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Науково-практична конференція з міжнародною участю
«Інноваційні технології у хірургії та анестезіології 

і інтенсивній терапії дитячого віку»
18–19 жовтня 2019 року, м. Київ

18–19  жовтня 2019  року відбулася науково-практична конференція з міжнародною участю 
«Інноваційні технології в хірургії та анестезіології і інтенсивній терапії дитячого віку». Захід внесено до 
Реєстру з’їздів, конгресів, симпозіумів та науково-практичних конференцій, які проводитимуться у 
2019 році. Організаторами заходу виступили НМАПО імені П.Л. Шупика, ДУ «ІПАГ імені академіка 
О.М. Лук’янової НАМН України». У конференції взяли участь 21 доктор медичних наук, професори, 
завідувачі та працівники кафедр дитячої хірургії, анестезіології, ортопедії, експерти УОЗ з відповідних 
спеціальностей, дитячі лікарі – хірурги, ортопеди, анестезіологи, урологи, неонатальні хірурги. Співго-
лови конференції: Ю.В. Вороненко – ректор НМАПО імені П.Л. Шупика, академік НАМН України, 
Ю.Г. Антипкін – директор ДУ «ІПАГ імені академіка О.М. Лук’янової НАМН України», академік НАМН 
України.

У рамках конференції відбулося пленарне та сім секційних засідань. Заслухано 70 доповідей. Серед 
учасників конференції було 120 лікарів з різних куточків України – з міст Києва, Одеси, Львова, Харкова, 
Вінниці, Тернополя, Дніпра, Чернівців, Сум, Івано-Франківська, Запоріжжя, Житомира, Чернігова, 
Кропивницького, Луцька, Полтави, Миколаєва, Хмельницька та Закарпаття.

На пленарному засіданні було заслухано доповіді: проф. Горбатюк О.М., проф. Рибальченка В.Ф. 
«Діагностично-лікувальні підходи та основні принципи профілактики вроджених вад розвитку у новона-
роджених в світі сучасних уявлень»; проф. Біляєва А.В. «Квінтесенція періопераційної інтенсивної терапії»; 
проф. Данилова О.А., Андрашко О.В. «Спастична рука у дітей».

На першому секційному засіданні «Ортопедія, травматологія дитячого віку» було заслухано 11 доповідей. 
Інтерес учасників викликали доповіді з питань мініінвазивних втручань в ортопедичній практиці. Більшість 
авторів у своїх доповідях акцентували увагу на оперативних методиках та реабілітації хворих (виражений 
сколіоз, ДЦП, різні форми прогресуючої лійкоподібної деформації грудної клітки, деформації стоп, 
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ортопедичні прояви вроджених судинних мальформацій). Учасники обговорили питання показань до 
оперативного втручання, різних методик виконання операцій, реабілітації хворих з метою покращення 
якості, повноти відновлення функції ходи, опори та самообслуговування.

На другому секційному засіданні «Проблемні питання дитячої хірургії, урології та проктології» заслухано 
шість доповідей, жвавий інтерес та дискусію викликали питання діагностики та лікування хвороби 
Гіршпрунга у дітей. Перспективними напрямками є: лікування конкрементів сечоводу, нервово-м’язова 
дисплазія сечового міхура, рання діагностика вад розвитку верхніх сечових шляхів, лікування гнійно-
септичних захворювань, хворих на вроджений гідронефроз та пієлонефрит. Великий інтерес викликала 
доповідь, присвячена першому в Україні досвіду застосування звужувальних поздовжніх ентеропластик при 
атрезії тонкої кишки у новонароджених дітей із застосуванням кишкових стиплерів.

На третьому секційному засіданні, присвяченому анестезіології, реаніматології та інтенсивній терапії, 
було заслухано 12 доповідей з актуальних питань: ГАТ-терапія в практичних станах, предиктори і 
профілактика стресових змін ШКТ у практиці дитячого анестезіолога; Case report: внутрішньолікарняна 
інфекція у відділенні інтенсивної терапії; метаболічна підтримка в передопераційному періоді – огляд 
сучасних рекомендацій та власний досвід. Основні зміни, що відбулися у педіатричній анестезіології, 
окреслив проф. Біляєв А.В.: періопераційний водний баланс та корекція шокових станів, періопераційний 
моніторинг кровообігу, підготовка дитини до оперативного втручання, періопераційне клінічне харчування. 
Зроблений акцент на організаційних кроках щодо забезпечення перспективних заходів у періопераційному 
супроводі дитини. У доповіді «ГАТ-терапія при критичних станах», якою відкрилося пленарне засідання, 
було сфокусовано увагу на перспективних метаболічних методах забезпечення виживання дитини при 
критичних станах – застосування мегадоз аскорбінової кислоти, тіаміну, глюкокортикоїдів за традиційною 
методикою малих доз. Розглянута проблема стресових виразок у періопераційний період у дітей. При цьому 
зазначено, що частота їх виникнення є дуже високою – як мінімум, не поступається загальній практиці, а 
навіть виявляється дещо більшою. Розглянуті зафіксовані під час досліджень фактори їх виникнення та 
запропонований алгоритм попередження. Перспективним напрямком періопераційної інтенсивної терапії 
є також попередження пошкодження нирок. Фактори цього, а також методи попередження, розглянуті на 
прикладі досвіду забезпечення виживання трансплантованих нирок. Перспективним напрямком 
анестезіологічного забезпечення є використання ад’ювантів під час загальної анестезії, які дозволяють 
зменшити кількість наркотичних анальгетиків, що вводяться, а це може розглядатися як напрямок 
зменшення ускладнень у періопераційний період. Актуальним методом є внутрішньовенне введення 
лідокаїну. Можливість такого кроку розглянута на прикладі хворих, яким виконуються резекції печінки – 
органу, де відбувається метаболізм багатьох лікарських засобів, що використовуються під час загального 
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знеболення. Перспективним напрямком періопераційної інтенсивної терапії також є гемоуправління у 
пацієнта (patient blood management), що дозволяє редукувати застосування гемокомпонентів під час 
оперативного втручання і після операції та запобігти пов’язаним із цим негативним наслідкам. Ці питання 
були розглянуті і на спеціалізованій секції, присвяченій проблемі педіатричної анестезіології. На ній також 
були представлені реальні клінічні випадки з аналізом складнощів діагностики та надання допомоги. 
Наприкінці секції був проведений майстер-клас, присвячений важким дихальним шляхам у педіатричній 
практиці. Розглянуті матеріали є актуальними для України і сприятимуть покращенню практики 
педіатричної анестезіології та періопераційної інтенсивної терапії у дітей. Відбулася дискусія щодо 
актуальності співпраці різних гілок медичної практики у забезпеченні кваліфікованою допомогою дітей, які 
потребують інтенсивної терапії, анестезіології.

На четвертому секційному засіданні «Ургентна і гнійно-септична хірургія дитячого віку» заслухано 
9 доповідей. Актуальність даної тематики в практиці дитячих фахівців залишається актуальною, з чим 
пов’язують тривалість лікування, пошук різних методик втручань та фінансове забезпечення самого процесу 
лікування хвороби та післяопераційного ускладнення. Предметом дискусії стали профілактика злукових 
ускладнень, лікування злоякісних новоутворень кісток у дітей, гнійних ран, що тривало не гояться, 
остеоартритів та септичних станів.

На п’ятому секційному засіданні «Торако-абдомінальна хірургія» заслухано шість доповідей з питань 
захворювань селезінки, цукрового діабету, новоутворень легень. Для діагностики вад та захворювань ди-
хальної системи потрібні сучасні інструменти та апаратура, не тільки в операційній, але й в доопераційному 
періоді, на етапі клінічних досліджень та обстежень. Наявність досвідчених фахівців, які володіють 
сучасними підходами до діагностики та лікування даних нозологій, є проблемою, яка потребує вирішення.

На шостому секційному засіданні «Хірургія новонароджених та судинна патологія у дітей» розглядалися 
актуальні питання хірургічної тактики при корекції природженої діафрагмальної грижі. Було представлено 
перший в Україні досвід тотального заміщення аплазованого куполу діафрагми власними тканинами (м’язами 
передньої черевної стінки) у новонародженої дитини. Природженій ваді розвитку передньої черевної стінки – 
гастрошизису було присвячено доповідь, у якій показано застосування мішка Шустера та пластики дефекту із 
використанням аутотрасплатату з власної пуповини. Висвітлено досвід хірургічного лікування відкритої 
артеріальної протоки у новонароджених. Тривалий час в історії дитячої хірургії проблемним залишається 
лікування дітей з гемангіомами різних локалізацій. Було показано різні підходи до лікування даних патологій: 
як пухлинного утворення, так і судинної мальформації. Застосування бета-блокаторів має позитивний вплив 
на результат лікування судинних мальформацій та гемангіом у критичних (важко доступних) місцях. 
Застосування кріодеструкції з наступним нагріванням зони ходового вдавлення до 45 градусів і, як наслідок, 
спонтанне відтаювання при каварнозних гемангіомах дало позитивні результати і є доцільним.

На сьомому секційному засіданні «Ендоскопічна та мініінвазивна хірургія» заслухано 14 доповідей. Інтерес 
до секції пов’язаний із впровадженням мініінвазивних технологій у дитячу хірургічну практику в різних 
регіонах України і при різних патологіях. Проблемі гострого апендициту та його ускладнень було присвячено 
три доповіді, актуальними питаннями залишаються обсяг, доцільність, тривалість втручання та можливі 
показання до конвенції. Проблемі корекції вроджених вад сечостатевої системи було присвячено чотири 
виступи. Актуальними залишаються підготовка кадрів, наявність апаратури та відповідної бази для 
виконання втручань. Наприкінці відбулася дискусія з проблемних питань мініінвазивної хірургії. При 
підготовці до конференції в клініку, де використовується ендоскопічне обладнання, були направлені питання 
для обговорення на місцях з пропозицією надати своє бачення на секційне заняття конференції. 
Обговорення та аналіз відповідей фахівців та результати дискусії зі спеціалістами Польщі, Німеччини, 
Білорусії, РФ на різних форумах дозволяють констатувати наступне:

• лапароскопічна хірургія (розділ мініінвазивної хірургії) потребує фінансового ресурсу в забезпеченні 
клінік відповідним обладнанням, інструментарієм та підготовленими кадрами. Доцільно, щоб лапаро-
скопічною хірургією займався фахівець, який володіє прийомами класичної хірургічної практики (або 
в складі хірургічної бригади був такий фахівець), щоб у разі необхідності була можливість виконати 
класичні оперативні втручання;

• питання тривалості самого ендоскопічного втручання в протоколах (відчизняних та зарубіжніх) не 
відпрацьоване. Доцільно прогнозувати тривалість втручання біля 3-х годин, а якщо оперуючий хірург, 
оцінивши ситуацію, не прогнозує закінчити втручання за годину, тоді доцільно перейти на конверсію;
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• показання до конверсії на сучасному етапі в протоколах лікування різних країн окреслені тільки умов-
но. Тому при проведенні оперативного втручання оперуючому хірургу необхідно враховувати ваду 
(власне хірургічну чи онкологічну), яка загрожує життю пацієнта, та можливості виконання у відведе-
ний термін. Наприклад, тотальний злуковий процес у черевній порожнині, порушення цілісності киш-
ки, кровотечу, з якою не справляється хірург, напевно, доцільно виділити як показання для конверсії, 
а онкологічна патологія, яка потребує особливих підходів до втручання в зоні ураження та відповідних 
курсів лікування, повинна бути на особливому рахунку.

Учасники конференції визнали, що робота конференції була плідною, обговорено широке коло наукових 
та організаційних питань, визначено напрямки роботи з удосконалення надання хірургічної допомоги дітям 
України.

О.К. Толстанов, О.А. Данилов, П.С. Русак,
В.Р. Рибальченко, А.В. Біляєв, В.П. Притула, О.К. Слєпов
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Ю.М. Гук, А.М. Зима, Н.О. Науменко, Т.А. Кінча-Поліщук, А.І. Чеверда, 
О.Ю. Скуратов, М.Ф. Сивак

Особливості клініко-рентгенологічного перебігу 
різних форм фіброзної дисплазії

ДУ «Інститут травматології та ортопедії НАМН України», м. Київ

Paediatric surgery.Ukraine

For citation:

Мета: удосконалити діагностику різних форм фіброзної дисплазії (ФД) шляхом вивчення особливос-
тей клінічного та рентгенологічного перебігу залежно від форми захворювання, віку та статі пацієнта.

Матеріали і методи. Дослідження виконано на основі аналізу результатів обстеження та лікування 
80 хворих на різні форми ФД, що перебували в ДУ «Інститут травматології та ортопедії НАМН України» 
з 2000 по 2019 рр. Діагноз встановлювався на підставі вивчення особливостей анамнезу захворювання, 
його клінічного перебігу та даних рентгенологічного обстеження. З моноосальною формою захворюван-
ня було 56 пацієнтів, з поліосальною – 14, із синдромом Олбрайта – 10. Клініко-рентгенологічний метод 
дослідження застосований для уточнення діагнозу захворювання та дослідження особливостей пере-
бігу захворювання. Рентгенологічне дослідження проведено на апараті Multix UP у відділі функціональ-
ної діагностики ДУ «ІТО НАМНУ» за стандартною методикою в прямій задній та боковій проєкціях із 
захопленням суміжних суглобів. Оцінювалися локалізація, обсяг ураження та стан кортикального шару 
при ураженні патологічним диспластичним процесом довгих кісток нижніх кінцівок.

Результати. Уточнено клініко-рентгенологічні ознаки, що виявляються при різних формах ФД та 
встановлено, що патологічні переломи довгих кісток та їх деформація залежать від форми захворю-
вання, віку та статі пацієнта. Досліджено частоту патологічних переломів довгих кісток нижніх кінці-
вок залежно від локалізації, форми захворювання та статі у пацієнтів із різними формами ФД: стегно-
вої кістки – 72,3% (проксимальний відділ – 76,7%); кісток гомілки – 27,3% (діафізарна частина – 78,3%). 
З’ясовано, що при моноосальній формі ФД кількість переломів була достовірно більшою (49,4%), ніж 
при поліосальній формі (30,1%, p<0,05) та синдромі Олбрайта (20,5%, p<0,5). В осіб чоловічої статі з 
моноосальною формою та синдромом Олбрайта кількість переломів була достовірно більшою (p<0,05), 
ніж в осіб жіночої.

Висновки. Виявлені особливості перебігу клініко-рентгенологічних проявів у пацієнтів з різними 
формами ФД залежно від форми захворювання, віку та статі пацієнта дозволять зменшити та усунути 
діагностичні помилки та є підгрунтям для удосконалення системи ортопедичного лікування даної нозо-
логії.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухва-
лений Локальним етичним комітетом установи. На проведення досліджень було отримано поінформо-
вану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: фіброзна дисплазія, патологічні переломи кісток, деформація кісток, діагностика, клі-
нічні прояви, рентгенологічні симптоми.
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Вступ
Патологія опорно-рухового апарату є не від’єм-

ною складовою клінічної картини пацієнтів із фі-
брозною дисплазією (ФД), має вроджений і набу-
тий характер, різний ступінь вираження та 
призводить до порушення можливості до само-
стійного пересування або його повної втрати, ін-
валідизації пацієнтів та їх соціальної дезадаптації 
[1-4].

Ортопедична наукова спільнота досягла знач-
них успіхів у дослідженні етіології, патогенезу та 
розробці методів хірургічного лікування ФД [5–
14]. Проте особливостям клінічного перебігу за-
хворювання та рентгенологічним ознакам приді-
ляється недостатньо уваги у літературі, що, на 
наш погляд, впливає на кількість діагностичних 
помилок та верифікацію діагнозу «ФД» з відповід-
ним адекватним вирішенням подальшої тактики 

-

Results

Conclusions
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лікування. За даними літератури, при первинному 
встановленні діагнозу ФД кількість діагностичних 
помилок становить до 48% [14].

Діагностика ФД у дітей, незважаючи на широ-
кий спектр діагностичного обладнання, залиша-
ється досить складною. Цей факт можна пояснити 
помірними клінічними проявами, варіабельністю 
та мінливістю рентгенологічної картини захворю-
вання, що виникає зі зростанням скелета дитини.

На нашу думку, значний відсоток діагностичних 
помилок вказує на необхідність узагальнення відо-
мих клініко-рентгенологічних даних та висвітлен-
ня особливостей перебігу ФД у дітей залежно від її 
форм, а систематизація ортопедичної патології є 
вкрай важливою та обумовлена потребою у ство-
ренні фундаменту щодо розробки системи ортопе-
дичного та медикаментозного лікування даної ка-
тегорії пацієнтів.

Мета: удосконалити діагностику ФД шляхом 
вивчення та дослідження особливостей клінічно-
го і рентгенологічного перебігу залежно від фор-
ми захворювання, віку та статі пацієнта.

Матеріал і методи дослідження
Дослідження виконано на основі аналізу резуль-

татів обстеження та лікування 80 пацієнтів з ФД, 
що перебували в ДУ «Інститут травматології та ор-
топедії НАМН України» (м. Київ) з 2000 по 2019 рр. 
Вік хворих становив від 11 місяців до 30 років (па-
цієнтів чоловічої статі – 43, жіночої – 37).

Діагноз встановлювався на підставі вивчення 
особливостей анамнезу захворювання, його клініч-
ного перебігу та рентгенологічного методу дослі-
дження. Усі хворі були класифіковані за формами 
ураження: моноосальна, поліосальна, синдром 
Олбрайта. Розподіл хворих за формою захворюван-
ня був наступним: моноосальна форма – 56, полі-
осальна форма – 14, синдром Олбрайта – 10. Рент-
генологічний метод дослідження застосований для 
уточнення діагнозу захворювання та дослідження 
структурного стану кісткової тканини у пацієнтів 
із різними формами ФД. Рентгенологічне дослі-
дження проведено на апараті Multix UP у відділі 
функціональної діагностики ДУ «ІТО НАМНУ» за 
стандартною методикою в прямій задній та боковій 
проекціях із захопленням суміжних суглобів. Оці-
нювалися локалізація, обсяг ураження та стан кор-
тикального шару при ураженні патологічним дис-
пластичним процесом довгих кісток нижніх 
кінцівок.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 

ухвалений Локальним етичним комітетом установи. 
На проведення досліджень було отримано поінфор-
мовану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Результати досліджень та їх обговорення
Загальними рисами ФД були біль у кістках, де-

формація та патологічні переломи кісток.
Основними скаргами в усіх пацієнтів при пер-

винному зверненні до лікаря були: больовий син-
дром, накульгування, патологічний перелом та 
деформація, які можуть бути самостійними чи по-
єднуватися один з одним; біль у кістках та м’язах у 
спокої та після навантаження; різноманітні дефор-
мації черепа, тулуба та кінцівок; набряк м’яких тка-
нин у ділянці уражених кісток. У деяких випадках 
були скарги, що вказували на наявність патології 
внутрішніх органів (порушення зору, ядуха, біль за 
грудниною, печія, болі в ділянці внутрішніх орга-
нів черевної порожнини). Зі слів батьків та пацієн-
тів, характерним віком для початку захворювання 
був вік від 3 до 10 років, коли з’являлися вищена-
ведені скарги та констатувалися деформації довгих 
кісток нижніх кінцівок та їх патологічні переломи.

Встановлено, що загальними рисами скелетної 
патології у пацієнтів було ураження стегнової кіст-
ки, кісток гомілки, черепа, тазу, ребер, плечової кіст-
ки, кісток передпліччя, поперекового відділу хребта, 
ключиці і шийного відділу хребта. Ураження могло 
бути одностороннім або, рідше, двостороннім.

Первинний больовий синдром був у 33,8% 
(27 осіб) хворих на ФД та характеризувався різним 
ступенем інтенсивності, мав тенденцію до поси-
лення при фізичному навантаженні, збігався з ло-
калізацією патологічного осередку ФД, проте за-
вжди був відсутній вночі. Виникнення больового 
синдрому, як правило, збігалося з прогресуванням 
(збільшенням) патологічного осередку або з виник-
ненням патологічного перелому (мікроперелому). 
Безсимптомний перебіг захворювання спостерігав-
ся лише у 2,5% (2 пацієнти) хворих з моноосальною 
формою захворювання.

При значних ділянках ураження у хворих з по-
ліосальною формою ураження відмічався вираз-
ний больовий синдром, у пацієнтів з моноосаль-
ною формою захворювання – невиразний біль у 
значно меншій кількості випадків. Проте саме бо-
льовий синдром у більшості випадків моноосаль-
ної форми ФД спонукав пацієнта або його батьків 
звернутися до ортопеда та виявити дану патологію.

Патологічні переломи кісток констатовано 
у 35 (43,7%) хворих. Причиною їх виникнення було 
заміщення кісткової тканини «неадекватною» фі-
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брозною тканиною, витончення кортикального 
шару кістки, виникнення деформації та переванта-
ження відповідних ділянок довгих кісток в умовах 
їх багатоплощинних деформацій.

Деформації довгих кісток нижніх кінцівок спо-
стерігалися у 16 (20%) хворих на ФД, переважно з 
моноосальною формою та синдромом Олбрайта. 
У структурі деформацій переважали ураження 
проксимального відділу стегнової кістки, діафізу 
великогомілкової кістки та кісток лицевого черепа. 
Вісьові деформації кісток виникали як наслідок 
перенесеної травми та консолідованого зі зміщен-
ням патологічного перелому, чи множинних мікро-
переломів, результатом яких було формування 
«пластичної деформації».

Інший тип деформації виникав у кістках лицево-
го черепа у хворих із синдромом Олбрайта у ви-
гляді здуття кістки, що рентгенологічно проявля-
ло ся  пору шенням ф орми і  с т ру к т у ри з 
витонченням кортикального шару кістки. Розподіл 
хворих за клінічними проявами залежно від форми 
ФД наведено у табл. 1.

Рентгенологічні прояви ФД у дітей, на відміну 
від дорослих, мали свої особливості, що пов’язано 
зі зміною як структури, так і обсягу ураження кіс-
ток скелета в процесі росту пацієнта. Осередки ФД 
у кістках були представлені одно- чи багатокамер-
ними, кістоподібними утвореннями різного роз-
міру, «потертої» (розмитої) структури, що нагадує 
«матове скло». Цей візуальний феномен пов’язаний 
із накладанням великої кількості тонких мікроско-
пічних звапнених кісткових трабекул та вважаєть-
ся патогномонічним рентгенологічним симптомом 
для цього захворювання.

Характерною локалізацією вогищ ФД були мета-
фізарні ділянки довгих трубчастих кісток, які з 
ростом дитини повільно переходили на діафізарну 
частину. Кістково-мозковий канал ураженої кістки 
втрачав свої межі, кортикальний шар міг бути ви-
тонченим, а в деяких ділянках – склерозованим. 
Усе вищенаведене було притаманне і для кісток 
нижніх кінцівок, і для локалізацій в інших кістках.

За обсягом ураження кістки ФД були осередко-
вими або дифузними. До патологічного процесу 
можуть бути залучені як вся кістка, так і окремі її 
компоненти від проксимального до дистального 
епіфізу, без ураження останнього. Перехід ФД че-
рез фізарну зону не відмічено в жодного хворого, 
що, на наш погляд, відрізняє ФД від деяких інших 
пухлиноподібних та запальних захворювань та 
може допомогти при встановленні вірного діагно-
зу. Фізарна зона була своєрідним бар’єром, який 
ніколи не перетинає патологічна тканина при ФД. 
Тільки після осифікації фізарної зони (процес си-
ностозування) стає можливим розповсюдження 
патологічного процесу на епіфіз. Така рентгеноло-
гічна особливість є суттєвим диференціально-діа-
гностичним критерієм встановлення діагнозу ФД 
у дітей та підлітків, що відрізняє це захворювання 
від злоякісних та інших патологічних процесів (ос-
теомієліт, туберкульозний остит тощо).

Розрив цілісності кортикального шару кістки при 
ФД рентгенологічно дуже схожий з лоозеровськими 
зонами, які виникають у кістках на вершині деформа-
ції у хворих на рахіт. Проте класичними лоозеровськи-

Таблиця 1
Клінічні прояви ФД у хворих залежно від форми ураження

n %
% % %

27 20 2 20
22 4 40

20 12 - - 4 40
2 2 - - - -

100 100 14 100 10 100

-
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ми зонами з втратою цілісності кортикального шару 
кістки при ФД назвати не можна, тому що при цьому 
захворюванні рентгенологічні ознаки можуть виника-
ти і без деформації кістки, а сучасні дані вказують на 
інші етіопатогенетичні чинники, а саме порушення 
остеобластогенезу та процесів мінералізації в осеред-
ках ФД із формуванням в кістці «неповноцінної» за 
складом і структурою кісткової тканини (рис.1).

Витончення кортикального шару кістки, що при-
таманне ФД, є загрозливим чинником щодо виник-
нення патологічних переломів. Поєднання больо-
вого синдрому у хворого з рентгенологічно 
витонченням та порушенням цілісності кортикаль-
ного шару кістки підтверджує наявність мікропе-
релому та потребує відповідного ортопедичного 
лікування. До особливостей перебігу ФД довгих 
кісток нижніх кінцівок слід віднести формування 
«пластичної» варусної деформації ПВСК за типом 
«палиці пастуха» (рис. 2). та шаблеподібної дефор-
мації кісток гомілки (рис. 3), виникнення яких 
може супроводжуватися мінімальним больовим 
синдромом, що є причиною пізньої діагностики і, 
відповідно, лікування.

Деформації кісток гомілки, як і стегнової кістки, 
у хворих на ФД виникали в результаті як патологіч-
них переломів, так і так званих «пластичних» де-
формацій. Останній тип деформацій діагностовано 

у 10 хворих. До особливостей їх клінічного пере-
бігу слід віднести поступовий початок, наявність 
незначного больового синдрому, який виникає пе-
ріодично при фізичних навантаженнях кінцівки та 
самостійно минає у спокої, а також відсутність до-
стовірних ознак перелому на рентгенограмах.

З’ясовано, що «пластична» деформація також 
виникала у хворих з ураженням кісток гомілки. Та-
кому типу деформацій була притаманна схильність 
до прогресування за рахунок збільшення патоло-
гічного осередку по передньо-внутрішньому кон-
туру діафізу великогомілкової кістки, що призво-
дило до «шаблеподібної» деформації гомілки за 
типом антикурвації (рис. 3).

Важливим та доцільним було дослідження клі-
ніко-рентгенологічних особливостей залежно від 
форми захворювання.

Найбільшу групу спостереження склали хворі з 
моноосальною формою ФД – 70% (56 із 80 хворих). 
Характерним клінічним проявом у хворих з моно-
осальною формою були патологічні переломи – 
39,3% (22 хворих) та больовий синдром – 35,7% 
(20 хворих). Деформації кісток діагностовано у 
21,4% (12 хворих). Безсимптомний перебіг захво-
рювання відмічено лише у 3,6% (2 хворих). У них 
не було жодних суб’єктивних та об’єктивних да-
них, а діагноз ФД було встановлено після рентгено-
логічного обстеження з приводу травми кінцівки.

Статистичний аналіз клінічних проявів моно-
осальної форми ФД виявив статистично значущу 
залежність між клінічними проявами захворюван-
ня та статтю і віком пацієнта (р<0,05). Так, 
з’ясовано, що в осіб жіночої статі при моноосаль-
ній формі ФД максимум клінічних проявів захво-
рювання припадає на віковий період 6–10 років 
(ближче до 10), у пацієнтів чоловічої статі – на 5 ро-
ків пізніше (ближче до 15 років). Стабілізація про-
цесу зазвичай наставала після статевого дозріван-
ня, що пояснюється зміною гормонального фону.

Моноосальній формі був притаманний осеред-
ковий тип ураження кістки, що представлено 

-

-

-
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структурними змінами в кістці у вигляді одного чи 
декількох осередків, поєднаних між собою у вигля-
ді ділянок розрідження рентгенологічного малюн-
ку у вигляді «матового скла» різних розмірів, відді-
лених від «здорової» кістки чіткою склеротичною 
каймою (рис. 4).

Осередки ФД мали переважно метафізарну чи 
діафізарну локалізацію. У кількох випадках ура-
ження включало кілька різних за формою осеред-
ків, які збільшувалися та поєднувалися між собою 
під час росту кістки. Структура осередків ФД була 
неоднорідною та мала щільні остеоїдні включення. 
Кортикальний шар кістки витончений, на деяких 
ділянках переривався. При діафізарній локалізації 
ФД кістково-мозковий канал втрачав свої контури, 
з часом кістка рівномірно збільшувалася в обсязі.

Поліосальна форма ФД, на відміну від моноо-
сальної, клінічно проявлялася у 9 (64,3%) хворих 
патологічними переломами та у 5 (35,7%) хворих 
больовим синдромом. Встановлено, що деформації 
кісток нижніх кінцівок при цій формі ФД не були 
характерним первинним проявом захворювання. 
Вони виникали поступово під час росту дитини і 
діагностувалися у хворих вже на етапах диспансер-
ного спостереження.

Поліосальна форма ФД характеризувлася дифуз-
ним типом ураження багатьох кісток скелета. Рент-
генологічне зображення осередків ФД також мало 
розріджену структуру – у вигляді «матового скла», 
проте оточуюча кісткова тканина була менш скле-
розованою. Візуально перехід «здорової» кісткової 
тканини в патологічну диспластичну на деяких ді-
лянках не диференціювався (рис. 5).

Розростання дифузних осередків на рентгено-
грамі проявлялося у вигляді збільшення зони роз-
рідження, витончення кортикального шару, здуття 
кістки, появи дистрофічних кіст. Саме виникнення 
здуття кістки з прогресивним витонченням корти-

кального шару кістки ми вважали рентгенологіч-
ною ознакою прогресування захворювання та зри-
вом компенсаторних можливостей організму.

Проведений статистичний аналіз виявив залеж-
ність клінічних проявів ФД при поліосальному 
ураженні скелета від статі та віку хворого. Так, в 
осіб жіночої статі до 5-річного віку клінічних про-
явів захворювання не було. У пацієнтів чоловічої 
статі первинні прояви діагностували з 3-річного 
віку у вигляді переломів у 83% хворих та больового 
синдрому у 17% хворих. Лише після 5-річного віку 
ФД проявлялась у рівних співвідношеннях патоло-
гічними переломами та больовим синдромом в осіб 
обох статей.

Синдром Олбрайта (Albright syndrome, АS) клініч-
но був представлений тріадою симптомів, яка вклю-
чала поліосальну форму ФД (ураження багатьох кіс-
ток скелета, у тому числі кісток лицевого черепа), 
гіперпігментацію шкіри за типом «кави з молоком» 
та ендокринопатією. Клінічні прояви синдрому Олб-
райта були найважчими, їх діагностовано з раннього 
дистинства у хворих і вони були пов’язані з деформа-
ціями кісток скелета, у тому чиcлі лицевого черепа, 
патологічними переломами та больовим синдромом 
у кістках різної інтенсивності.

