé. Óøèâàþò àïîíåâðîç òàê, ÷òîáû åãî êðàÿ ïëîòíî 
ñîïðèêàñàëèñü ñî ñòåíêîé âûâåäåííîé êèøêè ïî âñåé 
îêðóæíîñòè. Ïîñëåäíþþ äîïîëíèòåëüíî ïîäøèâàþò 
ê êðàþ êîæíîãî ðàçðåçà. 

Ðèñóíîê 2. Ñõåìà îïåðàöèè. Ñïîñîá êîí-
öåâîé èëåîñòîìèè (1-Áðûæåå÷íàÿ àðòåðèÿ, 

2-Íàëîæåíèå ñåðîçíî-ìûøå÷íûõ øâîâ).

Âòîðûì ðàäèêàëüíûì ýòàïîì îïåðàöèè ÷åðåç 
2-4 ìåñ. ïîñëå ýíòåðîñòîìèè ïðîâîäèëè áðþøíî–
ïðîìåæíîñòíóþ ïðîêòîïëàñòèêó ïî Ñîàâå. 

Ðèñóíîê 3. Èíòðàîïåðàöèîííîå ôîòî. Áîëåçíü 
Ãèðøïðóíãà, òîòàëüíàÿ ôîðìà ñ âîâëå÷åíèåì 
òåðìèíàëüíîãî îòäåëà ïîäâçäîøíîé êèøêè.

Ðèñóíîê 4. Èíòðàîïåðàöèîííîå ôîòî (1-Ó÷àñòîê 
àãàíãëèîíàðíîé âîñõîäÿùåé îáîäî÷íîé êèøêè, 
2-Òåðìèíàëüíûé îòäåë ïîäâçäîøíîé êèøêè).
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Ðèñóíîê 5. Èíòðàîïåðàöèîííîå ôîòî. Ïîñëå 
íàëîæåíèÿ àíàñòîìîçà «áîê â áîê» àãàíãëèî-
íàðíîãî ó÷àñòêà òîëñòîé êèøêè ñ íîðìàëü-

íûì ó÷àñòêîì ïîäâçäîøíîé êèøêè.

 Ïîñëå ýíòåðîñòîìèè ïðîâîäèëè ðàäèêàëüíóþ 
îïåðàöèþ áðþøíî–ïðîìåæíîñòíóþ ïðîêòîïëàñòèêó 
ïî Ñîàâå. Ñ öåëüþ óìåíüøåíèÿ ÷àñòîòû îñëîæíåíèé 
ó 4-õ áîëüíûõ ïðîâåëè ýíäîðåêòàëüíîå íèçâåäåíèå 
òîíêîé êèøêè ïî Ñîàâå ñ îðèãèíàëüíîé ìîäèôèêàöè-
åé. Áîëåÿ – Êèìóðà, çàêëþ÷àþùåéñÿ â ñîåäèíåíèè 
çàïëàòêè 15 ñì èç ïðàâîé ïîëîâèíû òîëñòîé (àãàíãëèî-
íàðíîé) êèøêè ñ òåðìèíàëüíîé ïîäâçäîøíîé êèøêîé 
íà 6-8 ñì ïðîêñèìàëüíåå èëåîñòîìû (Ðèñ. 3, 4, 5).

 Âî âðåìÿ îïåðàöèé îñëîæíåíèé íå íàáëþäàëè. Â 
áëèæàéøåì ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå ó 1 ðåáåíêà 
îòìå÷àëîñü îáîñòðåíèå ïîñëåîïåðàöèîííîãî ýíòåðî-
êîëèòà ñ âûðàæåííûì ìåòåîðèçìîì, ÷òî âïîñëåäñòâèè 
êîíñåðâàòèâíûì ïóòåì ðàçðåøèëîñü. Âñå îïåðèðî-
âàííûå äåòè âûïèñàíû â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿ-
íèè. Îòäàëåííûå ðåçóëüòàòû õèðóðãè÷åñêîé êîððåêöèè 

òîòàëüíîãî àãàí-
ãëèîçà òîëñòîé 
êèøêè áûëè ïðî-
ñëåæåíû ó âñåõ 
îïåðèðîâàííûõ 
äåòåé â ñðîêè îò 
1 ãîäà äî 4 ëåò 
ïîñëå îïåðàöèè. 
Âñå äåòè îáñëå-
äîâàíû â óñëî-
âèÿõ ñòàöèîíàðà. 
Ðåíòãåíîëîãè÷å-
ñêè: ó÷àñòîê òåð-
ìèíàëüíîãî îòäå-
ëà ïîäâçäîøíîé 
êèøêè ñ àãàíãëèî-
íàðíûì ó÷àñòêîì 
òîëñòîé êèøêè 
îòìå÷àåòñÿ äåïî 
êî í òð àñ òí îã î 
âåùåñòâà, îïî-
ðîæíåíèå óäî-
âëåòâîðèòåëüíîå 
(Ðèñ. 6).

Òàêèì îáðàçîì, íàøè ðåçóëüòàòû õèðóðãè÷å-
ñêîãî ëå÷åíèÿ òîòàëüíîãî àãàíãëèîçà òîëñòîé êèøêè 
ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî ïðè äàííîé ïàòîëîãèè 
íåîáõîäèìà ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà è õèðóðãè÷åñêîå ëå-
÷åíèå. Ïðè ðàäèêàëüíîì õèðóðãè÷åñêîì ëå÷åíèè ìû 
ñ÷èòàåì ìåòîäîì âûáîðà áðþøíî–ïðîìåæíîñòíóþ 
ïðîêòîïëàñòèêó ïî Ñîàâå–Êèìóðà–Áîëåÿ, êîòîðàÿ 
ÿâëÿåòñÿ ýôôåêòèâíîé êîððåêöèåé òîòàëüíîãî àãàí-
ãëèîçà òîëñòîé êèøêè ó äåòåé. 

Ðèñóíîê 6. Èððèãîãðàôèÿ 
÷åðåç 6 ìåñÿöåâ ïîñëå îïå-

ðàöèè.

Ëèòåðàòóðà:


