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РЕЗЮМЕ. В первой части лекции представлена информация об этиологии, о патогенезе и клинике болезни 
Гиршпрунга у детей. В начале представлен исторический аспект изучения данного заболевания. Отме-
чена роль отечественных детских хирургов, наряду с зарубежными специалистами внесших значитель-
ный вклад в изучение этой серьезной патологии. Отражены изменения, которые коснулись современной 
классификации болезни Гиршпрунга. Представлены современные взгляды на морфологическую картину 
болезни Гиршпрунга. Дано описание клинической картины различных вариантов этого заболевания и со-
ответствующие им результаты объективного исследования. Впервые дано полноценное представление 
о суперкороткой форме болезни Гиршпрунга у детей, ее клинической картине и результатах объективных 
исследований, их отличий от других форм этого заболевания. В лекции отражены варианты компенсиро-
ванного, субкомпенсированного и декомпенсированного течения в зависимости от формы заболевания. 
Показана взаимосвязь между протяженностью аганглионарной зоны и сроками манифестации клини-
ческих проявлений различных форм болезни Гиршпрунга. Особое внимание уделено Гиршпрунг-ассоци-
ированному энтероколиту как наиболее грозному осложнению течения заболевания в раннем возрас-
те. Описаны варианты его течения и методы бактериологического подтверждения данного осложнения, 
в ряде случаев приводящего к летальному исходу.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: болезнь Гиршпрунга, этиология, патогенез, клиническая картина, классификация, 
клинические формы, анатомическая классификация
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ABSTRACT. The fi rst part of the lecture provides information on the etiology, pathogenesis and clinic of 
Hirschsprung’s disease in children. At the beginning of the lecture, the historical aspect of the study of this 
disease is presented. The role of domestic pediatric surgeons, along with foreign specialists, who have made 
a signifi cant contribution to the study of this serious pathology, is noted. The changes that have affected the 
modern classifi cation of Hirschsprung’s disease are refl ected. For the fi rst time, the options of ultrasound exa-
mination of the colon in the above-mentioned patology are considered in detail. Modern views on the morpho-
logical picture of Hirschsprung’s disease are presented. The clinical picture of various variants of this disease 
and the corresponding results of an objective study are described. For the fi rst time, a complete picture of the 
super-short form of Hirschsprung’s disease in children, its clinical picture and the results of objective studies, 
their differences from other forms of this disease, is given. The lecture reflects the variants of compensated, 
subcompensated and decompensated course depending on the form of the disease. The relationship between 
the length of the aganglionic zone and the timing of the manifestation of clinical manifestations of various forms 
of Hirschsprung's disease is shown. Special attention is paid to hirschsprung-associated enterocolitis, as the 
most serious complication of the disease at an early age. Variants of its course and methods of bacteriological 
confirmation of this complication, which in some cases leads to death, are described.

KEYWORDS: Hirschsprung’s disease, etiology, pathogenesis, clinical picture, classification, clinical forms, 
anatomical classification
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ВВЕДЕНИЕ

Болезнь Гиршпрунга является одним из наибо-
лее тяжелых врожденных заболеваний желудочно-
кишечного тракта у детей. Его точная диагностика 
в ряде случаев является затруднительной, особен-
но в периоде новорожденности. Ввиду этого может 
быть избрана неверная тактика лечения данного 
заболевания. Поздняя диагностика и ошибки в ле-
чении приводят к тяжелым и необратимым послед-
ствиям для организма ребенка, которые требуют 
серьезного лечения, не всегда являющегося успеш-
ным. Даже своевременно установленный диагноз 
и правильно проведенное лечение не гарантируют 
отсутствие функциональных нарушений, которые 
могут длительно сохраняться в послеоперацион-
ном периоде и в ряде случаев приводить к инвали-
дизации больного. Коррекция данных нарушений 
требует длительного времени и весьма значитель-
ных экономических затрат. За последние годы про-
ведены исследования, позволяющие по-новому 
взглянуть на некоторые аспекты болезни Гирш-
прунга у детей и не отраженные в монографиях и 
учебно-методических пособиях.

