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РЕЗЮМЕ. Гиршпрунг-ассоциированный энтероколит (ГАЭК) является достаточно редким осложнением 
болезни Гиршпрунга. Большинство случаев летальности у пациентов с болезнью Гиршпрунга связано 
именно с острым течением ГАЭК. Тем не менее перфорация толстой кишки как проявление тяжелого 
течения Гиршпрунг-ассоциированного энтероколита — большая редкость. В литературе описаны случаи 
перфорации толстой кишки у новорожденных с болезнью Гиршпрунга в стадии декомпенсации (до полу-
чения первично-радикального лечения), поэтому конкретные причины развития ГАЭК после операции 
остаются малоизучеными. В статье приводится описание клинического наблюдения перфорации толстой 
кишки на фоне ГАЭК в послеоперационном периоде у ребенка с низведенной переходной зоной. Также 
изложены данные анамнеза ребенка, описаны варианты оперативного лечения и течение послеопераци-
онного периода.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: болезнь Гиршпрунга, перитонит, перфорация, дети, лапароскопия, энтеростома, 
энтероколит
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ABSTRACT. Hirschsprung-associated enterocolitis (HAEC) is a relatively rare complication of Hirschsprung’s 
disease (HD). Most fatalities in patients with HD are associated with acute HAEC. However, colonic perforation as a 
manifestation of severe HAEC is extremely rare. Cases of colonic perforation in neonates with decompensated HD 
(before receiving primary radical treatment) have been described in the literature. Therefore, the specific causes 
of HAEC development after surgery remain poorly understood. This article describes a clinical case of colonic 
perforation associated with HAEC in the postoperative period in a child with a low-lying transition zone. The child's 
medical history, surgical treatment options, and the postoperative course are also described.
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ВВЕДЕНИЕ

Болезнь Гиршпрунга (БГ)�— это врожденное за-
болевание кишечника, характеризующееся отсут-
ствием энтеральных нервных клеток (ганглиев) 
в толстой кишке, а иногда и дистальных отделах 
тонкой кишки [1]. Гиршпрунг-ассоциированный 
энтероколит (ГАЭК) является одним из наиболее 
тяжелых осложнений болезни Гиршпрунга (БГ) и 
причиной смертности у пациентов с БГ. Частота его 
встречаемости, по данным разных авторов, варьи-
рует от 2 до 50%. Колит может встречаться у детей 
как до, так и после радикальной коррекции поро-
ка и является основной причиной летальности при 
этом заболевании [2, 3]. Перфорация толстой киш-
ки как осложнение БГ описана в литературе у детей 
периода новорожденности [4].

При этом среди различных факторов риска наи-
более часто в литературе упоминается несвоевре-
менная диагностика, нерациональный вариант опе-
рации, женский пол, протяженные зоны аганглиоза, 
отягощенный семейный анамнез, сопутствующие 
пороки кишечника, нарушение герметичности или 
стриктуры анастомозов [5]. Одной из ведущих при-
чин или факторов риска развития ГАЭК считается 
частичная механическая непроходимость. Основ-
ным признаком, лежащим в основе этого, может 
быть стриктура анастомоза, а также нарушение мо-
торики кишечника в данной зоне [6, 7].

Описаний случаев перфорации толстой кишки 
у детей старше периода новорожденности на фоне 
ГАЭК, тем более после успешной хирургической 
коррекции, в литературе мы не встретили. В связи 
с этим приводим собственное клиническое наблю-
дение.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Анамнез жизни и предыдущие 
госпитализации

Ребенок от четвертой нормально протекавшей 
беременности, вторых самостоятельных сроч-
ных родов. Масса при рождении�— 3500 г, рост�— 
51� см, оценка Апгар� — 9/10 баллов. Старшая се-
стра мальчика здорова, также у матери было два 
аборта по медицинским показаниям. Из анамне-
за заболевания известно, что с четвертых суток 
жизни у мальчика отмечались такие симптомы, 
как отказ от еды, срыгивание с примесью желчи, 
снижение массы тела и диуреза до 1 раза в сутки. 
При этом стул регулярный, без патологических 

примесей. Бригадой скорой медицинской помощи 
доставлен в детский хирургический стационар, 
госпитализирован в экстренном порядке. При ос-
мотре� — состояние тяжелое, сознание ясное, не 
лихорадит, не беспокоится, объем спонтанных 
движений достаточный. Кожные покровы икте-
ричные на ярко-розовом фоне, чистые, сухие. 
Подкожно-жировая клетчатка истончена, тургор 
тканей снижен. Голова округлой формы, большой 
родничок запавший 1,5×1,5 см.

В желудок установлен назогастральный 
зонд, получено большое количество воздуха, 
смесь с примесью зелени. Живот вздут, мягкий 
безболезненный, доступен глубокой пальпации 
во всех отделах. Аускультативно перистальтика 
сохранена. Стула при осмотре нет, газоотводная 
трубка заведена на 15 см, получено большое 
количество газов и скудное количество желтого 
стула, ребенок не мочится. По данным трансабдо-
минального ультразвукового исследования вну-
тренних органов визуализируемые отделы толстой 
кишки не расширены, стенка ее не утолщена, 
перистальтика сохранена. В просвете кишки по-
вышенное скопление газа.

Выполнена ирригография после стабилизации со-
стояния ребенка�— контрастирована толстая кишка, 
расположена типично, зон стеноза не выявлено, гау-
страция ее сохранена. Прямая и сигмовидная кишка 
не расширены, с нечетким неровным контуром, 

Рис. 1. Ирригография, пациент М., 6-е сутки жизни: 
толстая кишка расширена

Fig. 1. Irrigography, patient M., day 6 of life: large intestine 
dilated
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активно сокращаются. После дефекации опорож-
нение кишки удовлетворительное (рис. 1), колорек-
тальный индекс составляет 1,66.

На фоне консервативной терапии, которая вклю-
чала энтеральную паузу, инфузионную терапию с 
элементами парентерального питания, антибак-
териальную терапию, интубацию нижних отделов 
толстой кишки, состояние мальчика с положитель-
ной динамикой. В связи с этим было возобновлено 
энтеральное кормление с поэтапным расширением 
до возрастного объема. Питание ребенок усваивал, 
не срыгивал, в весе прибавлял, стул регулярный и 
дополнительно с клизмой. От�проведения биопсии 
толстой кишки коллегиально было принято реше-
ние воздержаться в связи с положительной клини-
ческой динамикой на фоне подобранной терапии. 
Ребенок выписан в удовлетворительном состоя-
нии, запланирована госпитализация в возрасте 
1�месяца для контрольного обследования.

Однако после выписки у родителей ребенка со-
хранились жалобы на отсутствие самостоятельно-
го стула, частые срыгивания, вздутие живота, отказ 
от еды, поэтому родители ребенка самостоятельно 

обратились в приемное отделение хирургического 
стационара. Мальчик госпитализирован в экстрен-
ном порядке в связи с подозрением на болезнь 
Гиршпрунга. По данным ирригографии в возрасте 
1�месяца 6 суток жизни�— расположение толстой 
кишки обычное, зон сужения не определяется. Пря-
мая кишка умеренно расширена, имеет просвет до 
1,8 см, но после опорожнения диаметр ее не меня-
ется. Контуры толстой кишки четкие, гаустрация 
умеренно сглажена в левых отделах толстой киш-
ки�(рис. 2). 

Ребенку была выполнена биопсия прямой киш-
ки по Свенсону: слизистая оболочка атрофична, 
с�очаговыми эрозиями, плотность клеточного ин-
фильтрата собственной пластинки слизистой обо-
лочки очагово повышена за счет эозинофилов, 
единичных плазмоцитов. В подслизистой основе 
фиброз, отек, лимфоидные фолликулы среднего 
размера со светлыми центром. Визуализируются 
гипертрофированные нервные волокна. Внутрен-
ний мышечный слой также гипертрофирован, меж-
ду пучками мышц расположены нервные волокна. 
Нервные сплетения достоверно не определяются. 

а/a б/b

Рис. 2. Ирригография, пациент М., 1 месяц 6 суток жизни: а — после заполнения толстой кишки контрастным 
веществом (диаметр толстой кишки неравномерный); б — снимок после дефекации (определяется зона аганглиоза 
в ректосигмоидном отделе)

Fig. 2. Irrigography, patient M., 1 month 6 days of age: a — after fi lling the colon with a contrast agent (the diameter of 
the colon is uneven); b — image after defecation (the zone of aganglionosis is determined in the rectosigmoid region)
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Учитывая вышесказанное, изменения расценены 
как признаки аганглиоза толстой кишки, хрониче-
ского поверхностного эрозивного колита.

В возрасте двух месяцев ребенку выполнено 
радикальное оперативное лечение: трансанальная 
резекция и низведение толстой кишки по де ла 
Торре. По данным гистологического исследования 
удаленного макропрепарата крипты распределены 
равномерно, в собственной пластинке слизистой 
оболочки плотность клеточного инфильтрата очаго-
во повышена за счет лимфоцитов, плазматических 
клеток, небольшого количества эозинофилов, круп-
ные лимфатические фолликулы со светлыми цент-
рами. В подслизистой основе очаговый фиброз. 
Мышечные слои утолщены за счет гипертрофии. 
У� проксимального края резекции в подслизистой 
основе визуализируются нервные сплетения с ган-
глиозными клетками и тонкие нервные волокна 
толщиной до 10 мкм, межмышечно� — нервные 
сплетения с ганглиозными клетками. У дистально-
го края резекции в подслизистой основе и межмы-
шечно визуализируются только крупные гиперпла-

зированные нервные волокна. Послеоперационный 
период протекал благоприятно, на 10-е�сутки прове-
дено калибровочное бужирование и ребенок выпи-
сан для амбулаторного наблюдения. В дальнейшем 
неоднократно осматривался в�катамнезе: стул регу-
лярный, эпизодов рвоты, нарушения стула, со слов 
матери, не было. При контрольных осмотрах через 
1, 3 и 6�месяцев после операции проходимость ко-
лоректального анастомоза не нарушена.

Настоящая госпитализация

За месяц до госпитализации в центральную кли-
нику у ребенка отмечалась многократная рвота, 
в� дальнейшем рвота «кофейной гущей». Госпита-
лизирован по месту жительства с подозрением на 
инфекционный гастроэнтерит (без лабораторного 
подтверждения), получал консервативное лечение, 
выписан на 3-и сутки в связи с улучшением (анти-
бактериальная терапия не проводилась).

Через две недели вновь госпитализирован 
в�связи с многократной рвотой, вздутием  живота, 

а/a б/b

Рис. 3. Обзорная рентгенограмма органов брюшной полости, пациент М., 1 год 7 месяцев жизни: а — исследование 
в дебюте заболевания (картина токсического мегаколона, выраженное расширение и уровни жидкости в толстой 
кишке); б — исследование спустя сутки после дачи контрастного вещества через рот (пассаж положительный, толстая 
кишка расширена на всем протяжении)

Fig. 3. Overview roentgenogram of abdominal organs, patient M., 1 year 7 months of life: a — onset of the disease 
(picture of toxic megacolon, pronounced expansion and fl uid levels in the colon); b — one day after giving a contrast 
agent through the mouth (passage positive, colon dilated throughout)
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а/a

в/c

б/b

г/d

Рис. 4. Обзорная рентгенограмма органов брюшной полости, пациент М., 1 год 8 месяцев жизни: а — снимок при 
поступлении; б — ирригография, прямая проекция; в — ирригография, боковая проекция; г — снимок после дефекации