Синдром Олбрайта було представлено патоло-
гічними фібродиспластичними змінами в багатьох 
кістках скелета, залозах внутрішньої секреції та 
шкірі. У 4 (40%) хворих спостерігався неповний 
синдром Олбрайта, за якого не було одного з клі-
нічних проявів (шкірні прояви чи ендокринопатія). 
У даної категорії хворих фіброзно-диспластичні 
зміни у кістках скелета завжди були поширеними 
із залученням до патологічного процесу як кісток 
кінцівок, хребта, таза, так і кісток лицевого черепа, 
формуючи значні деформації з виразним косме-
тичним дефектом.

До особливостей клініко-рентгенологічного пере-
бігу синдрому Олбрайта було віднесено ранню появу 
деформацій кісток лицевого черепа (частіше нижньої 
щелепи), що відмічено у 3 (75%) хворих віком 5–8 ро-

 -
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ків (середній вік 6,3 року). Прогресивне збільшення 
осередків ФД зі зростанням пацієнта призводило до 
формування типової деформації обличчя, що описа-
но в літературі як facies fibrodysplastica. Гіперпігмен-
тація шкіри за типом «кави з молоком», як прояв хво-
роби, була виявлена у 100% хворих. З анамнезу життя 
з’ясовано, що пігментні плями з’являлися від наро-
дження, повільно збільшувалися в розмірі зі зростан-
ням дитини та не викликали ніяких скарг, окрім кос-
метичного дефекту (рис. 6).

Невід’ємною складовою синдрому Олбрайта є 
ендокринопатія, яка була представлена патологією 
як статевих залоз, так і інших ендокринних залоз у 
сімох пацієнтів.

Скелетні прояви у хворих на синдром Олбрайта 
стосувалися переважно патологічних переломів та 
деформацій кісток, які було виявлено в рівній мірі 
у пацієнтів жіночої статі, на відміну від пацієнтів 
чоловічої статі, у яких даний синдром проявлявся 
у 33% больовим синдромом, у 17% – деформаціями 
та у 50% – переломами. Слід зазначити, що патоло-
гічні переломи при синдромі Олбрайта у пацієнтів 
жіночої статі діагностували, як і при поліосальній 
формі ФД, лише з 5-річного віку. Ступінь виразнос-
ті скелетних проявів ФД при синдромі Олбрайта 
був найважчим, деформації довгих кісток були 
важкими, багатоплощинними, відмічено значне 
порушення функції ходьби.

Основними ортопедичними проявами при ФД 
були патологічні переломи та деформації кісток, 
які могли проявлятися як первинний прояв захво-
рювання, так і супроводжувати хворого протягом 
усього життя.

У нашому спостереженні патологічні переломи 
довгих кісток нижніх кінцівок виникли у 47 (58,8%) 
хворих. Загальна кількість переломів у цих хво-
рих – 83; з локалізацією у стегновій кістці – у 60 
(72,3%) випадках, у кістках гомілки – у 23 (27,3%).

За локалізацією у всіх вікових групах переважа-
ли патологічні переломи проксимального відділу 
стегнової кістки (ПВСК), що відмічено у 76,7% ви-
падків (46 переломів у 29 хворих).

Встановлено, що максимальна кількість патоло-
гічних переломів ПВСК (45,6%) відповідала віко-
вому проміжку від 9 до 14 років, що збігається з 
періодом інтенсивного росту скелета під час стате-
вого дозрівання та збільшенням фізичної актив-
ності дітей.

Аналіз рентгенограм хворих з патологічними 
переломами вказує на різноманітність варіантів 
ураження ФД ПВСК, останні були систематизо-
вані за класифікацією Guille (1998). Констатова-
но найбільшу кількість патологічних переломів 
при тотальному ураженні ПВСК (71,7%) (рис. 7).

З’ясовано, що з усіх хворих з переломами 
ПВСК лише при моноосальній формі захворю-
вання зустрічалися різноманітні типи ураження, 
що достовірно відрізняло моноосальну форму 
від інших форм ФД (p<0,05). Хворим з поліосаль-
ною формою ФД та синдромом Олбрайта був 
притаманний тотальний тип ураження ПВСК 
(1 тип). Серед хворих з моноосальною та поліо-
сальною формою захворювання статистично зна-
чущої різниці між пацієнтами жіночої та чолові-
чої статі за кількістю переломів ПВСК не 
виявлено (табл. 2).

-
-
-
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При синдромі Олбрайта патологічні переломи 
ПВСК відмічено у 9 хворих, причому усі вони спо-
стерігалися в осіб чоловічої статі (100%). Переваж-
на кількість переломів (88,9%) відповідала 1-му 
типу ураження (тотальний тип) і лише 11,1% – 3-му 
типу ураження (шийка стегнової кістки з міжверт-
люговою ділянкою).

Повторні переломи ПВСК виникли у 11 (19%) із 
58 хворих, причому у 9 (81,8%) хворих були з 1-м 
типом ураження ПВСК і лише у двох хворих – з 
3-м та 5-м типом. Достовірної різниці за кількістю 
повторних переломів у хворих з різними формами 
захворювання (моноосальна – 4; поліосальна – 5; 
синдром Олбрайта – 2) не було (p>0,05).

Слід зазначити, що у 2 (18,1%) із 11 хворих по-
вторний перелом ПВСК відбувся впродовж пер-
шого року; у 5 (45,5%) хворих – від 1 до 2 років; у 
4 (36,4%) хворих – через 3–7 років, що вказує на 
необхідність тривалого диспансерного спостере-
ження та проведення роз’яснювальної роботи з 
батьками хворого щодо можливих ускладнень.

Що стосується патологічних переломів кісток 
гомілки при ФД, то вони спостерігалися лише у 
23 (28%) хворих. У структурі переломів кісток го-
мілки переважали переломи з діафізарною лока-
лізацією – 18 (78,3%) хворих.

Таким чином, проведене нами дослідження 
особливостей клінічного та рентгенологічного 
перебігу ФД дозволяє покращити діагностику за-
хворювання, обєктивно оцінити ортопедичний 
статус пацієнта та створює фундамент для удо-
сконалення системи хірургічного та консерватив-
ного лікування даної категорії пацієнтів.

Висновки
1. Серед клініко-ортопедичних проявів у паці-

єнтів із ФД характерними та найбільш важливи-
ми є патологічні переломи довгих кісток та їх де-
формація; ст упінь виразності цих проявів 
залежить від форми захворювання, віку та статі 
пацієнта.

2. За даними клініко-рентгенологічного дослі-
дження встановлена частота патологічних пере-

ломів довгих кісток нижніх кінцівок залежно від 
локалізації, форми захворювання та статі у паці-
єнтів із ФД: стегнової кістки – 72,3% (прокси-
мальний відділ – 76,7%); кісток гомілки – 27,3% 
(діафізарна частина – 78,3%); з’ясовано, що при 
моноосальній формі ФД кількість переломів була 
достовірно більшою (49,4%), ніж при поліосаль-
ній формі (30,1%, p<0,05) та синдромі Олбрайта 
(20,5%, p<0,5); в осіб чоловічої статі з моноосаль-
ною формою та синдромом Олбрайта кількість 
переломів була достовірно більшою (p<0,05), ніж 
в осіб жіночої.

3. Дослідження особливостей клініко-рентге-
нологічного перебігу ФД дозволяє покращити 
діагностику захворювання та створює підґрунтя 
для удосконалення системи ортопедичного ліку-
вання даної категорії пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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Diagnosis of intestinal obstruction in children, one of the commonest surgical emergencies, may still test the 
acumen of the attending clinician. Any delay in diagnosis may lead to complications which carry high morbidity or 
may even be fatal. Besides clinical judgment, radiography plays an important role in the diagnosis. Ultrasonography, 
although not the investigation of choice but it does give an initial suggestion of the diagnosis in the child without 
any harmful effects of radiation.
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Background and Introduction
Intestinal obstruction in children is one of the most 

common surgical emergencies. It is a potentially life 
threatening condition, if not diagnosed and managed 
timely. It can lead to complications like necrosis of 
 bowel, perforation or sepsis. Hence, early and proper 
diagnosis and management is very important.

Diagnosis is mainly based on detailed clinical history 
and examination, radiography, flouroscopy, abdominal 
sonography. CT scan is the gold standard for evaluation 
of these patients but sonography still remains the main 

stay of diagnosis in our subcontinent. In Indian scena rio, 
the diagnosis of intestinal obstruction is usually made by 
clinical evaluation of patient followed by plain abdomi-
nal radiography which may show dilated bowel loops 
and multiple air fluid levels. Inspite of low diagnostic 
yield [4] it continues to be the initial method of imaging 
to serve as a basis for triage for further imaging work up. 
Ultrasonography is an ideal imaging modality in paedi-
atric population because it conveys image in real time, is 
noninvasive, relatively cost effective and without ioni-
zing radiation. Also, sonography requires no sedation in 
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most of the cases [1]. The purpose of this study is to 
evaluate the role of abdominal sonography in diagnosing 
the intestinal obstruction and its causes and to correlate 
the abdominal sonography diagnosis with clinical and 
surgical outcomes.

Materials and Methods
The study was done on 57 children (neonates – 

14 years) who presented in casualty/OPD of paediatric 
surgery department of JNMCH, AMU, Aligarh for from 
October 2016 to October 2018 with complaints of pain 
abdomen, abdominal distension, vomiting, not passing 
stool, or any clinical features suggestive of intestinal 
 obstruction. Informed consent of patients was obtained 
and a detailed clinical history and examination was done.

Imaging evaluation was done by x-ray abdomen-erect 
and supine views & abdominal sonography on 
 SAMSUNG SONOACE R 7 equipped with 3-5 MHZ 
curvilinear and 5-12 MHZ linear probe.

Patient was examined in supine position without any 
special preparation. First curvilinear probe was used for 
general overview of abdomen and also to rule out any solid 
organ /non bowel pathologies. Following that, linear probe 
was used for bowel imaging. Small bowel was predomi-
nantly looked for in the centre of abdomen, and right iliac 
fossa. Large bowel loops were scanned though out their 
visualized course. Bowel loops which were gas/fluid filled 
and were hindering looking for underlying pathology were 
displaced by graded compression technique [1].

To summarize the important finding of bowel  imaging, 
the following basic points were evaluated in each of our 
cases; dilated bowel loops, wall thickness, gut signature, 
peristalsis pattern, transition point, extraintestinal fluid, 
echoes/septae in extraintestinal fluid and other findings. 
The findings on abdominal sonography were tabulated 
and analyzed with clinical & surgical outcome.

Observations
Seven of these cases were excluded from study after 

clinical and radiographic evaluation as these cases had 
unstable hemodynamics and showed free air under 
 diaphragm on plain radiography and were directly 
 taken for surgical intervention without abdominal 
sono graphy. Out of 50 cases, 36 were male and 14 were 
females with male to female ratio ~2.5:1. The age group 
of patients most frequently affected were between 
1 month and 1 year – 17 (34%), followed by neonatal 
group 11 (22%) patients. Abdominal distension in 38 
(76%) and not passing stool in 37 (74%) cases were the 
most common presenting clinical features which was 
followed by pain abdomen in 38 (76%), vomiting in 11 
(22%) and blood with mucus in stools in 4 (6%) patients.

Final diagnosis was made in 45 patients after clinical 
evaluation, radiography, abdominal sonography and sur-
gical outcome. Five patients were managed conservative-
ly as no definite etiology could be made. Out of 45 cases, 
etiology in 20 (44%) was congenital and in 25 (56%) cases 
it was acquired. Overall most common cause came out to 
be intussusception, Meckel’s diverticulum and infective 
causes. Among congenital causes most common cause 
was Meckel’s diverticulum, followed by Ladd’s band, 
Hirschprung’s disease and congenital hypertrophic py-
loric stenosis. In acquired causes, most common cause 
was intussusception (Fig. 1). In neonatal age group, Ladd’s 
band and Hirschprung’s disease were the most common 
cause. Beyond neonatal age group, most common cause 
was intussusception and appendicitis.

On plain radiographic evaluation twenty patients showed 
nonspecific/normal findings. About 26 patients showed 
both features of dilated small bowel loops and multiple air 
fluid level suggesting intestinal obstruction (Fig. 2).
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On sonographic evaluation, significantly dilated 
small loops were seen in 35 cases. In 4 cases, both large 
and small bowel loops were dilated. Most of the bowel 
loops were fecal loaded and fluid filled with hyperecho-
ic spots (gas). Ineffective i.e. sluggish and to and fro 
peristalsis pattern was seen in 28 cases. Hyperactive 
peristalsis could not be documented in any of our cases 
which may be due to very late presentation of patients 
of mechanical intestinal obstruction in our hospital. 
Wall thickness was increased in 4 of our cases and rest 
showed almost normal (~3 mm) thickness in our study. 
We looked for underlying pathology for dilated/ob-
structed bowel loops and transition point could be well 
documented only in 21 patients. These were the cases of 
intussusception, congenital hypertrophic pyloric steno-
sis, worm infestation and appendicitis (Fig. 3, 4). This 
decreased number could be due to excessively gas /fluid 
filled bowel loops which hindered looking into underly-
ing pathology/transition point despite of graded com-
pression used to displace the gas/fluid. Gut signature 
was maintained in almost all cases. No evidence of loss 
of mural stratification was noted which could suggest 
malignancy. Presence of extraintestinal fluid was noted 
in 39 (78%) of our cases and conglomerated mesenteric 
nodes predominantly in right iliac fossa was seen in 
4 cases (Table 1). Most common diagnosis observed in 
our study was of intussusceptions, subacute intestinal 
obstruction, congenital hypertrophic pyloric stenosis, 
appendiceal causes of obstruction and worm infesta-
tions (Table 2). In five cases, no definite diagnosis could 
be made and these cases were showing sluggish peristal-
sis with normal calibre of bowel loop(non-mechanical 
cause) and few having non-specific enlarged oval non 
necrotic and discrete mesenteric lymph nodes. So, these 
cases were given medical management. In 5 out of 
50 cases, no definite diagnosis could be made; they were 
kept on conservative management and were relieved of 
their symptoms. Forty five underwent laparotomy and 

operative treatment. Peroperative findings seen at lapa-
rotomy and the surgical procedures done in these cases 
are tabulated below (Tables 3, 4).

Comparison of surgical and sonographic 
findings

We compared the peroperative findings with the ab-
dominal sonographic findings (Table 5). In terms of find-
ings, abdominal sonography showed 100% sensitivity in 
cases of dilated bowel loops and conglomerated mesen-
teric nodes and ~ 93% sensitivity in detecting interbowel 
free fluid. In terms of making the diagnosis of the cause of 
obstruction abdominal sonography showed 100% sensi-
tivity in case of intussusception, congenital hypertrophic 
pyloric stenosis, worm infestation, gangrenous bowel, 
interbowel free fluid and appendicitis and its complica-
tions. However abdominal sonography was less sensitive 
in picking up transition point (65.2%). There can be 

Table 1
Abdominal sonography findings

70
4

42
4
0 0
21 42

1 2

Table 3
Peroperative diagnosis

%
11
7

4
2
2
4
4
4

2

Table 2
Percentage of cases of different etiology

cases
11 22
12 24
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2 4
4
2 4
4

4

2 4
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 myriad of reasons for this, some being presence of exces-
sive gas, patient’s clinical condition and compliance and 
in general sensitivity of abdominal sonography in detect-
ing the cases of Meckel’s diverticulum, congenital bands 
and Hirschprung’s disease was low.