ЭТИОЛОГИЯ

Болезнь Гиршпрунга�— это врожденное заболе-
вание, характеризующееся хроническим запором в 
результате нарушения автономной симпатической 
и парасимпатической иннервации в дистальном 
отрезке кишки (суженная аганглионарная зона) 
и супрастенотическим расширением вышераспо-
ложенной кишки с гипертрофией ее стенки [1]. 
Первое описание клинических и анатомических 
признаков, похожих на болезнь Гиршпрунга, при-
надлежит голландскому анатому Fredericus Ruysch, 
который в 1651 году сообщил о пятилетней девоч-
ке, страдавшей тяжелыми запорами. На вскрытии 
у нее было выявлено резкое расширение толстой 
кишки. Также одно из первых упоминаний о рас-
ширении толстой кишки связано с именем  Ebers 
(1823). С� этого времени начинается описание 
этого сложного и тяжелого заболевания. В кон-
це первой половины XVIII века появилась работа 
итальянца Favalli (1846), в которой было подробно 
описано расширение толстой кишки у взрослого. 
В 1894 году Муа предложил термин «врожденный 
мегаколон»,  который, конечно, не отражал патоге-
нетической сути заболевания, поскольку являлся 
лишь описанием последствий болезни, а не ее ис-
тинной причиной. В 1898 году Treves предположил, 

что наличие сужения в дистальном отделе толстой 
кишки (narrow distal rectum) может быть причиной 
гипертрофии вышележащего отдела. В 1901 году 
Tittel, проведя гистологическое исследование, об-
наружил отсутствие нервных ганглиев в межмы-
шечном нервном сплетении толстой кишки у ребен-
ка, страдавшего с рождения запорами и умершего 
вследствие кишечной непроходимости в возрасте 
пятнадцати месяцев. Tittel первым предположил, 
что нарушение функции толстой кишки было свя-
зано с особенностями интрамуральной иннерва-
ции суженного участка. После этого появились 
еще 57�отдельных сообщений других авторов, по-
священных единичным наблюдениям расширения 
толстой кишки. Однако своим названием данное 
заболевание обязано датскому педиатру Харальду 
Гиршпрунгу (рис. 1).

Он первым обобщил три собственных наблюде-
ния патологического расширения толстой кишки 
в 1886 году под названием «megacolon congeni-
tum idiopaticum» и доложил об этом на заседании 
Берлинского общества детских врачей. По его 
мнению, из 57 случаев расширения толстой киш-
ки, опубликованных до него, врожденное расши-
рение было только у 28. С 1886 года это заболе-
вание повсеместно получило название болезни 
 Гиршпрунга. Данная патология встречается с ча-
стотой 1:5000�новорожденных. Мальчики болеют 
в 5 раз чаще девочек. Для семей, имеющих таких 

Рис. 1. Датский педиатр Харальд Гиршпрунг

Fig. 1. Danish pediatrician Harald Hirschsprung
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детей, риск возникновения заболевания возраста-
ет до 3,6%. 

Прошло много лет с момента открытия данно-
го врожденного порока развития, прежде чем уда-
лось установить его морфологическую сущность. 
Первоначально считалось, что основная причина 
заключается в наличии плохо перистальтирующей, 
гипертрофированной, расширенной зоны толстой 
кишки. Неудачи в оперативных вмешательствах 
на выше указанной зоне заставили искать истин-
ную причину заболевания. Так, еще в 1901 году 
Favalli впервые предположил, что мегаколон воз-
никает вследствие нарушения пассажа кишечно-
го содержимого через плохо перистальтирующий 
дистальный участок толстой кишки и связал это с 
изменениями в ауэрбаховском нервном сплетении. 
В последующем эти наблюдения были подтверж-
дены работами M.E.�Tiffanietal (1940), T. Ehrenpreis 
(1946), F.R.� Whitehouseetal (1948). Качественный 
перелом в понимании сущности болезни произо-
шел с появлением работ O. Swen son и H. Bill (1948). 
Авторам удалось установить, что патологический 
очаг локализуется в суженной части толстой киш-
ки, где отсутствуют нормальные ганглиозные клет-
ки, что коренным образом изменило всю хирурги-
ческую тактику при данном заболевании. В нашей 
стране работами Ю.Ф. Исакова (1962) доказано, 
что при болезни Гиршпрунга поражению подвер-
жен нервный интрамуральный аппарат не только 
мышечного слоя, но и всех слоев кишечной стенки, 
а также заметные изменения обнаруживаются во 
всех структурах кишки. Кроме того, определенные 
дистрофические изменения во всех слоях имеются 
и в вышерасположенной расширенной зоне кишки. 
Причем с возрастом больного количество дегене-
рирующих нейронов увеличивается.