Fig. 4. Abdominal roentgenogram, patient M., 1 year 8 months of life: a — image on admission; b — irrigation, direct 
projection; c — irrigation, side projection; d — image after defecation

задержкой стула. Установлен диагноз: Острый ин-
фекционный гастроэнтерит средней тяжести. Экси-
коз I степени. Кишечная непроходимость? По�дан-

ным рентгеноконтрастного исследования пассаж 
признан удовлетворительным (рис. 3), однако, 
со�слов матери, самостоятельного стула за время 
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лече ния не было, стул получали только после си-
фонных клизм. Специфической антибактериаль-
ной терапии и кишечных антисептиков не получал. 
В�день выписки вечером дома у ребенка наблюда-
лись повторный эпизод рвоты, задержка стула бо-
лее двух суток, вздутие и выраженные боли в живо-
те, температура тела не повышалась.

После этого родители ребенка самостоятельно 
доставили его в детский хирургический стационар, 
при настоящей госпитализации (возраст 1 год 8�ме-
сяцев): рост�— 74 см; масса тела�— 11 кг, общее со-
стояние средней тяжести. Сознание ребенка ясное, 
питание удовлетворительное. Мальчик активный, 
контактный, развит по возрасту. Язык розовый, на-
лет белого цвета по центру, влажный. Живот увели-
чен в размерах, вздут. Пальпаторно живот мягкий, 
диффузно болезненный. Симптомы раздражения 
брюшины отрицательные. Стул после клизмы ка-
шеобразной консистенции в небольшом количе-
стве. Мочеиспускание не нарушено. Ребенок госпи-
тализирован с подозрением на ГАЭК, состояние 
после оперативного лечения болезни Гиршпрунга.

При лабораторном исследовании выявлен не-
значительный тромбоцитоз (400×109/л). Осталь-
ные показатели крови и мочи в пределах воз-
растной нормы. При УЗИ: свободной жидкости в 
брюшной полости нет, участки визуализируемых 
петель кишечника расширены в правых отделах 
до 23 мм, а в�левых отделах до 22 мм, заполнены 
большим количеством содержимого и газа, стенка 
не утолщена, эхо-структура стенки сохранена. Пе-
ристальтика регистрируется, снижена. По данным 
обзорной рентгенографии (рис. 4): свободный газ 
не определяется, газонаполнение кишечника не-
равномерное, резко снижено в нижних отделах 
брюшной полости, а в верхнем ее этаже отмечают-
ся петли с мелкими уровнями жидкости. По� дан-
ным ирригографии: прямая кишка до 4,5 см в по-
перечнике. Позадиректальное пространство не 
изменено, углы сохранены. Контуры прямой кишки 
неровные и нечеткие. При натуживании определя-
ется провисание боковых стенок прямой кишки. 
Ободочная кишка не расширена, гаустрация ее не-
равномерная. После дефекации опорожнение киш-
ки неудовлетворительное. Контрастное вещество 
определяется во всех отделах толстой кишки. Пря-
мая кишка до 3�см в поперечнике. В вертикальном 
положении подвижность кишки прежняя. 

После обследования начата терапия метрони-
дазолом, на 2-е сутки состояние с положительной 
динамикой, вздутие живота уменьшилось, появился 
аппетит. Стул на фоне очистительных клизм густой 

кашицеобразной консистенции. С целью уточнения 
диагноза и оценки степени воспалительных изме-
нений толстой кишки запланирована колоноскопия. 
Мать ребенка отказалась от исследования в связи 
с необходимостью седации для адекватной оцен-
ки внутрипросветных изменений. По этой причине 
ребенку проведена ректороманоскопия, осмотрена 
прямая кишка на протяжении 5–6 см, ее слизистая 
оболочка ярко-розового цвета, умеренно отечная, 
разрыхлена. Взята биопсия стенки прямой кишки 
на уровне 3–4 см от ануса, кровотечения нет.