Discussion
Intestinal obstruction in pediatric age group can be 

broadly categorized into: neonatal and non neonatal age 
group. Male to female ratio our study came out to be 
~2.5:1. Reason for male sex predominance is not known, 
but it may be due to less attention towards female child 
by social custom in our society. Most common age group 
involved in our study was 1month to 1 year (34%) fol-
lowed by neonatal age group (22%) [3,7,8]. Uba et al also 
studied and observed that 74% of patients were less than 
1year [11]. Abdominal distension & pain was most com-
mon presenting complaints (76%) in our study group. 
On the basis of x-ray finding in our study, 26 patients 
were suspected of intestinal obstruction; however no 
definite cause of obstruction could be made out on basis 
of x-ray. Final diagnosis was made on 45 patients after 
clinical evaluation, radiography, abdominal sonography 
and surgical outcome. 5 patients were managed conser-
vatively and few of them had no proper provisional di-
agnosis. Out of 45 cases, 20 were congenital and 25 cases 
were acquired.

In our study 11 (24.4%) children were finally diag-
nosed as having intussusception, 7 (15.5%) were diag-
nosed Meckel’s diverticulum, 5 (11.1%) were diagnosed 
with congenital bands, 4 cases of Hirschprung’s disease, 
4 (8.8%) had gangrenous bowel on surgical outcome, 4 
(8.8%) had necrotic and conglomerated mesenteric 

lymphadenitis with associated bowel obstruction, 
2 (4.4 %) had hypertrophic pyloric stenosis, 4 (8.8%) had 
acute appendicitis, 2 (4.4%) had duodenal atresia and 
2 (4.4%) were diagnosed with worm infestation. Five 
children had no specific diagnosis on abdominal sonog-
raphy, so they were managed conservatively. In our 
study, most common etiology in neonatal age group was 
Ladd’s band and Hirschprung’s disease followed by con-
genital hypertrophc pyloric stenosis and duodenal atre-
sia. In non neonatal age group, most common etiology 
came out to be Hirschprung’s disease.

Among congenital causes, most common cause was 
Meckel’s diverticulum, followed by Ladd’s band and 

-
-

-

Table 4
Surgical Procedures done

cases
- 20

2

-

-
7

4
2

2
4

2

Table 5
Comparison of Peroperative and sonographic diagnosis

100
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2 2 100

2 2 100
2 2 100
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-
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Hirschprung’s and congenital hypertrophc pyloric ste-
nosis. Overall most common cause came out to be in-
tussusception, Meckel’s and infective causes. A study 
was conducted by Soomro et al. in 2011 on 55 cases in 
which most common cause was intussusceptions 
(27%), Meckel’s diverticulum and band (~16.4 %) and 
obstructed hernias (14.5 %) [6,10]. On abdominal so-
nography, besides making the diagnosis of presence of 
obstruction, we were also able to find the transition 
points, which was causing obstruction and these cases 
were of intussusception, congenital hypertrophc py-
loric stenosis & worm infestation & appendicial causes. 
We also observed that intussusception was most com-
mon cause of overall of intestinal obstruction. Those 
cases which on surgical outcome came out to be intus-
susception were also given provisional diagnosis of 
intussusception, thus making the abdominal sono-
graphy sensitivity of 100%. Abdominal sonography 
findings were typical showing concentric/doughnut 
appearance on transverse section and fork sign on lon-
gitudinal section. Most of them were ileocecal type 
with average age group of 1 year. Two cases of idio-
pathic hypertrophc pyloric stenosis were also reported 
on abdominal sonography, which were confirmed with 
surgical finding with diagnostic accuracy of 100%. 
 Abdominal sonography findings were increased py-
loric length between 21-24 mm, and muscle thickness 
between 4-6 mm, giving nipple sign on longitudinal 
scan and doughnut appearance on axial scan.

It has been shown that the pyloric length is the only 
precise indicator of hypertrophic pyloric stenosis. Py-
lorospasm is also documented to be a common finding 
in this age group where follow up ultrasound shows 
decreasing pyloric thickness below 2 mm [3]. Two 
 cases of worm infestation were noted in our study 
which showed 100% diagnostic accuracy on abdominal 
sonography. X-ray showed air-fluid levels suggestive of 
intestinal obstruction. Abdominal sonography revealed 
masses in the intestinal lumen with parallel paired lines 
on longitudinal views and ‘bull’s eye’ appearance on 
transverse section. Two cases of duodenal atresia were 
also reported, both were male child of less than one 
month. Duodenal/Ileal atresia was suggested as a diag-
nosis and was confirmed at operation, thereby empha-
sizing the vital role of abdominal sonography in intes-
tinal disorders.

In a prospective study by Mardan et al. in 2007 on 
200 patients, laparotomy done on clinical assessment 
alone for acute appendicitis resulted in 22.5% negative 
appendicectomy. In the same study involving 200 patients, 
laparotomy done on combined clinical and ultrasound 
findings resulted in only 4.7% negative appendicectomy. 

This study proved that routine ultrasound examination by 
graded compression technique can significantly improve 
the diagnostic accuracy and reduce the surgeon’s burden 
as well as postoperative morbidity [5]. Ultrasound is wide-
ly accessible, inexpensive, non-invasive, and portable with 
high spatial and temporal resolution. It is not only a very 
sensitive but a specific modality for the diagnosis of intes-
tinal obstruction in children. There is a trend of increased 
use of sonography in initial assessment of paediatric pa-
tients with intestinal obstruction as abdominal sonogra-
phy can also be repeated at short intervals & as a bedside 
procedure that further increases its accuracy & improves 
patient management.

The major limitation of gastrointestinal tract sono-
graphy is the decreased sensitivity of visualization of 
transition points and no to very low sensitivity in 
 picking up important causes like Meckel’s and congeni-
tal bands due to many factors including interposed 
bowel gases, incompliance, and also less penetration 
power of probe [5,9].

Even then, it overweighs its outcome. It can be easily 
done as bedside procedure and repeated sonography can 
be done for follow up as it has no radiation hazard prob-
lem, thereby increasing the accurate diagnostic outcome. 
Also, now advanced high frequency probes have come 
into existence with frequency of more than 18 MHZ 
having very high resolution hence giving more detailed 
anatomical information [2].

Bowel wall perfusion can also be assessed by Doppler 
sonography. Differentiating between simple and stran-
gulating obstruction is very important as patient’s condi-
tion in strangulated obstruction deteriorates quickly and 
hence requires early detection to avoid necrosis and pre-
serve that bowel segment. Significant decrease in the end 
diastolic volume and increase in the resistive index for 
the SMA in strangulating obstruction is a marker for 
urgent laparotomy [4].

Conclusions
Abdominal sonography is more sensitive in diagnos-

ing intestinal obstruction, its complications as well as the 
etiopathogenesis behind it. There is no harm of radiation 
as well as no need of sedation as compared to CT scan. 
Its favorable cost, availability, flexibility, and user friend-
liness, as well as its high temporal and spatial resolution 
further enhance the utility of sonography in most of the 
cases of pediatric intestinal obstruction. Abdominal so-
nography helps in assisting the surgeons with important 
sonographic findings which suggest early operative in-
tervention: intra peritoneal fluid, bowel thickness 
(>4 mm), decreased/absent peristalsis in previous hy-
peractive bowel. Also if needed abdominal sonography 
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guided aspiration can be done, and if it contains red 
blood cells, it may indicate gangrenous bowel suggesting 
urgent surgery which proves to be life saving. Serial 
 abdominal sonography examinations can be done in 
cases which are managed conservatively without any ra-
diation hazards.

To conclude, systematic approach and expertise in 
abdominal sonography has the potential of significantly 
reducing mortality and morbidity among children of 
intestinal obstruction.

The authors declare they have no conflict of interest.
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Гострий апендицит є однією з найчастіших патологій у дітей, яка вимагає хірургічного втручання. 
 Ультрасонографія (УСГ) розглядається як перший метод інструментальної діагностики у дітей із гострим 
апендицитом. Незважаючи на численні дослідження щодо УСГ-діагностики гострого апендициту, питання 
можливості застосування цього методу для розмежування неускладненого та ускладненого гострого апен-
дициту, зокрема перфоративного, вивчені недостатньо.

Мета: провести ретроспективний аналіз результатів УСГ-обстеження у порівнянні з інтраопераційними 
знахідками щодо визначення УСГ-критеріїв гострого перфоративного апендициту.

Матеріали і методи. Робота ґрунтується на результатах УСГ-обстеження та хірургічного лікування 97 ді-
тей у І хірургічному відділенні КНП ЛОР «Львівська обласна дитяча клінічна лікарня «ОХМАТДИТ» упро-
довж дев’яти місяців 2019 року.

УСГ виконували за протоколом, який включав огляд усіх ділянок черевної порожнини, з ретельним об-
стеженням правої клубової ділянки з використанням дозованої компресії. Діагноз перфоративного апен-
дициту встановлювали за наявності видимого перфоративного отвору під час хірургічного втручання. 
Наявність гангренозного апендициту без перфоративного отвору, навіть за наявності періапендикулярно-
го абсцесу, не розглядали як перфоративний апендицит.

Результати. Перфоративний апендицит діагностовано у 29 (29,9%) пацієнтів. При УСГ збільшення максималь-
ного діаметра червоподібного відростка виявлено у 23 (79,3%), у 19 (65,5%) – потовщання стінки відростка >3 мм, 
втрату ехогенності підслизового шару стінки відростка та наявність випоту – у 12 (41,4%) і в 11 (37,9%) пацієнтів 
діагностовано наявність копроліту у просвіті відростка та запальні зміни у періапендикулярній жировій тканині. 
Незважаючи на те, що у дітей із перфоративним апендицитом часто виявляли збільшення максимального діаметра 
відростка, ці зміни не є специфічними для даної форми захворювання. Інші показники також мають низькі по-
казники чутливості і/або специфічності щодо наявності перфорації червоподібного відростка.

Висновки. Ультрасонографія має високу специфічність, проте досить низьку чутливість, для визначен-
ня наявності перфоративного апендициту у дітей. Збільшення максимального діаметра червоподібного 
відростка, потовщання його стінки (>3 мм) та порушення ехогенності підслизового шару можна розгляда-
ти як основні УСГ-ознаки перфоративного апендициту у дітей, проте вони повинні оцінюватись лише у 
комплексі з даними об’єктивного обстеження та іншими УСГ-ознаками.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-
ний Локальним етичним комітетом установи. На проведення досліджень було отримано поінформовану 
згоду батьків (опікунів) дітей.

Автор заявляє про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: діти, гострий перфоративний апендицит, діагностика, ультрасонографія.
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Вступ
Гострий апендицит є найчастішою причиною ви-

никнення гострого абдомінального болю у дітей, що 
вимагає хірургічного втручання. Візуалізаційні ме-
тоди обстеження є важливим компонентом підви-
щення точності діагностики гострого апендициту, 
зменшення кількості невиправданих апендектомій 
та запобігання зростанню частоти перфорацій [13]. 

Ультрасонографія (УСГ) у дітей, за рекомендаціями 
Американської педіатричної академії та Американ-
ської асоціації дитячих хірургів, вважається почат-
ковим методом інструментальної діагностики для 
підтвердження діагнозу гострого апендициту [10]. 
Для УСГ-діагностики гострого апендициту запро-
поновано багато критеріїв, які широко використо-
вуються у клінічній практиці [6,14,17], проте мож-

-

-

-
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ливості УСГ для розмежування неускладненого та 
ускладненого гострого апендициту, зокрема перфо-
ративного, вивчені недостатньо.

Метою роботи було провести ретроспективний 
аналіз результатів УСГ-обстеження у порівнянні 
з інтраопераційними знахідками щодо визначен-
ня УСГ-критеріїв перфоративного гострого апен-
дициту.

Матеріал і методи дослідження
Робота ґрунтується на результатах обстеження та 

хірургічного лікування 97 дітей, які були госпіталі-
зовані у І хірургічне відділення КНП ЛОР «Львів-
ська обласна дитяча клінічна лікарня «ОХМАТДИТ» 
упродовж дев’яти місяців 2019 року і яким проводи-
ли УСГ-обстеження перед хірургічним втручанням. 
Вік пацієнтів коливався від 3-х до 17 років (у серед-
ньому 9,3±0,9 року).

УСГ-обстеження поводили на апараті LOGIQ 
P7 General Electric, Корея) з використанням лінійних 
(5–10 МГц) та конвексних датчиків. УСГ виконували 
відповідно до протоколу, який включав огляд усіх ді-
лянок черевної порожнини з ретельним обстеженням 
правої клубової ділянки з використанням дозованої 
компресії. При УСГ оцінювали діаметр червоподіб-
ного відростка, потовщення/стоншення стінки від-
ростка, порушення ехогенності підслизового шару, 
наявність/відсутність випоту та його поширення, 
підвищення ехогенності періапендикулярної жирової 
тканини. Кольорову допплерографію застосовували 

в усіх пацієнтів з метою оцінки стану кровотоку у 
кишках у правій клубовій ділянці.

Діагноз перфоративного апендициту встановлю-
вали за наявності видимого перфоративного отвору 
під час хірургічного втручання. Наявність гангре-
нозного апендициту без перфоративного отвору, 
навіть за наявності періапендикулярного абсцесу, не 
розглядали як перфоративний апендицит.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом установи. 
На проведення досліджень було отримано поінфор-
мовану згоду батьків (опікунів) дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Частота перфорацій червоподібного відростка у 

дітей, за даними літератури, коливається від 15–20% 
у підлітків до 60% у дітей до 5 років, а у дітей молод-
ше 3-х років – від 86% до 100% [1,2,12]. У нашому 
дослідженні перфорація відростка стверджена у 
29 (29,9%) пацієнтів.

За результатами УСГ червоподібний відросток вда-
лося візуалізувати у 83 (85,6%) дітей, у тому числі в 
усіх пацієнтів із підтвердженим діагнозом перфора-
тивного апендициту. Високій частоті виявлення чер-
воподібного відростка сприяв метод дозованої комп-
ресії та використання низькочастотних датчиків, що 
збігається з даними літератури [6,8].

Збільшення максимального діаметра червоподіб-
ного відростка є однією з УСГ-ознак гострого апен-
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дициту [6,14]. У наших дослідженнях дана ознака 
виявлена у 76 (78,4%) пацієнтів, зокрема у 
23 (79,3%) – з перфоративним апендицитом. Незва-
жаючи на значну частоту цієї ознаки, вона не є спе-
цифічною для даної форми захворювання, хоча се-
редні показники максимального діаметра відростка 
були більшими у дітей з перфорацією порівняно з 
пацієнтами без перфорації (9,6±0,5 і 9,1±0,4 мм від-
повідно), проте ця різниця статистично недостовір-
на (р>0,05). Такі результати корелюють із даними 
літератури [5].

Досить часто у дітей з перфоративним апендици-
том при УСГ виявляли потовщання стінки відростка 
>3 мм (65,5%, 19/29 дітей). Слід зазначити, що подіб-
ні ознаки виявляли й у пацієнтів без перфорації від-
ростка, що зумовило низькі показники специфіч-
ності (65,5%) та чутливості (32,5%) цієї УСГ-ознаки 
по відношенню до перфоративного апендициту. Такі 
результати узгоджуються з даними літератури [16]. 
E. Blumfield зі співавт. (2013) вважають втрату ехо-
генності підслизового шару стінки відростка однією 
з УСГ-ознак перфоративного апендициту [3]. У на-
ших дослідженнях дану ознаку виявили лише у 
12 (41,4%) дітей (рис.1), проте вона має високу спе-
цифічність (96%) щодо наявності перфорації.

Копроліт у просвіті червоподібного відростка 
(рис. 2) виявлений у 27 (27,8%) дітей, яких оперу-
вали з приводу гострого апендициту, а при перфо-
ративному апендициті його виявили у 11 (37,9%) 
пацієнтів. Тоді як дані літератури свідчать, що на-
явність копроліту (апендиколіту) є одним із чин-
ників перфорації відростка [4,15], а за даними E. 
Blumfield та співавт. (2013), наявність апендиколіту 
у дітей молодше 8 років має чутливість 68% і спе-
цифічність 92% щодо наявності перфоративного 
апендициту [3].