Таким образом, согласно современным дан-
ным, полученным в результате многолетних все-
сторонних исследований, в основе болезни Гирш-
прунга лежит порок развития дистальных отделов 
кишечника различной протяженности�— врожден-
ный аганглиоз. Вторично повреждаются все слои 
стенки кишки.

ПАТОГЕНЕЗ

Несмотря на все вышеперечисленное, причина 
недоразвития нервных элементов в стенке кишки 
остается до конца не выясненной. В настоящее 
время болезнь Гиршпрунга относят к нейрокристо-
патиям (заболевания, имеющие связь с развитием 
нервного гребня эмбриона). Согласно полученным 

данным эмбриологии, появление нервных сплете-
ний в стенке кишечника происходит следующим об-
разом. Внутриутробно из вагусного и сакрального 
нервных гребешков нейробласты мигрируют в стен-
ку кишки в краниокаудальном направлении. Этот 
процесс начинается на 6-й неделе внутриутробного 
развития и заканчивается к 12-й неделе. На�6-й�не-
деле внутриутробного развития нейробласты об-
наруживаются в кардиальном отделе желудка, на 
7-й� — в тонкой кишке, на 8–10-й� — в поперечной 
ободочной, на 12-й� — в прямой кишке. Подсли-
зистое сплетение формируется на неделю позже 
межмышечного и берет начало от нейробластов, 
которые мигрируют из межмышечного сплетения в 
остальные слои кишечной стенки. Таким образом, 
если нарушается процесс миграции нейробластов 
на 7-й неделе внутриутробного развития, то возни-
кает аганглиоз толстой и части подвздошной киш-
ки. Нарушение миграции на 8-й неделе приводит 
к аганглиозу толстой кишки. Такие же нарушения 
миграции на 9-й неделе проявляются аганглиозом 
нисходящей, сигмовидной и прямой кишки. Нару-
шения внутриутробной миграции нейробластов на 
10–12-й неделе проявляется аганглиозом сигмо-
видной кишки и ректосигмоидного отдела [2].

Весьма важную роль в понимании патогенеза 
болезни Гиршпрунга имеет генетический аспект. 
Случаи семейного заболевания доказывают ее 
генетическую детерминированность. Ввиду значи-
тельно большей частоты данного заболевания у 
мальчиков по сравнению с девочками (1:3) не�ис-
ключается вариант его сцепленности с половой 
хромосомой. Если вероятность рождения девочки 
с болезнью Гиршпрунга в семье, где есть мальчик 
с короткой зоной аганглиоза, равна 0,6%, то риск 
появления ребенка с таким заболеванием в семье, 
где девочка страдает тотальным аганглиозом тол-
стой кишки, может достигать 25%. От 5 до 32%�де-
тей с болезнью Гиршпрунга имеют сочетанные по-
роки развития или хромосомные аномалии, такие 
как, например, синдром Дауна. Среди аномалий 
развития можно выделить пороки развития желу-
дочно-кишечного тракта (8%), пороки сердца (4,5%) 
и центральной нервной системы (6,8%), мочевыде-
лительных путей (6%). Имеются сообщения о соче-
тании болезни Гиршпрунга с атрезией пищевода, 
пилоростенозом, атрезией или мембраной двенад-
цатиперстной кишки, мальротацией, дивертикулом 
Меккеля, атрезией толстой кишки, пороками раз-
вития аноректальной области [6]. Прослеживает-
ся взаимосвязь формирования некоторых анома-
лий развития с протяженностью аганглионарного 
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сегмента. Например, синдром Дауна и мембрана 
двенадцатиперстной кишки чаще наблюдаются у 
детей с длинной зоной аганглиоза, тогда как ректо-
сигмоидная форма заболевания, как правило, бы-
вает изолированной. Тотальный аганглиоз толстой 
кишки диагностируется у одного из 50�000–100�000 
новорожденных [3]. Недоношенные дети с болез-
нью Гиршпрунга встречаются редко.