На следующий день после описанной про цедуры 
состояние с отрицательной динамикой. Повтор-
ные эпизоды рвоты, вздутие живота, задержка 
стула. При осмотре� — состояние тяжелое, кожа 
влажная, бледная, лихорадка до 40�°C. Многократ-
ная рвота зеленью большими порциями. Живот 
вздут, болезненный при пальпации. Симптомы 
раздражения брюшины положительные. Самосто-
ятельного стула нет. При установке газоотводной 
трубки получено большое количество жидкого зло-
вонного стула. В�клиническом анализе крови: лей-
коцитоз 29,8×109/л, тромбоциты 644×109/л,  уровень 
С-реактивного белка�— 151 г/л, прокальцитонино-
вый тест�— 2,5. На обзорной рентгенограмме  органов 

Рис. 5. Обзорная рентгенограмма органов брюшной 
полости, пациент М., 1 год 8 месяцев жизни: спустя более 
двух суток после рентгеноконтрастного исследования

Fig. 5. Abdominal roentgenogram, patient M., 1 year 
8 months of life: more than 2 days after X-ray contrast 
exa mination



З А М Е Т К И  И З  П Р А К Т И К И

ISSN 3034-6312 (Print) ISSN 3034-6320 (Online)

CHILDREN’S MEDICINE of the North-West 2025    Том 13 № 3 207

брюшной полости обнаружен серп воздуха под купо-
лом диафрагмы справа, толстая кишка с неровной 
стенкой, остатками бария во всех отделах (рис. 5).

В экстренном порядке мальчик взят в операцион-
ную, где под наркозом осмотрена прямая кишка: зона 
взятия биопсии на расстоянии 3 см от ануса без при-
знаков кровотечения, в стадии эпителизации, дефект 
стенки кишки отсутствует. Выполнена диагности-
ческая лапароскопия, на которой обнаружено боль-
шое количество выпота и фибрина в брюшной поло-
сти�(рис. 6). На границе нисходящей и сигмовидной 
кишки определяется перфоративное отверстие по 
передней стенке, круглой формы, размерами 3×3�мм, 
последнее ушито двумя узловыми интракорпораль-
ными швами. Брюшная полость санирована антисеп-
тиками, в малый таз установлен трубчатый дренаж, 
учитывая выраженные воспалительные изменения 
в брюшной полости, наложена концевая илеостома. 
По данным биопсии прямой кишки низведена пере-
ходная зона. Течение послеоперационного периода 
благоприятное. Выписан в удовлетворительном со-
стоянии на амбулаторный этап. В настоящее время 
ребенок остается стоманосителем.

ОБСУЖДЕНИЕ

Среди пациентов с БГ в периоде новорожденно-
сти частота перфорации толстой кишки составля-

ет�6,7%. Интересно, что перфорация может происхо-
дить на уровне аганглионарного сегмента�(28,9%), 
хотя в основном поражаются вышележащие от-
делы (71,1%). Анализ пациентов показывает, что 
ГАЭК в периоде новорожденности четко коррелиру-
ет с частотой перфораций толстой кишки. Клиниче-
скими предикторами перфоративной формы ГАЭК 
являются такие клинико-лабораторные симптомы, 
как рвота и повышение уровня воспалительных 
маркеров [8, 9].

ГАЭК встречается как до (7,7%), так и после опе-
рации (21,4%), а у некоторых пациентов и до, и по-
сле хирургического лечения (4,8%). Общая частота 
ГАЭК, по данным D.R. Halleran и соавт., основан-
ным на анализе лечения 168 пациентов с БГ, соста-
вила 33,9%, а частота перфорации толстой кишки 
на фоне ГАЭК�— 2,5% [10]. Согласно современным 
взглядам на основные причины возникновения 
ГАЭК к таковым можно отнести нарушение микро-
биома толстой кишки, повышенную проницаемость 
кишечной стенки [11]. Анализ чувствительности ме-
тодов обследования при подозрении на БГ и ГАЭК и 
соответствующих признаков заболевания показал, 
что расширение толстой кишки на обзорных рент-
генограммах брюшной полости является наибо-
лее чувствительным рентгенологическим призна-
ком (90%), но имеет низкую специфичность (24%). 
Однако рентгенологические признаки кишечной 