За результатами нашого дослідження чутливість 
даної ознаки склала 37,9%, а специфічність – 59,3%.

Наявність змін у періапендикулярній жировій 
тканині розглядається як важливий критерій за-
пальних захворювань, які локалізуються у правій 
клубовій ділянці [11]. За даними N. Kessler та 
 співавт. (2004), зміни у періапендикулярній жировій 
тканині мають 91% від’ємної прогностичної ціннос-
ті і 76% позитивної прогностичної цінності щодо 
діагнозу гострого апендициту [9]. Запальні зміни 
(рис. 3) у жировій тканині навколо червоподібного 
відростка виявили у 57 (58,8%) дітей із гострим 
апендицитом, у тому числі в 11 (37,9%) пацієнтів з 
перфоративним апендицитом. Оскільки такі зміни 
були стверджені й у дітей без перфорації, це зумови-
ло низькі показники специфічності та чутливості 
(37,9% і 67,6% відповідно), що підтверджують й інші 
дослідники [3].

Наявність випоту у правій клубовій ділянці і/або 
у малому тазу виявлена у 76 (78,4%) пацієнтів, у тому 
числі у 12 (41,4%) дітей з перфорацією відростка 
(рис. 4).

Наявність випоту має низьку чутливість (41,4%) 
та високу специфічність (94,1%) щодо наявності 
перфоративного апендициту, що відповідає даним 
літератури [7].

Висновки
Ультрасонографія має високу специфічність, про-

те досить низьку чутливість для визначення наяв-
ності перфоративного апендициту у дітей. Збіль-
шення максимального діаметра червоподібного 
відростка, потовщання його стінки (>3 мм) та по-
рушення ехогенності підслизового шару можна роз-
глядати як основні УСГ-ознаки перфоративного 
апендициту у дітей, проте вони повинні оцінюва-

-
-

-
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тись лише у комплексі з даними об’єктивного об-
стеження та іншими УСГ-ознаками.

Автор заявляє про відсутність конфлікту інтересів.
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У літературі широко висвітлюються питання діагностики та лікування гострого апендициту у дітей, однак 
рання діагностика, особливо у дітей раннього віку, залишається складною проблемою в дитячій хірургії.

Мета – аналіз причин незадовільних результатів лікування різних форм гострого апендициту у дітей.
Матеріали і методи. Проведений ретроспективний аналіз діагностики та лікування 1034 дітей, які були 

госпіталізовані у відділення екстреної хірургії ВОДКЛ за період з 2015 р. по 2018 р. з діагнозом гострого 
апендициту. З них 938 дітей було прооперовано з приводу різних форм гострого апендициту та його усклад-
нень. З приводу періапендикулярного абсцесу було прооперовано 69 (7,4%) дітей: 42 (61%) хлопчиків і 
27 (39%) дівчаток. У віці від 3 до 9 років включно прооперовано 12 (17%) дітей, у віці від 10 до 17 років – 
57 (83%) дітей відповідно. У 96 (10,2%) дітей діагноз гострого апендициту був під питанням, а згодом ви-
ключена гостра хірургічна патологія.

Результати. За останні чотири роки з ускладненими формами гострого апендициту було прооперова-
но біля 76 дітей, як з приводу періапендикулярного абсцесу, так і з приводу дивертикуліту, апоплексії 
яєчника, первинного перитоніту, перекруту кісти яєчника. Встановлено, що пізня госпіталізація дітей з 
діагнозом «гострий апендицит» у лікарняні заклади була пов’язана із соціально-економічними трудно-
щами сільського та міського населення, недооцінкою загальноклінічних симптомів гострого апендици-
ту лікарями первинної ланки та хірургами районних поліклінік і стаціонарів. Усе це призводило до так-
тики необґрунтованого спостереження та проведення консервативного лікування при невстановленому 
діагнозі, особливо у дітей ранньої вікової групи. Було складніше проводити диференціальну діагностику 
гострого апендициту у дітей з атиповим розташуванням апендикулярного відростка.

Усі ці чинники призводили до важких ускладнень гострого апендициту у дітей із частим виникненням 
періапендикулярних абсцесів, що склало майже 30% від усіх прооперованих дітей.

Висновки. Висока частота діагностичних помилок на догоспітальному етапі у дітей із підозрою на го-
стрий апендицит зумовлює необхідність покращення знань з питань надання невідкладної допомоги дітям 
сімейних лікарів, педіатрів та хірургів загальної хірургії. Основним методом ефективного лікування дітей 
з гострим апендицитом є комплексне лікування в умовах хірургічного стаціонару дитячої лікарні.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: гострий апендицит, діти, ускладнення, екстрена хірургія.
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Вступ
Гострий апендицит – одне з найчастіших гострих 

хірургічних захворювань органів черевної порож-
нини у дітей. Близько 65–75% оперативних втручань 
у дітей проводяться з приводу гострого апендициту, 
що обумовлено особливостями морфо-функціо-
нальних процесів дитячого організму, генералізаці-
єю запальних процесів, виразністю інтоксикаційних 
явищ, швидким розвитком деструктивних процесів 
(особливо у дітей раннього віку, у яких знижений 
опір до інфекцій) [4,5,8–10].

Своєчасне та правильне визначення основних 
клінічних ознак гострого апендициту у дітей різ-
них вікових груп, проведення диференціальної 
діагностики є запорукою адекватної та правильної 
постановки діагнозу, що дозволяє в оптимальні 
терміни надати дитині адекватну невідкладну ме-
дичну допомогу – вчасно зробити вірний діагнос-
тичний висновок та розробити індивідуальну хі-
рургічну тактику [3,4,9,10].

Проблема ранньої діагностики гострого апенди-
циту у дітей різних вікових груп залишається од-

нією з найактуальніших у наданні екстреної хірур-
гічної допомоги дітям. На діагностичному етапі 
при визначенні основних клінічних симптомів го-
строго апендициту, диференціально-діагностич-
них ознак супутньої патології, особливостей клі-
нічного перебігу, подібності симптомів, зазвичай 
виникають основні труднощі ранньої діагностики 
запального процесу червоподібного відростка, для 
уточнення якого необхідно застосовувати допо-
міжні інструментальні дослідження – УЗД органів 
черевної порожнини (ОЧП), допплеро-сонографію 
ОЧП, показники яких необхідні як для дитячих хі-
рургів, так і для педіатрів, лікарів сімейної медици-
ни та хірургів районних лікарень [2,7]. Основними 
причинами пізньої діагностики гострого апенди-
циту у дітей є несвоєчасне звернення батьків у лі-
кувальний заклад, самолікування, труднощі діа-
гностики, особливо у дітей раннього віку, супутня 
соматична патологія, недооцінка загальноклініч-
них симптомів, важкий стан дитини, невірна трак-
товка даних лабораторних та інструментальних 
досліджень.
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Ретроспективний аналіз та правильні висновки 
допомагають раціонально визначити діагностично-
лікувальний алгоритм вибору хірургічної тактики з 
метою зменшення ранніх та пізніх періопераційних 
ускладнень у дітей із гострим апендицитом різних 
вікових груп.

Метою дослідження було проаналізувати причи-
ни незадовільних результатів лікування різних 
форм гострого апендициту у дітей.

Матеріал і методи дослідження
За період з 2015 р. по 2018 р. у дитяче хірургічне 

відділення було госпіталізовано 1034 дитини з абдо-
мінальним больовим синдромом та підозрою на го-
стрий апендицит. Із них діагноз гострого апендици-
ту після дообстеження було виключено у 196 (13,6%) 
пацієнтів, а у 938 (85,0%) дітей – підтверджено на 
основі скринінгового спостереження, даних клініко-
лабораторного обстеження, УЗД ОЧП, допплерогра-
фії та інтраопераційно. З приводу періапендикуляр-
ного абсцесу було прооперовано 69 (7,4%) дітей, 
хлопчиків – 42 (61%), дівчаток – 27 (39%).

Серед пацієнтів з періапендикулярним абсцесом 
віком від 3 до 9 років було 12 дітей (17%), від 10 до 
17 років – 57 (83%) дітей відповідно.

Результати дослідження та їх обговорення
За останні чотири роки з ускладненими формами 

гострого апендициту було прооперовано 76 дітей, 
як з приводу періапендикулярного абсцесу, так і з 
приводу дивертикуліту, апоплексії яєчника, первин-
ного перитоніту, перекруту кісти яєчника.

За нашими даними, пізня госпіталізація дітей з 
діагнозом «Гострий апендицит» у лікарняні закла-
ди була пов’язана із соціально-економічними труд-
нощами сільського та міського населення, недо-
оцінкою загальноклінічних симптомів гострого 
апендициту лікарями-педіатрами, сімейними ліка-
рями та хірургами районних поліклінік і стаціона-
рів. Усе це призводило до тактики необґрунтовано-
го спостереження та проведення консервативного 
лікування при невстановленому діагнозі, особливо 
у дітей ранньої вікової групи (за період з 2015 р. по 
2018 р. з приводу періапендикулярного абсцесу 
було прооперовано 69 дітей, із них хлопчиків – 
42 дівчаток – 27).

Було складніше проводити диференціальну діа-
гностику гострого апендициту у дітей з атиповим 
розташуванням апендикулярного відростка.

Усі ці чинники призводили до важких ускладнень 
патології із частим виникненням періапендикуляр-
них абсцесів.

Пізня госпіталізація дітей у 87% випадків була 
пов’язана із запізнілим зверненням по медичну до-
помогу, що вказує на необхідність покращення са-
нітарно-освітньої роботи лікарями первинної та 
вторинної ланки медичної допомоги дітям, обо-
в’яз ковим критерієм якого є первинна спеціаліза-
ція хірургів районних лікарень на робочому місці 
хірургічних відділень дитячої обласної лікарні.

Висока частота діагностичних помилок на догос-
пітальному етапі диктує необхідність підвищення 
знань про особливості перебігу гострого апендици-
ту у дітей, особливо ранньої вікової групи, педіатрів, 
сімейних лікарів та надання невідкладної допомоги 
дітям з хірургічною патологією [4,6,8,9].

На догоспітальному етапі лікар повинен провес-
ти: а) збір анамнестичних даних – тривалість болю 
в животі, блювоти, підвищення температури, неспо-
кою, відмови від їжі; б) пальпацію живота – визна-
чення локального болю в ділянці пупка або правій 
здухвинній ділянці, місцеве напруження м’язів у цій 
ділянці, визначення симптомів подразнення очере-
вини; в) оцінку показників загального аналізу кро-
ві – визначення лейкоцитозу із нейтрофільним зсу-
вом уліво.

У дітей молодшого віку гострий апендицит про-
являється виразним неспокоєм, високою темпера-
турою, рефлекторною багаторазовою блювотою та 
проносом. Усі діти до 3-х років із болями в животі 
повинні обов’язково скеровуватися у хірургічний 
стаціонар на огляд до дитячого хірурга. Застосуван-
ня знеболювальних засобів, прикладання грілки до 
живота протипоказані.

Діагностика на госпітальному етапі
Аналіз клінічних даних, які такі самі або більш 

виразні, що і на догоспітальному етапі. При цьому 
слід враховувати, що при тазовому розміщенні 
апендикса можуть спостерігатись дизуричні або 
диспептичні розлади.

У дітей ранньої вікової групи з труднощами діа-
гностики показаний огляд у стані медикаментозно-
го сну.

Обов’язкова лабораторна діагностика на госпі-
тальному етапі включає:

• загальний аналіз крові, загальний аналіз сечі, біо-
хімічний аналіз крові за наявності перитоніту;

• УЗД ОЧП;
• визначення групи крові та резус-фактора;
• фізикальне обстеження органів черевної порож-

нини та позачеревного простору обов’язково по-
винно містити ректальне дослідження;

• обов’язкова консультація педіатра, ЛОРа, за 
необхідності – дитячого гінеколога.
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За неможливості виключення гострого апенди-
циту здійснюється динамічний клініко-лаборатор-
ний моніторинг в умовах хірургічного стаціонару 
кожні 2–3 години.

Хірургічне лікування обумовлює проведення пе-
редопераційної підготовки: ліжковий режим, голод, 
за показаннями: зниження температури тіла, регі-
дратація, доопераційне введення антибіотиків, де-
компресія верхніх відділів ШКТ (гастральний зонд).

Виконують традиційне оперативне втручання з 
урахуванням особливостей хірургічної тактики: 
при обмеженому процесі доступ Волковича–Дяко-
нова, при розлитих перитонітах – серединна лапа-
ротомія, при мезаденіті вилучається лімфатичний 
вузол для гістологічного дослідження, за відсут-
ності змін червоподібного відростка проводиться 
ревізія черевної порожнини, тазу, дистального від-
ділу здухвинної кишки на протязі 1 м з метою ви-
явлення дивертикулу Меккеля, брижового лімфа-
деніту, поліпозу тощо.

Введення антибіотиків місцево та в черевну по-
рожнину є недоцільним. Дренування черевної по-
рожнини проводиться за наявності періапендикуляр-
ного абсцесу, розлитого перитоніту, невпевненості у 
повному видаленні відростка та остаточній зупинці 
кровотечі. Видалена рідина та гній із черевної порож-
нини направляється на бактеріологічне дослідження 
та антибіотикограму.

Післяопераційне лікування включає щадну дієту, 
ліжковий режим, антибіотикотерапію при перито-
ніті – цефалоспорини ІІ-ІІІ покоління з метроніда-
золом та аміноглікозидами, фізіотерапію, контроль-
не УЗД ОЧП перед випискою.

У процесі аналізу клінічного матеріалу нами було 
відмічено, що на 2–3 добу захворювання в хірургічне 
відділення госпіталізовано 87% дітей. Збір анамнезу 
показав, що пізня госпіталізація найчастіше спосте-
рігалась серед дітей із сільської місцевості, районних 
лікарень, ніж із міст та ближче розташованих до них 
районів, – 46,5% від загальної кількості пацієнтів.

У хворих із пізньою діагностикою гострого апенди-
циту частіше зустрічались флегмонозні та гангренозні 
форми з перфорацією стінки відростка, ускладнені 
перитонітом, а також періапендикулярні абсцеси. У та-
ких дітей часто під час оперативного втручання ви-
являли супутні захворювання, які потребували екс-
треної хірургічної допомоги (апоплексії та кісти яєч-
ників, первинний перитоніт, дивертикуліт).

На жаль, не всі хірурги районних лікарень знають 
особливості клінічних проявів гострого апендициту 
у дітей ранньої вікової групи, у яких загальна симп-
томатика переважає над місцевими проявами.

Більшість несвоєчасно поставлених або помил-
кових діагнозів гострого апендициту у дітей 
пов’язані з пізнім зверненням до медиків (педіа-
тра, сімейного лікаря, хірурга загальної практики, 
дитячого хірурга), а також із недооцінкою клініч-
них симптомів, без урахування їхніх особливос-
тей у дітей, особливо раннього віку. Усе це при-
зводить до необґрунтованого спостереження або 
неправильного вибору лікувальної тактики, а від-
так – до запізнілої госпіталізації та розвитку важ-
ких ускладнень деструктивних форм гострого 
апендициту у дітей.

Перебіг ускладнених форм апендициту у післяо-
пераційному періоді супроводжується важким ток-
сикозом, ацетонемічним синдромом, а іноді й роз-
витком абдомінального сепсису.

Своєчасна діагностика гострого апендициту у ді-
тей різних вікових груп залишається актуальним 
питанням у невідкладній хірургії дитячого віку. Ці-
леспрямоване виконання діагностично-лікувально-
го алгоритму при гострому апендициті у дітей, який 
відображений у протоколах МОЗ України з питань 
дитячої хірургії, їх своєчасне та правильне виконан-
ня сприяє запобіганню тих недоліків, які можуть 
виникати при наданні екстреної допомоги дітям, по-
чинаючи з догоспітального етапу в лікувальних за-
кладах різного рівня акредитації.