Однако, несмотря на роль генетического аспек-
та, основным в патогенезе болезни Гиршпрунга 
остается повреждающее воздействие внешних 
факторов на процесс внутриутробной миграции 
нейробластов из нервной трубки в стенку кишки. 
Различные авторы приводят обоснованные дан-
ные о влиянии тех или иных факторов на возник-
новение данного процесса. Например, одним из 
них являются внутриутробные инфекции. Кроме 
того, они могут приводить постнатально даже к 
гибели имеющихся ганглиозных клеток в стенке 
кишки [6]. Важную роль играет внутриутробная 
гипоксия, негативно отражающаяся на процессе 
миграции нервных клеток. Остается актуальным 
факт повреждающего воздействия ионизирую-
щей радиации, перенесенных острых вирусных и 
инфекционных заболеваний [6]. Таким образом, 
следует считать болезнь Гиршпрунга полиэтиоло-
гичной.

Нормальная моторика кишечника обусловлена 
согласованной работой по сокращению и расслаб-
лению его гладкомышечных волокон. Это обес-
печивается работой специальных интерстициаль-
ных клеток Кахаля, которые являются водителями 
ритма для гладких мышц кишечника. При болезни 
Гиршпрунга в связи с отсутствием ганглиозных 
клеток в дистальных отделах кишки теряется ее 
связь как с симпатической, так и с парасимпати-
ческой иннервацией, и кишка, по сути дела, явля-
ется денервированной. Таким образом, согласно 
закону Cannon, аганглионарный участок кишки, как 
и любая денервированная гладкая мышца, на лю-
бое раздражение отвечает спазмом. Вследствие 
этого часть кишечника, находясь в состоянии по-
стоянного спазма, не перистальтирует и служит 
препятствием для нормального пассажа кишечно-
го содержимого. Последнее скапливается в выше-
лежащем отделе кишки, вызывая его постепенное 
растяжение, а усиленная перистальтика растянуто-
го участка кишки приводит к гипертрофии его стен-
ки. Со временем по причине постоянной работы по 
проталкиванию кишечного содержимого по аган-
глионарной суженной зоне в вышерасположенной 
супрастенотической зоне происходят дистрофиче-

ские изменения, сопровождающиеся вторичной ги-
белью ганглиозных клеток. Считается, что нижняя 
граница аганглионарной зоны находится на уровне 
ануса, а уровень верхней границы зависит от про-
тяженности поражения. Примерно у 20% больных 
детей аганглионарная зона заканчивается на уров-
не верхней части прямой кишки; в 60% поражение 
занимает ректосигмоидную зону, у 15% поражение 
распространяется выше сигмовидной кишки и 
у 5%�поражена вся толстая кишка [6].

КЛАССИФИКАЦИЯ

Современную классификацию болезни Гирш-
прунга предложил A. Holschneider в 1998 году. В ос-
нове ее лежит деление больных в зависимости от 
протяженности аганглионарного участка толстой 
кишки:

• с короткой зоной аганглиоза�— ректосигмоид-
ная форма (аганглиоз распространяется на пря-
мую и сигмовидную кишку)�— 70–80% случаев;

• с длинной зоной�— от нисходящей кишки до пе-
ченочного угла включительно�— 15–25% случаев;

• тотальный аганглиоз толстой кишки (часто с 
захватом терминального отдела подвздош-
ной)�— 1–5% случаев. 

Существует также ряд классификационных схем 
болезни Гиршпрунга. Одной из наиболее удачных, 
основанных на анатомическом принципе, является 
классификация А.И. Ленюшкина (рис. 2) [4].

А. Анатомические формы
I. Ректальная:
1)  с поражением промежностного отдела пря-

мой кишки (болезнь Гиршпрунга с суперко-
ротким сегментом);

2)  с поражением ампулярной и надампулярной 
частей прямой кишки (болезнь Гиршпрунга с 
коротким сегментом).

II.�Ректосигмоидная:
1)  с поражением дистальной трети сигмовидной 

кишки;
2)  с поражением большей части или всей сигмо-

видной кишки (болезнь Гиршпрунга с длин-
ным сегментом).

III. Сегментарная:
1)  с одним сегментом в ректосигмоидном пере-

ходе или сигме;
2)  с двумя сегментами и нормальным участком 

кишки между ними.
IV. Субтотальная:
1)  с поражением всей левой половины ободоч-

ной кишки;
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2)  с распространением поражения на правую по-
ловину.