а/a б/b

Рис. 6. Лапароскопия, интраоперационная картина, пациент М., 1 год 8 месяцев жизни: а — разлитой фибринозно-
каловый перитонит, перфорация левых отделов толстой кишки; б — перфорация ушита

Fig. 6. Laparoscopy, intraoperative picture, patient M., 1 year 8 months of life: a — spilled fi brinous-fecal peritonitis, 
perforation of the left colon; b — ear perforation
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 непроходимости (неравномерное газонаполнение 
петель кишечника с резким обеднением в нижних 
отделах) можно считать не только чувствительны-
ми (74%), но и специфичными (86%) для ГАЭК [12].

Перфорация толстой кишки встречается в 9,7%, 
но только в 1 случае, согласно данным литерату-
ры, была связана с течением ГАЭК, а у остальных 
детей возникла как осложнение ректальных ирри-
гаций (клизм), причем во всех случаях перфора-
ции возникали до радикальной операции [13, 14]. 
Это является ключевым отличием в сравнении с 
описанным нами случаем, когда перфорация воз-
никла в отдаленные сроки после первично-ради-
кального оперативного вмешательства, при этом 
послеоперационный период протекал гладко до 
клинической манифестации ГАЭК, вопрос о при-
чинах которого остается открытым. В описанном 
случае у ребенка с рождения отмечалась рвота и 
клинические проявления кишечной непроходимо-
сти. По данным первичной биопсии, проведенной 
в периоде новорожденности, диагностирован эро-
зивный колит. Однако ни до, ни после операции ле-
чение и профилактика колита не проводились, так 
как клинических проявлений не отмечалось. Это 
позволяет предположить необходимость длитель-
ного приема кишечных антисептиков у пациентов, 
оперированных по поводу БГ, даже при отсутствии 
клинических проявлений колита, во избежание 
осложнений. Помимо этого, стоит отметить, что 
дети, оперированные по поводу БГ, нуждаются в 
диспансерном наблюдении до 18 лет, регулярных 
профилактических осмотрах с целью своевремен-
ного выявления толстокишечного обструктивного 
синдрома и дисбактериоза, основной мерой профи-
лактики которого является минимизация застоя в 
толстой кишке�— контроль регулярного стула и ки-
шечные антисептики.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Перфорация толстой кишки�— достаточно ред-
кое осложнение течения БГ у детей, но вероятность 
ее развития не зависит от протяженности зоны 
аганглиоза и может наблюдаться и при тоталь-
ной форме БГ [15]. Существует четкая корреляция 
частоты перфорации толстой кишки и ГАЭК, что 
позволяет считать ГАЭК основным фактором ри-
ска. Но в основном в литературе описаны случаи 
перфорации толстой кишки у новорожденных с БГ 
до первичного лечения, поэтому конкретные при-
чины развития ГАЭК после операции остаются 
малоизученны ми.

Таким образом, при лечении БГ следует обра-
щать особое внимание на морфологические изме-
нения слизистой оболочки толстой кишки при вы-
полнении биопсийных исследований. Кроме того, 
следует ранжировать пациентов по клиническим 
формам заболевания, более внимательно прово-
дить отбор детей с клиническими проявлениями 
колита� — рвотой, кишечной непроходимостью, 
перфорацией толстой кишки в периоде новорож-
денности, явлениями ГАЭК после операции. Такие 
пациенты должны наблюдаться длительное время 
и получать противорецидивное профилактическое 
лечение ГАЭК во избежание таких грозных ослож-
нений, как перфорация толстой кишки.
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