Висновки
1. Висока частота діагностичних помилок на до-

госпітальному етапі у дітей з підозрою на гострий 
апендицит зумовлює необхідність покращення знань 
з питань надання невідкладної допомоги дітям сімей-
них лікарів, педіатрів та хірургів загальної хірургії.

2. Застосування діагностично-лікувального ал-
горитму надання екстреної допомоги дітям з го-
стрим апендицитом (наказ МОЗ України №88 АДМ 
від 30.03.04) підвищує ефективність і своєчасність 
діагностики, запобігає помилковим діагнозам та до-
зволяє правильно обрати тактику лікування.

3. Цільове виконання та дотримання основних 
принципів вибору методу оперативних втручань по-
винно здійснюватися на стаціонарному етапі надан-
ня медичної допомоги.

4. Пізня госпіталізація дітей із гострим апенди-
цитом найчастіше пов’язана із несвоєчасним звер-
ненням батьків по медичну допомогу, що потребує 
покращення санітарно-освітньої роботи серед на-
селення медичними працівниками первинної ланки, 
особливо у сільській місцевості.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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Ускладнені форми гастрошизису та їх хірургічне 
лікування

ДУ «Інститут педіатрії, акушерства та гінекології імені академіка О.М. Лук’янової НАМН 
України», м. Київ
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For citation:

Лікування пацієнтів з ускладненими формами гастрошизису (ГШ) пов’язане з високим рівнем захворю-
ваності та смертності. Дотепер існують значні розбіжності у тактиці хірургічного лікування цих новона-
роджених.

Мета: дослідити частоту та характер ускладнених форм ГШ, їх вплив на результат хірургічного лікуван-
ня, а також ефективність застосування різних видів оперативних втручань у новонароджених дітей.

Матеріали і методи. Проведено ретроспективний аналіз медичних карток 53 новонароджених дітей 
з ГШ, які були оперовані з використанням тактики «хірургії перших хвилин» у період з 2006 по 2017 роки. 
Для проведення дослідження впливу різних видів ускладнених форм ГШ на результати їх хірургічного лі-
кування, усі пацієнти були розділені на дві групи. До І групи увійшли діти з ізольованим та асоційованим 
неускладненим ГШ (n=40). До ІІ групи зараховано новонароджених, у яких було діагностовано асоційова-
ний ускладнений ГШ (n=13).

Результати. Ускладнений ГШ мали 13 (24,5%) із 53 дітей. Інтестинальні ускладнення були представлені 
атрезією, некрозом або стенозом середньої кишки. Виявлене достовірне зростання частоти післяопераційних 
хірургічних ускладнень (р=0,02), сепсису (р=0,03), тривалості часу до досягнення повного ентерального хар-
чування (р<0,001) та госпіталізації (р<0,001) у дітей з ускладненим ГШ. У дітей з ускладненим ГШ при про-
веденні пластики дефекту передньої черевної стінки достовірно частіше застосовувались заплати (р=0,03).

Висновки. Інтестинальні ускладнення при ГШ мали місце у 24,5% пацієнтів; вони достовірно впливають 
на результати хірургічного лікування цієї вади. Тактика оперативного лікування залежить від ступеня ві-
сцеро-абдомінальної диспропорції, виду кишкової мальформації та наявності фібринозних нашарувань.

Рівень доказовості. Рівень ІІІ.
Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-

ний Локальним етичним комітетом (ЛЕК) установи. На проведення досліджень було отримано поінфор-
мовану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: новонароджені, гастрошизис, ускладнені форми, атрезія, стеноз, некроз кишки, хірур-
гічне лікування.
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Вступ
За даними літератури, частота ускладненого га-

строшизису (ГШ) становить від 5% до 30% 
[2,12,13]. До інтестинальних ускладнень, які обтя-
жують перебіг ГШ, відносять атрезії, стенози, за-
ворот, некрози та перфорації, дуплікації та триплі-
кації середньої кишки [2–4,8,9,12–14]. Дотепер 
існують значні розбіжності у тактиці хірургічного 
лікування цих новонароджених між різними ліку-
вальними закладами, а оптимальний метод ліку-
вання не визначено.

Матеріал і методи дослідження
Проведено ретроспективний аналіз медичних 

карток 53 новонароджених дітей з ГШ, які знаходи-
лись на лікуванні у відділенні хірургічної корекції 
природжених вад розвитку у дітей ДУ «ІПАГ НАМН 
України», за період з 2006 по 2017 рр. Ізольований 
ГШ мав місце у 31 (58,5%) пацієнта, у 22 (41,5%) ді-
тей він був асоційований із супутніми вадами роз-
витку (асоційований ГШ). Серед пацієнтів з асоці-
йованим ГШ 9 (17%) мали неускладнений ГШ 

(асоційований неускладнений ГШ), а 13 (24,5%) – 
ускладнений ГШ (асоційований ускладнений ГШ). 
Вивчали наступні показники: частоту хірургічних 
ускладнень та сепсису, терміни досягнення повного 
ентерального харчування (ПЕХ) та перебування в 
стаціонарі, рівень летальності.

Також проведено аналіз різних способів опера-
тивного лікування, застосованих при лікуванні асо-
ційованих ускладнених форм ГШ.

Для дослідження впливу асоційованих ускладне-
них форм ГШ на результати їх хірургічного лікуван-
ня усі пацієнти були розподілені на дві групи. 
Оскільки досліджувані показники у дітей з ізольо-
ваним та асоційованим неускладненим ГШ не мали 
достовірних відмінностей, ці пацієнти були зарахо-
вані до І групи (n=40). До ІІ групи увійшли новона-
роджені, у яких було діагностовано асоційований 
ускладнений ГШ (n=13).

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
установи. На проведення досліджень було отримано 

-
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поінформовану згоду батьків дітей (або їхніх 
опікунів).

Оцінку статистичної значущості різниці між 
порівнюваними групами проводили за U-критерієм 
Манна–Вітні (Mann–Whitney U-test) та критерієм 
хі-квадрат (Chi-squared test). Значення Р менші за 
0,05 вважали достовірними.

Результати дослідження
Частоту та структуру захворюваності дітей з ГШ 

наведено на рис. 1. Ізольований ГШ діагностовано 
у 31 (58,5%) пацієнта. Вони не мали асоційованих 
вад розвитку та природжених ускладнень, тому ці 
пацієнти розглядались як діти з неускладненою 
формою ГШ. У 22 (41,5%) дітей ГШ був 
асоційований із супутніми вадами розвитку 
(асоційований ГШ). З них у 15 (28,3%) новонаро-
джених спостерігались супутні вади розвитку 
середньої кишки (інтестинальні вади розвитку), у 
7 (13,2%) малюків – вади розвитку інших органів і 
сис тем (поза інтес тина льні) .  Асоційовані 
п о з а і н т е с т и н а л ь н і  в а д и  р о з в и т к у  б у л и 
представлені наступними мальформаціями: 
крипторхізм (n=5; 9,4%), гідронефроз (n=2; 3,8%), 
артрогрипоз (n=1; 1,9%), природжені вади серця 
(ASD та VSD) (n=2; 3,8%). Оскільки зазначені вади 
розвитку не обтяжували перебіг безпосередньо 
ГШ, ці пацієнти мали тотожні ізольованому ГШ 
значення досліджуваних показників і також 
розглядались як неускладнений ГШ та були 

об’єднані в групі І. Також сюди увійшли діти, які 
мали дивертикул Меккеля, оскільки останній не 
обтяжував перебіг ГШ та не впливав на тактику 
хірургічного лікування.

Асоційовані інтестинальні вади розвитку при ГШ 
включали: атрезії середньої кишки (n=5; 9,4%) – 
атрезія здухвинної кишки (n=4) та атрезія висхідної 
кишки (n=1); інтестинальні некрози (n=6; 11,3%) – 
ізольовані (n=4) та у поєднанні з атрезією тонкої 
кишки (n=2); стенози тонкої кишки (n=4; 7,5%) – 
стеноз голодної кишки (n=2) та зовнішня компресія 
здухвинної кишки, спричинена необлітерованою 
омфаломезентеріальною судиною (n=2). Наведені 
асоційовані вади розвитку значною мірою обтяжу-
ють перебіг ГШ і розглядаються як ускладнені фор-
ми ГШ, їх виділено в групу ІІ. Клінічну характерис-
тику цих пацієнтів наведено в табл. 1.

Згідно із розробленою у нашій клініці тактикою 
«хірургії перших хвилин», при лікуванні ГШ 
оперативну корекцію усіх новонароджених із цією 
вадою проводили через 10–28(у середньому 
16,9±6,3) хвилин після народження дитини. У дітей 
з неускладненим ГШ проводили занурення 
евентрованих органів у черевну порожнину, з 
формуванням пупкового кільця, і пластику 
передньої черевної стінки (ПЧС) різними 
способами, залежно від ст упеня вісцеро-
абдомінальної диспропорції (ВАД) (табл. 2).

За відсутності ВАД проводили первинну ради-
кальну пластику ПЧС (7,5% (n=3) у групі І та 7,7% 

Таблиця 1
Клінічна характеристика пацієнтів з ускладненим гастрошизисом

41 2700
2320

20 33 2140
20 2400
32 2400

23 37 2200
21 37 2300
20 37 2400

24 3400

20 37 2400
21
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(n=1) у групі ІІ), при помірній ВАД – пластику ПЧС 
місцевими тканинами, з формуванням мінімальної 
вентральної грижі (80% (n=32) у групі І та 46,2% 
(n=6) у групі ІІ), а при виразній ВАД – пластику ПЧС 
із застосуванням заплати (12,5% (n=5) у групі І та 
46,2% (n=6) у групі ІІ). Видалення заплати ПЧС ви-
конували через 5–8 діб, у середньому 7,5±2,8 доби, 
після першої операції, з наступним проведенням 
пластики ПЧС місцевими тканинами, з формуван-
ням мінімальної вентральної грижі. В усіх випадках 
проводили формування пупкового кільця за оригі-
нальною методикою клініки. Остаточну корекцію 
сформованої мінімальної вентральної кили прово-
дили під час планового оперативного втручання у 
віці 8–12 місяців.

При первинному оперативному лікуванні 
ускладнених асоційованих форм ГШ, перед плас-
тикою ПЧС, проводили ревізію евентрованих пе-
тель кишечника. Після визначення виду обструкції 
застосовували наступну хірургічну тактику 
(рис. 2): створення первинного анастомозу (n=1), 
виведення тонкокишкової стоми (n=2) та прове-
дення інтактного занурення мальформованих пе-
тель евентрованого кишечника (n=10). За наявнос-
ті компресії аберантною омфаломезентеріальною 
судиною проводили її резекцію перед зануренням 
евентрованих органів до черевної порожнини. По-
вторні оперативні втручання були спрямовані на 
видалення заплати ПЧС (n=2) або проведення вто-
ринної корекції інтестинальної мальформації на 

8,6±3,0 добу після першої операції (n=10). При цьо-
му застосовували накладання анастомозу (n=4) або 
виведення стоми (n=6) після проведення відповід-
ної резекції змінених відділів кишки. Двом пацієн-
там видалили лігатури з апоневрозу у зв’язку з роз-
витком compartment syndrome. Закриття стом 
здійснювали під час проведення третього етапу 
хірургічного лікування – на 55±5,3 добу після пер-
шої операції.

Результати лікування ГШ у І та ІІ групах пацієнтів 
наведено у табл. 3. Як видно з таблиці, у І групі час-
тота хірургічних ускладнень становила 15,0% (n=6), 
сепсису – 12,5% (n=5). Ці діти досягали ПЕХ за 
20,3±6,5 доби, а тривалість перебування в стаціона-
рі становила 26,7±8,2 доби. Летальність серед паці-
єнтів цієї групи була 12,5% (n=5).

Структура хірургічних ускладнень у дітей з неу-
складненими формами ГШ була наступною: 
compartment syndrome (n=1), неспроможність після-
операційної рани (n=1), перфорація кишечника, з 
наступним формуванням кишкової нориці (n=1) та 
післяопераційна злукова непрохідність (n=3).

Частота хірургічних ускладнень у ІІ групі стано-
вила 69,2% (n=9), сепсису – 46,2% (n=6). Малюки цієї 
групи досягали ПЕХ за 44,0±22,9 доби, а тривалість 
перебування в стаціонарі в середньому становила 
50,3±24,2 доби. Летальність серед пацієнтів цієї гру-
пи склала 38,4% (n=5).

Таблиця 2
Способи пластики передньої черевної стінки у дітей з не-
ускладненими та ускладненими формами гастрошизису

3 32

1

-

-

Таблиця 3. 
Результати хірургічного лікування неускладнених і ускладнених форм гастрошизису

-
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Структура хірургічних ускладнень у дітей ІІ групи 
була наступною: compartment syndrome (n=2), не-
спроможність післяопераційної рани, з утворенням 
фіксованої евентерації кишечника (n=3), кишкова 
нориця (n=1), післяопераційна злукова кишкова не-
прохідність (n=5).

Дискусія
У сучасній фаховій літературі виділяють простий 

та ускладнений ГШ [2,3,8,9,12–14]. Такий розподіл, 
а також сам термін «ускладнений гастрошизис», 
уперше було запропоновано K.A. Molik та співавт. у 
2001 р. [10]. За різними даними, його частота стано-
вить від 5% до 30% [2,12,13]. До ускладнених форм 
ГШ відносять комбінацію, при якій, окрім безпосе-
редньо ГШ, мають місце природжені вади та маль-
формації середньої кишки: атрезії, стенози, заворот, 
некрози та перфорації, дуплікації та триплікації 
кишки [2–4,8,9,12–14]. Їх також називають інтести-
нальними ускладненнями [3,9]. Гастрошизис, за яко-
го немає інтестинальних ускладнень, називають 
простим [2,3,9,10].

За ускладненого ГШ може бути повний спектр 
атрезій – від ізольованої атрезії тонкої або товстої 
кишки до множинної атрезії, або навіть повної атре-
зії усіх відділів середньої кишки [7,8,12–14]. Атрезія 
середньої кишки спостерігається при «закритому» 
ГШ [6,7,12]. «Закритим» ГШ (closed GS, сlosing GS) 
називають особливу форму цієї вади, за якої, вна-
слідок різкого звуження дефекту ПЧС, відбувається 
странгуляція евентрованої середньої кишки у сте-
нозованому дефекті [6,7,12]. Це призводить до на-
ступної ішемії та внутрішньоутробної резорбції 
кишки, з утворенням атрезій у проксимальному та 
дистальному її відділах, інтраабдомінально (почат-
ковому відділі голодної та середній третині попере-
чної ободової кишки, відповідно), та формування 
малих розмірів кишкового залишку у ділянці дефек-
ту ПЧС, праворуч від пупка – екстраабдомінально 
[6,7,12]. Феномен внутрішньоутробної резорбції 
ішемізованої кишки називають «зникаючою киш-
кою» (vanishing gut) [7,12]. Існує також гіпотеза, за 
якою закриття дефекту відбувається вторинно, піс-
ля первинної резорбції середньої кишки, внаслідок 
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порушення мезентеріального кровопостачання або 
її завороту [7]. За даними C. Houben (2009), така 
форма ускладненого ГШ має місце у 6% пацієнтів 
[6]. Серед наших пацієнтів «закритий» ГШ був лише 
в однієї дитини (рис. 3). При цьому не було ішеміч-
них змін та порушення прохідності тонкої кишки, 
тому цей випадок розглядався як простий ГШ.