V. Тотальная�— поражение всей толстой кишки 
(иногда и части тонкой).

Б. Клинические стадии
I. Компенсированная (I и II степени);
II. Субкомпенсированная (I и II степени);
III. Декомпенсированная (I и II степени).
По современным данным, дети с субтотальной 

формой болезни Гиршпрунга составляют 4,1%, с рек-
тальной формой�— 1,5%, с ректосигмоидной формой�— 
35,8%, с суперкороткой формой�— 58,6% (рис. 3).

В классификации А.И. Ленюшкина имеется упо-
минание о сегментарной форме болезни Гиршпрун-
га, как и в ряде публикаций и части ранее предло-
женных классификаций [7, 8]. В настоящее время 
большая часть авторов придерживается прямо 
противоположной точки зрения, считая несуще-
ствующей данную форму заболевания [6]. Кроме 
того, наличие сегментарной формы болезни Гирш-
прунга противоречит существующим данным об 
эмбриогенезе человека.

В настоящее время на Российском симпозиуме 
детских хирургов, посвященном болезни Гирш-
прунга и состоявшемся в Москве в 2018 году, 
к� практическому применению была рекомендо-
вана модифицированная классификация болезни 
Гиршпрунга:

• болезнь Гиршпрунга с коротким сегментом�— 
аганглиоз распространяется ниже первой пет-
ли сигмовидной кишки;

• болезнь Гиршпрунга с длинным сегментом�— 
аганглиоз распространяется выше первой пет-
ли сигмовидной кишки;

• болезнь Гиршпрунга, тотальная форма�— аган-
глиоз распространяется на всю толстую, ино-
гда на часть тонкой кишки.

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА

Основным клиническим симптомом при болез-
ни Гиршпрунга является запор. Степень его выра-
женности, начало появления, упорство течения за-
висят не от возраста ребенка, а от протяженности 
зоны аганглиоза. В большинстве случаев этот сим-
птом проявляется с рождения. При коротких фор-
мах заболевания задержка мекония, а затем и кала 
ограничивается 1–3 днями и легко разрешается с 
помощью клизм. Длинные формы болезни Гирш-
прунга характеризуются более упорными запора-
ми, и нередко применения обычных очистительных 
клизм бывает недостаточно. Эффект получают при 
использовании сифонных клизм. При� заболева-
нии с суперкоротким сегментом аганглиоза запо-
ры, как правило, начинаются в возрасте 2–3 лет и 
носят более «мягкий» характер. Нередко родите-
ли обращаются за медицинской помощью тогда, 
когда у детей манифестирует энкопрез в той или 

а/a б/b
II

I

III

II

IV

б/b б/b

б/b

а/a

а/a

а/a

Рис. 2. Анатомические формы болезни Гиршпрунга 
(по А.И. Ленюшкину)

Fig. 2. Anatomical forms of Hirschsprung’s disease 
(according to A.I. Lenyushkin)

4,10%
1,50%

35,80%58,60%

Рис. 3. Удельный вес различных форм болезни 
Гиршпрунга

Fig. 3. The proportion of different forms of Hirschsprung’s 
disease
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иной степени. При осмотре у детей с длинными 
формами аганглиоза отмечается вздутие живота, 
обусловленное переполнением кишечника газами, 
на переднюю брюшную стенку контурируются пет-
ли кишок и даже опеределяется их видимая пери-
стальтика (рис. 4).

Постоянные запоры приводят к развитию кало-
вой интоксикации. Последняя клинически может 
проявляться отставанием ребенка в росте и весе, 
бледностью кожных покровов, иногда развити-
ем алопеции в той или иной степени, ломкостью 
ногтей, сухостью кожи и слизистых оболочек, по-
явлением различных дерматитов. Аппетит у детей 
обычно снижен. У детей грудного возраста может 
периодически возникать рвота, обусловленная об-
турацией кишечника [5].

Напротив, при болезни Гиршпрунга с суперкорот-
ким сегментом проявлений каловой интоксикации 
обычно не бывает, так как стул чаще всего само-
стоятельный. Развиваются дети наравне со своими 

здоровыми сверстниками. Из особенностей можно 
отметить только снижение аппетита и появление в 
ряде случаев каломазания.