Окрім описаних у літературі інтестинальних 
ускладнень, у двох наших пацієнтів з ускладненим 
ГШ мала місце зовнішня компресія тонкої кишки, 
спричинена необлітерованою омфаломезентеріаль-
ною судиною (рис. 4) [1]. Наявність таких судин 
призводить до розвитку часткової кишкової непро-
хідності та потреби у проведенні сегментарної ре-
зекції стенозованої ділянки кишки [1,11]. На нашу 
думку, ГШ при такій комбінації вад має бути відне-
сений до ускладнених форм.

За даними різних авторів, у дітей з ускладненими 
формами ГШ, на відміну від простих його форм, від-
мічається зростання термінів проведення штучної 
вентиляції легень, парентерального харчування, 
тривалості часу до досягнення ПЕХ, розвитку хірур-
гічних ускладнень та сепсису у післяопераційному 
періоді, тривалості перебування у стаціонарі 
[2,3,8,13]. У нашому дослідженні також було вияв-
лено достовірне зростання частоти післяоперацій-
них хірургічних ускладнень (р=0,02), сепсису 
(р=0,03), тривалості часу до досягнення ПЕХ 
(р<0,001) та госпіталізації (р<0,001) у дітей з усклад-
неними формами ГШ.

Хірургічне лікування ускладненого ГШ полягає у 
відновленні цілісності ПЧС та нормальної прохід-
ності шлунково-кишкового тракту. У літературі ши-
роко обговорюються підходи до оперативного ліку-
вання цих новонароджених, а оптимального 
способу хірургічної корекції і досі не визначено 
[3,4,8,12–14]. Результати досліджень S. Emil та 
 співавт. (2012) свідчать про те, що діти з ускладне-
ним ГШ переносять, у середньому, три оперативні 
втручання (від 2 до 5) [3]. При ліквідації дефекту 
ПЧС хірурги застосовують первинну радикальну 
пластику, шкірну пластику (формування вентраль-

-

-

-

-
-
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ної грижі) або проводять етапне занурення евентро-
ваних органів у черевну порожнину, застосовуючи 
заплати чи синтетичні мішки, з наступним прове-
денням вторинної пластики ПЧС, за наявності різ-
ного ступеня ВАД [1,4,8,13,14]. Аналіз застосованої 
нами тактики хірургічної корекції дефекту ПЧС по-
казав, що у групі ускладненого ГШ достовірно час-
тіше застосовувались заплати ПЧС (р=0,03). Це свід-
чить про те, що у малюків з ускладненими формами 
ГШ частіше спостерігається виразна ВАД, ніж у ма-
люків з простим ГШ. Також ми вважаємо, що неви-
правдане застосування первинної радикальної плас-
тики ПЧС призводить до зростання частоти 
розвитку compartment syndrome.

Для корекції інтестинальних ускладнень хірур-
гами застосовуються накладання первинного ана-
стомозу, первинне виведення кишкових стом з вто-
ринним створенням анастомозу та інтактне 
занурення мальформованого кишечника до черев-
ної порожнини, із забезпеченням декомпресії про-
ксимального атрезованого кінця довгим ентераль-
ним зондом та вторинним проведенням кишкової 
пластики [4,8,12–14]. Також доповідається про за-
стосування розвантажувальних анастомозів типу 
Santulli у поєднанні з пластикою ПЧС власними 
тканинами і наступним висіченням стоми [4]. Де-
які хірурги вважають, що накладання первинного 
анастомозу є небезпечним у зв’язку з наявністю 
типових запальних змін кишки та фібринозних на-
шарувань [8,13]. Проте інші дослідники вважають, 
що створення первинного анастомозу є безпечним 
та доповідають про свій успішний досвід застосу-
вання такої тактики [8,12–14]. Серед наших паці-
єнтів з ускладненим ГШ (рис. 5, 6), накладання пер-
винного анастомозу з одночасним проведенням 
первинної радикальної пластики ПЧС було засто-
совано одній дитині з ізольованим некрозом тонкої 
кишки після проведення відповідної резекції. Від-
булося нормальне заживлення анастомозу, проте 
виникла потреба у проведенні зняття швів з апо-
неврозу (на третю добу після операції), у зв’язку з 
розвитком compartment syndrome. Іншим дітям 
анастомозування проводили під час виконання 
другого або третього оперативного втручання. 
Слід зазначити, що у наших пацієнтів з ускладне-
ним ГШ не спостерігалось неспроможності створе-
них анастомозів у жодному випадку.

Деякі автори вважають найбільш безпечним 
способом оперативного лікування ускладненого 
ГШ первинне виведення кишкових стом, з вторин-
ним створенням кишкових анастомозів [4,13]. При 
вивченні наших результатів хірургічного лікування 

пацієнтів, у яких застосовувалось стомування (під 
час проведення першого або другого оперативного 
втручання), було виявлено тенденцію до зростання 
частоти сепсису.

Первинне інтактне низведення мальформованого 
кишечника, з проведенням декомпресії проксималь-
ної кишки ентеральним зондом, також широко за-
стосовується дитячими хірургами [8,13]. У цьому 
випадку кишкову пластику проводять другим ета-
пом оперативного лікування, коли зменшуються 
ознаки запалення, набряку кишки та нашарування 
фібрину. До недоліків цього методу відносять не-
можливість його застосування у дітей з атрезіями в 
дистальних відділах тонкої кишки, ободової кишки 
та при некротичних інтестинальних ускладненнях, 
коли слід проводити первинну резекцію некротизо-
ваної кишки, з накладанням анастомозу або виве-
денням стом [8,13].

За наявності виразних фібринозних нашарувань 
інтестинальна атрезія може бути недіагностованою 
при проведенні первинного оперативного лікування 
[8,13,14]. У такому випадку спостерігаються тривале 
невідновлення пасажу по шлунково-кишковому 
тракту та ознаки повної або часткової кишкової не-
прохідності, що потребує проведення пасажу по 
шлунково-кишковому тракту та іригографії [8,14]. 
Нами було встановлено, що у дітей з простим ГШ 
середня тривалість стазу із шлунка становить 
8,41±2,98 доби. Тому, на нашу думку, у новонародже-
них із ГШ наявність інтестинального ускладнення 
має бути запідозрена при тривалості стазу більше 
зазначеного терміну.

Ускладнений ГШ призводить до погіршення ре-
зультатів хірургічного лікування, захворюваності та 
смертності [2,3,8,13]. Незважаючи на вищу леталь-
ність у наших пацієнтів із ускладненим ГШ, порівня-
но з простим (46,2% проти 12,5% відповідно), досто-
вірного впливу його на смертність не установлено. 
Проте після проведення метааналізу R. Bergholz та 
співавт. (2014) було виявлено, що летальність при 
ускладненому ГШ достовірно вища, ніж при неу-
складнених формах. Найбільш складний прогноз 
мають діти з множинними атрезіями та атрезією се-
редньої кишки, які призводять до синдрому короткої 
кишки та потреби у проведенні пересадки печінки та 
кишечника [2,3,12]. Такі діти можуть бути залежними 
від парентерального харчування після виписки зі ста-
ціонару та мати індуковану ним хронічну печінкову 
недостатність [2,3]. A. Hijkoop та співавт. (2017) допо-
відають про наявність у пацієнтів зі складним ГШ за-
тримки психомоторного розвитку у віддаленому піс-
ляопераційному періоді (до 2-річного віку) [5].
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Висновки
1. Ускладнені форми ГШ зустрічались у 24,5% 

новонароджених дітей з цією вадою і були пред-
ставлені атрезією, стенозом або некрозом серед-
ньої кишки.

2. Інтестинальні ускладнення мають достовірний 
вплив на результати хірургічного лікування ГШ, при-
зводять до зростання захворюваності та летальності.

3. Тактика оперативного лікування залежить від 
ступеня вісцеро-абдомінальної диспропорції, виду 
кишкової мальформації та наявності фібринозних 
нашарувань, має бути індивідуальною та залежати 
від конкретної клінічної ситуації кожного окремого 
пацієнта.

4. Створення первинного анастомозу є оптималь-
ним способом хірургічної корекції інтестинальних 
ускладнень, проте не завжди це можливо.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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Лапароскопічна апендектомія поступово набуває все ширшого застосування у практиці дитячих хірургів. Не-
зважаючи на відомі переваги малоінвазивних втручань, питання доцільності ЛА у дітей залишається дискусійним.

Мета: на власному досвіді провести порівняльний аналіз результатів відкритої (ВА) та лапароскопічної 
апендектомії (ЛА) у дітей.

Матеріали і методи. Робота ґрунтується на результатах хірургічного лікування 3171 дитини з гострим апен-
дицитом, яких оперували в І хірургічному відділенні Львівської ОДКЛ «ОХМАТДИТ» протягом 2009–2018 рр. 
У 2879 (90,8%) пацієнтів виконана ВА, у 292 (9,2%) – ЛА. Порівняльний аналіз ВА та ЛА проводили за наступ-
ними критеріями: точність інтраопераційного діагнозу, тривалість втручання, антибіотикотерапії після опера-
ції та післяопераційного парезу кишок; розвиток ускладнень у ранньому післяопераційному періоді. 
У 1032 (32,5%) пацієнтів оцінені результати у віддалені терміни.

Результати. Точність інтраопераційної діагностики форми апендициту була вищою при ЛА порівняно з ВА – 
68,8% і 59,3 відповідно. Тривалість ЛА була більшою, ніж ВА, проте ця різниця статистично недостовірна (р>0,05). 
Відновлення функції травного каналу після ЛА відбувалось раніше, ніж після ВА, – через 21,52±1,39 і 29,5±0,68 го-
дини відповідно. Це зумовлює більш ранній початок ентерального харчування – через 1,22±0,57 і 2,32±0,72 доби 
відповідно. За частотою ускладнень у ранньому післяопераційному періоді ВА і ЛА не мали статистично досто-
вірної різниці, проте ЛА супроводжується зменшенням кількості негативних наслідків та ускладнень порівняно 
з ВА у віддалені терміни.

Висновки. ЛА у дітей супроводжується швидшим відновленням функції травного каналу, що дозволяє ра-
ніше розпочинати ентеральне харчування, а також сприяє більш ранній відміні антибактеріальної терапії. За 
частотою ускладнень у ранньому післяопераційному періоді обидва методи не мають суттєвої різниці, хоча при 
ЛА цих ускладнень менше. У віддалені терміни після операції ЛА відзначається статистично достовірним змен-
шенням кількості негативних наслідків та ускладнень.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвалений 
Локальним етичним комітетом (ЛЕК) всіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень було отри-
мано поінформовану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: діти, гострий апендицит, апендектомія, лапароскопія.
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Вступ
Незважаючи на те, що у закордонній літературі ши-

роко висвітлюється питання консервативного ліку-
вання гострого апендициту (ГА) у дітей [7,18,20], в 
Україні хірургічне втручання залишається основним 
методом лікування цих пацієнтів.

Після першої успішної апендектомії, яку виконав у 
1735 р. Claudius Amyand у госпіталі Св. Георгія у Лон-
доні, а також роботи R.H. Fitz (1886), у якій він сфор-
мулював принципи лікування ГА, ця операція залиша-
лась основним методом лікування понад два століття 
[16,22]. У 1992 р. B.M. Ure зі співавт. повідомили про 
першу лапароскопічну апендектомію у дітей [21], і по-
ступово вона почала набувати поширення у практиці 
дитячих хірургів [6,17]. Незважаючи на відомі пере-
ваги малоінвазівних втручань, питання доцільності 

лапароскопічної апендектомії у дітей залишається 
дискусійним [4].

Метою роботи було провести порівняльний аналіз 
результатів відкритої (ВА) та лапароскопічної апендек-
томії (ЛА) у дітей, ґрунтуючись на власному досвіді.

Матеріал і методи дослідження
Робота ґрунтується на результатах хірургічного лі-

кування 3171 дитини з ГА, яких оперували в І хірургіч-
ному відділенні Львівської обласної дитячої клінічної 
лікарні «ОХМАТДИТ» протягом 2009–2018 рр. У 2879 
(90,8%) пацієнтів виконана ВА, у 292 (9,2%) дітей – ЛА. 
У чотирьох дітей операцію починали лапароскопічно, 
а потім перейшли на відкрите втручання. Конверсія 
була зумовлена наявністю щільного інфільтрату у пе-
ріапендикулярній зоні.

-

-
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Порівняльний аналіз ВА та ЛА проводили за на-
ступними критеріями: точність інтраопераційного 
діагнозу, тривалість хірургічного втручання, антибіо-
тикотерапії після операції, післяопераційний парез 
кишок, розвиток ускладнень у ранньому післяопера-
ційному періоді (інтраабдомінальні абсцеси, нагноєн-
ня в ділянці операційної рани, рання кишкова непро-
хідність). Окрім того, у 1032 (32,5%) пацієнтів оцінені 
результати у віддалені терміни (від одного до 5 років) 
після операції. Віддалені наслідки включали наявність 
хронічного больового синдрому в ділянці післяопера-
ційного рубця та прояви спайкової хвороби, у тому 
числі й спайкову непрохідність. Віддалені наслідки 
проаналізовані у 906 дітей, яким проведена ВА, і у 
126 пацієнтів після ЛА.

Віддалені результати вивчали шляхом аналізу карт 
опитування, які розсилали, при звертанні до сімейного 
лікаря або при госпіталізації пацієнтів, які були госпі-
талізовані у відділення з приводу спайкової хвороби.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гель-
сінської Декларації. Протокол дослідження ухвалений 
Локальним етичним комітетом всіх зазначених у роботі 
установ. На проведення досліджень було отримано по-
інформовану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

Результати дослідження та їх обговорення
З усіх пацієнтів остаточний діагноз катарального 

апендициту, у тому числі хронічний апендицит, вста-
новлено у 753 (23,8%), флегмонозний апендицит – у 
1491 (47%), гангренозний, включаючи перфоратив-
ний, – у 927 (29,2%) дітей. При цьому ВА проведена у 
705 (24,5%) дітей із катаральним і хронічним ГА, у 1365 
(47,4%) – флегмонозним і у 809 (28,1%) – з гангреноз-
ним ГА, включаючи 189 дітей з перфорацією відростка 
та 76 пацієнтів з періапендикулярним абсцесом, а ЛА 
виконана у 48 (16,4%) дітей з катаральним, у 126 
(43,2%) з флегмонозним і у 118 (40,4%) з гангренозним 

ГА, у тому числі 28 дітям з перфорацією відростка та 
11 пацієнтам з періапендикулярним абсцесом.

При ВА у 29 (1%) дітей гістологічне дослідження не ви-
явило гострих запальних змін у червоподібному відрос-
тку, а були лише ознаки хронічного запалення або гіперп-
лазії лімфатичних фолікулів. При ЛА не було випадків 
видалення відростка без ознак гострого запалення. При 
деструктивних формах ГА частіше використовувалась ЛА, 
ніж ВА, – 83,6% і 75,5% відповідно (р<0,05). Точність інтра-
операційної діагностики форми ГА була вищою при ЛА 
порівняно з ВА – 68,8% і 59,3% відповідно.

Одним із важливих аспектів хірургічного лікування 
у дітей є тривалість втручання. За результатами нашого 
дослідження, тривалість ВА була меншою порівняно з 
ЛА – 44,91±1,06 хв і 48,46±3,14 хв відповідно (р>0,05) 
(табл.). Це збігається з результатами інших дослідників 
[1], хоча за даними інших джерел тривалість ЛА є мен-
шою [10]. Більшу тривалість ЛА можна пояснити де-
кількома чинниками: ретроцекальне або ретроперито-
неальне розміщення червоподібного відростка та 
наявність ембріональних зростів вимагають більше 
часу для виділення відростка; за наявності катарально-
го ГА більш тривалим порівняно з ВА є процес виклю-
чення наявності/відсутності іншої патології, зокрема 
дивертикулу Меккеля. Крім того, на тривалість ЛА 
впливає й досвід хірурга щодо малоінвазивних втру-
чань. Слід зазначити, що поступово різниця між трива-
лістю ВА і ЛА зменшується.