При болезни Гиршпрунга, по данным различ-
ных авторов, в 11–19% случаев имеется сочета-
ние с другими пороками развития [6–8]. Заболе-
вание протекает стадийно. В компенсированной 
стадии в период новорожденности дети с болез-
нью Гиршпрунга могут практически не отличать-
ся от здоровых. Иногда отмечается задержка 
стула, умеренное вздутие живота и редкая рвота. 
Общее состояние не меняется. С увеличением 
возраста,  изменением характера питания и пере-
водом ребенка на� более плотную пищу, запоры 
начинают приобретать более постоянный харак-
тер, появляется вялость, снижение аппетита. Для 
опорожнения кишечника достаточно, как прави-
ло, очистительной клизмы. Такое течение забо-
левания характерно для детей с суперкороткой 
или короткой зоной аганглиоза.

Рис. 4. Внешний вид ребенка с длинной формой бо-
лезни Гиршпрунга (фото автора)

Fig. 4. Appearance of a child with the long form of Hirschs-
prung’s disease (photo by the author)

Рис. 5. Внешний вид ребенка с субкомпенсированной 
стадией болезни Гиршпрунга (фото автора)

Fig. 5. Appearance of a child with subcompensated stage 
of Hirschsprung’s disease (photo by the author)
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Субкомпенсированная стадия возникает у детей 
при длинных формах заболевания или, с течением 
времени, у детей с короткими формами аганглиоза 
при недостатках ухода. Запоры начинают носить 
более упорный характер, появляется постоянное 
вздутие живота и симптомы каловой интоксика-
ции: бледность кожных покровов, резкое снижение 
аппетита, вялость, нарушение роста волос и ногтей, 
снижение веса (рис. 5).

Периодически отмечается рвота. Для устране-
ния запора очистительных клизм уже бывает не-
достаточно. Приходится прибегать к сифонным 
клизмам.

Декомпенсированная стадия заболевания раз-
вивается при длинных формах аганглиоза. Клини-
ческие проявления при ней возникают уже в пе-
риод новорожденности и носят острый характер. 
С�первых дней жизни возникают симптомы кишеч-
ной непроходимости: задержка мекония и газов, 
резкое вздутие живота, многократная рвота. Ребе-
нок бледный, адинамичный, отказывается от еды; 
на передней брюшной стенке контурируются петли 
вздутой кишки, появляется одышка рестриктивно-
го характера и симптомы сердечной недостаточно-
сти (рис. 6) [6, 7].

Консервативные мероприятия в ряде случаев 
не приносят эффекта. Нередко возникает энте-
роколит, обусловленный декомпенсированным 
дисбактериозом и язвенным процессом. Клини-
чески он проявляется парадоксальной диареей, 
которая является причиной большинства леталь-
ных исходов при болезни Гиршпрунга в периоде 

новорожденности. Лихорадка часто становится 
признаком этого грозного осложнения, которое 
может привести к летальному исходу даже ранее, 
чем будет установлен диагноз основного забо-
левания [8]. В�посевах кала обычно высевается 
условно-патогенная флора, или они бывают отри-
цательными. Есть данные, указывающие на ак-
тивизацию анаэробной микрофлоры (Clostridium 
difficile). Новорожденные с клинической карти-
ной энтероколита и симптомами кишечной не-
проходимости нуждаются в интенсивной терапии 
(инфузионной, антибактериальной), использо-
вании сифонных или очистительных клизм. На 
фоне лечения состояние детей часто быстро 
улучшается, появляется самостоятельный стул, 
и диагноз хирургической патологии может быть 
даже не заподозрен или необоснованно исклю-
чен. Коварство заболевания состоит в том, что 
через разные промежутки времени возникает 
либо рецидив запора, либо вновь развивается 
клиническая картина кишечной непроходимости, 
которая, как правило, сочетается с обострени-
ем энтероколита. Состояние таких детей может 
быть крайне тяжелым и требует активных хирур-
гических действий [9–13].

Вопросы диагностики и лечения будут представ-
лены в последующих частях лекции.
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Рис. 6. Внешний вид ребенка с декомпенсированной стадией болезни Гиршпрунга (фото автора)

Fig. 6. Appearance of a child with decompensated stage of Hirschsprung’s disease (photo by the author)
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