Антибактеріальна терапія є одним із компонентів ліку-
вання дітей після апендектомії. У пацієнтів із катаральним 
апендицитом використовували лише антибіотикопрофі-
лактику (найчастіше цефтріаксон). У всіх дітей із деструк-
тивними формами ГА у післяопераційному періоді при-
значали антибактеріальну терапію, що узгоджується з 
тактикою інших дослідників [24], хоча сучасні літературні 
джерела заперечують доцільність післяопераційного вну-
трішньовенного введення антибіотиків у дітей із флегмо-

Таблиця
Порівняльна характеристика результатів відкритої та лапароскопічної апендектомії (M±m)
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нозним [15], а інколи – і з гангренозним ГА [14]. Припи-
нення внутрішньовенної антибактеріальної терапії 
визначали за наступними критеріями: нормальна темпе-
ратура протягом 48 годин, нормалізація показників за-
гального аналізу крові та відновлення перистальтики. Така 
тактика відповідає даним літератури [23]. За результатами 
нашого дослідження (табл.), при ВА тривалість антибак-
теріальної терапії становила 4,53±0,11 (межі коливань від 
одного дня до 11 днів) доби, а при ЛА – 4,08±0,65 доби 
(межі коливань від одного до 6 днів) (р>0,05).

Поява перистальтики кишок та відходження газів 
були одними з критеріїв відміни антибактеріальної 
терапії та можливості розпочати ентеральне харчуван-
ня. У пацієнтів після ЛА перші перистальтичні шуми 
з’являлись вже протягом першої доби після втручан-
ня, а «нормальна» перистальтика – у середньому через 
21,52±1,39 години (межі коливань від 12 до 40 годин). 
Після ВА відновлення перистальтики відбувалося че-
рез 29,5±0,68 години (межі коливань від 14 до 58 годин, 
р<0,05), і ці терміни не залежали від форми ГА (табл.). 
Результати нашого дослідження відповідають даним 
літератури [10,19].

Відповідно до відновлення функції травного каналу, 
розпочинали ентеральне харчування після ВА на 
2,32±0,72 добу, а при ЛА – на 1,22±0,57 добу (р<0,05), 
що збігається з даними літератури [1,10].

Ми не проводили ретельний аналіз тривалості пере-
бування дітей у клініці, оскільки це залежіть від багатьох 
чинників, зокрема форми ГА і, відповідно, тривалості 
антибактеріальної терапії, наявності/відсутності усклад-
нень з боку післяопераційної рани, місця проживання 
дитини (місто чи віддалені райони області), бажання 
батьків тощо. Проте дані літератури свідчать, що трива-
лість перебування дітей у клініці практично не відрізня-
ється при виконанні ВА чи ЛА [1,11].

За даними літератури, післяопераційні ускладнення 
при апендектомії виникають у 5–20% пацієнтів і вклю-
чають широкий спектр патологічних станів, від нагно-
єння у ділянці операційної рани, інтраабдомінальних 
абсцесів тощо до летальних наслідків [12].

За даними літератури, частота інфікування у ділянці 
післяопераційної рани або утворення сероми колива-
ється у широких межах – від 0,09% при ЛА і 0,4% при ВА 
у випадках ГА без перфорації, а за наявності перфора-
тивного ГА – від 0,16% при ЛА і 0,6% при ВА [12] і до 
10,2% при ЛА та 23,1% при ВА за наявності періапенди-
кулярного абсцесу [10]. Нагноєння у ділянці післяопе-
раційної рани або наявність сероми зафіксовано у 2 
(0,7%) дітей після ЛА і 23 (0,8%) після ВА (табл.).

Формування інтраабдомінальних абсцесів виявля-
ється у 1–4% пацієнтів із неускладненим ГА і у 10–
24% – за наявності перфоративного ГА [9]. Діагноз 

інтраабдомінального абсцесу встановлювали за наяв-
ності субфібрилітету протягом 3–4 діб, лейкоцитозу і 
за даними ультрасонографічного обстеження (наяв-
ність абсцесу/рідинних скупчень). За результатами 
нашого дослідження інтраабдомінальні абсцеси діа-
гностовано у 28 (0,9%) пацієнтів (табл.), зокрема у 27 
(0,9%) дітей після ВА та 1 (0,3%) дитини після ЛА. Такі 
низькі показники формування інтраабдомінальних 
абсцесів можуть бути зумовлені декількома чинника-
ми: по-перше, ретельна санація черевної порожнини 
протягом втручання – лаваж з використанням 0,5–4 л 
0,9% фізіологічного розчину з наступною аспірацією; 
по-друге, адекватна антибактеріальна терапія у після-
операційному періоді. Такі результати узгоджуються 
з нещодавніми дослідженнями [8,13].

Рання кишкова спайкова непрохідність розвинулася 
в однієї (0,3%) дитини після ЛА (табл.) і була ліквідова-
на при релапароскопії. Після ВА це ускладнення вини-
кло у 19 (0,7%) дітей, що у трьох пацієнтів вимагало по-
вторного втручання (лапароскопічний адгезіолізис), а 
у решти пацієнтів вдалося досягти розрішення непро-
хідності консервативною терапією. Результати нашого 
дослідження збігаються з даними літератури [5].

На хронічний больовий синдром різної інтенсивності 
у ділянці післяопераційного рубця у віддалені терміни піс-
ля операції скаржилися 276 (30,5%) дітей після ВА і лише 
12 (9,5%) після ЛА (р<0,05) (табл.). У доступній літературі 
ми не знайшли даних про хронічний больовий синдром у 
ділянці післяопераційного рубця після апендектомії, про-
те при інших втручаннях, зокрема з приводу пахвинних 
гриж у дітей, відмічене таке ускладнення при традиційній 
герніорафії [3].

Розвиток спайкового процесу практично немину-
чий після хірургічного втручання на органах черевної 
порожнини, що у подальшому може спричинити не-
плідність, хронічний абдомінальний біль, порушення 
травлення, а також хронічну або гостру спайкову не-
прохідність, у тому числі заворот кишки за наявності 
поодиноких зрощень [2]. Періодичні болі у животі, які 
після рентгенологічного обстеження розцінені як хро-
нічна спайкова хвороба, відмічали 197 (21,7%) дітей, 
яким проведена ВА, і 7 (5,6%) після ЛА (р<0,05) (табл.). 
Ці діти знаходяться під наглядом сімейного лікаря та 
дитячого хірурга та періодично проходять курси про-
філактичного лікування.

У віддалені терміни з приводу гострої спайкової не-
прохідності оперовано 178 (19,6%) дітей, в анамнезі 
яких була ВА, і 12 (9,5%), яким була виконана ЛА 
(табл.). Подібні результати наводять й інші дослідники 
[10]. При цьому поодинокі зрощення у ділянці ілеоце-
кального кута виявлені у 132 (69,5%) пацієнтів, а у 58 
(30,5%) – множинні зрощення у черевній порожнині.
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Висновки
Окрім добре відомих переваг малоінвазивних втру-

чань, ЛА у дітей супроводжується більш швидким від-
новленням функції травного каналу, що дозволяє раніше 
розпочинати ентеральне харчування, а також сприяє 
більш ранній відміні антибактеріальної терапії. За часто-
тою ускладнень у ранньому післяопераційному періоді 
обидва методи не мають суттєвої різниці, хоча при ЛА 
цих ускладнень менше. У віддалені терміни після опера-
ції ЛА відзначається статистично достовірним зменшен-
ням кількості негативних наслідків та ускладнень.

Автори зазначають про відсутність конфлікту ін-
тересів.
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В.А. Дмитряков, В.Н. Свекатун, Г.В. Корниенко

Таргетирование процессов гетерохронии 
в рациональном подходе к диагностике и лечению 

обструктивного уретерогидронефроза у детей
Запорожский государственный медицинский университет, Украина

Paediatric surgery.Ukraine

Окончательное формирование функциональных систем организма ребенка завершается в ходе постна-
тального онтогенеза. Для создания оптимальных условий функционирования органа необходимо либо 
снижение уровня требований к незрелой функциональной системе, либо создание новых условий функ-
ционирования, при которых продляется фактор времени созревания.

В настоящее время для лечения обструктивных уропатий наиболее часто используется хирургический 
метод. Перспективной альтернативой открытого хирургического лечения обструктивного мегауретера 
является эндоскопическое стентирование мочеточника, основанное на оценке явлений диспропорции 
роста и дисфункции созревания тканей и органов мочевыделительной системы.

Цель: обоснование и внедрение в практику малоинвазивных эндоскопических дренирующих методик, 
направленных на восстановление уродинамики путем использования внутрипросветного полихлорвини-
лового дренажа (стента).

Материалы и методы. Исследована возможность стентирования с определением размеров устья моче-
точника. Обследовано 32 ребенка в возрасте от рождения до трех лет. Проведен ретроспективный анализ 
ранее пролеченных 41 пациента с обструктивным уретерогидронефрозом.

Результаты. Установлено, что оптимальный возраст для эндоскопической коррекции интрамурального 
отдела мочеточника – до 3-х месяцев жизни, когда с большим эффектом можно провести телескопическое 
бужирование с дилатацией интрамурального отдела скомпрометированного мочеточника с калибровкой 
устья и стентированием мочеточника соответствующим стентом.

Ретроспективно проведенный анализ ранее пролеченных пациентов позволил определить такую же 
зависимость. Так, из 41 пациента с обструктивным уретерогидронефрозом положительный результат 
достигнут у 29 (70,73%) детей до года и 6 (14,63%) старше года. Невозможность проведения эндоскопиче-
ской коррекции устья и стентирования мочеточников в возрастной группе до года была отмечена только 
у 1 (2,43%) пациента, тогда как в группе от 1 года до 3 лет – у 5 (12,19%) пациентов.

Выводы. Предлагаемая тактика лечения обструктивных уропатий у детей имеет преимущества по отно-
шению к открытым оперативным методам в технической простоте, малоинвазивности, максимальной физи-
ологичности, уменьшении частоты послеоперационных осложнений. При этом необходимо помнить, что 
эффективность эндоскопического стентирования нижних отделов мочеточника зависит от возраста ребёнка.

Исследование было выполнено в соответствии с принципами Хельсинкской Декларации. Протокол 
исследования был одобрен Локальным этическим комитетом учреждения. На проведение исследований 
было получено информированное согласие родителей детей (или их опекунов).

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.

Ключевые слова: гетерохрония, уретерогидронефроз, стентирование, мочеточник, дети, уродинамика.
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Введение
На всех этапах развития ребёнка мы сталкиваем-

ся с явлениями гетерохронии, которая может про-
являться в виде акселерации или ретардации, и тем 
интенсивнее, чем меньше возраст ребенка. Оконча-
тельное формирование функциональных систем 
организма завершается в ходе постнатального онто-
генеза [7].

Применительно к патологии нижних мочевых путей, 
в частности к обструктивному уретерогидронефрозу, 
это более чем актуально. Следовательно, для создания 
оптимальных условий функционирования органа не-
обходимо либо снижение уровня требований к незре-
лой функциональной системе, либо создание новых 
условий функционирования, при которых продляется 
фактор времени созревания. Поскольку при этом поро-
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ке развития во многих ситуациях отмечается диспро-
порция роста и дисфункция созревания нижних отде-
лов мочеточников, которые из-за отсутствия 
возможности диагностики принимаются за нейромы-
шечную дисплазию, что влечет за собой серию патоге-
нетически необоснованных, иногда калечащих, органо-
уносящих оперативных вмешательств [2].

В настоящее время наиболее часто используемым ме-
тодом лечения обструктивных уропатий является хирур-
гическое лечение, сроки и объем которого зависят от 
степени и выраженности нарушений уродинамики функ-
ции почки и проявления инфекционного процесса [6].

Паллиативные оперативные методы, такие как неф-
ростомия, уретеростомия и их разные модификации, 
предполагают достаточно инвазивные выключения из 
уродинамики нижележащих мочевыводящих путей. 
В итоге, кроме высокой травматичности, рубцевания, 
опасности осложнений, мы подвергаем созревающие 
нижние мочевые пути временной дисфункции, что не-
гативно сказывается на их дальнейшем развитии [11].

Перспективной альтернативой открытого хирурги-
ческого лечения обструктивного мегауретера является 
эндоскопическое стентирование мочеточника, основан-
ное на оценке явлений диспропорции роста и дисфунк-
ции созревания тканей и органов мочевыделительной 
системы, как принципа гетерохронии развития, приво-
дящее к клинически значимому улучшению уродина-
мики верхних мочевых путей и росту паренхимы почки 
при любых степенях расширения мочеточника [8–10].

Цель работы: обоснование и внедрение в практику 
эндоскопических дренирующих методик, направленных 
на восстановление уродинамики путем использования 
внутрипросветного полихлорвинилового дренажа (стен-
та), являющихся малоинвазивными, не нарушающими 
анатомо-физиологическую целостность тканей, и обе-
спечивающих быстрое восстановление уродинамики 
относительно открытых оперативных вмешательств.

Материал и методы исследования
C 2015 года мы пересмотрели подход к возрасту паци-

ентов, у которых выполнялись эндоскопические вмеша-
тельства. Это было связано, прежде всего, с невозможно-
стью в значительном количестве случаев реканализации 
интрамурального отдела мочеточника в старшем 
возрасте из-за полного закрытия его просвета [4].

Методика операции заключалась в следующем. Про-
изводилась цистоскопия цистоскопом фирмы KARL 
STORZ. Физиологическим раствором хлорида натрия 
по катетеру до возрастной величины производилось 
наполнение мочевого пузыря. Оценивалось состояние 
устьев мочеточников. В стенозированное устье вводил-
ся проводник диаметром 1 мм. По нему через стенози-

рованный участок мочеточника проводился катетер 
Фогарти 4,5 Fr так, чтобы его баллон располагался в 
стенозированной части мочеточника. Производилось 
раздувание баллона, и получив, таким образом, дилата-
цию стенозированного участка мочеточника, послед-
ний стентировали стентами от 4 Fr до 6 Fr. В тех случаях, 
когда не было возможности провести катетер Фогарти 
через стенозированный отдел мочеточника, осущест-
влялось телескопическое бужирование мочеточнико-
выми катетерами с увеличением их диаметра. Стент 
удерживался 1–4 месяца.

Мы убедились в том, что чем раньше делается попыт-
ка эндоскопического дренирования, тем чаще мы имеем 
хороший результат в виде успешного стентирования и 
прогноза на восстановление функции мочеточника. 
С 2013 года мы провели исследование возможности 
стентирования с определением размеров устья моче-
точника. Обследовано 32 ребенка в возрасте от рожде-
ния до трех лет. Проведен ретроспективный анализ 
ранее пролеченных 41 пациента с обструктивным уре-
терогидронефрозом [3].

Проверка статистических гипотез о различии 
средних зависимых выборок проводилась с помо-
щью критерия Стьюдента в пакете прикладных 
программ Statistica 6.0 for Windows (StatSoft Inc., 
№ AXXR712D833214FAN5).

Исследование было выполнено в соответствии с 
принципами Хельсинкской Декларации. Протокол 
исследования был одобрен Локальным этическим ко-
митетом учреждения. На проведение исследований 
было получено информированное согласие родителей 
детей (или их опекунов).

Результаты исследования
С 2013 года мы провели исследование возможности 

стентирования с определением размеров устья моче-
точника. Полученные результаты приведены в таблице.

На основании идентичности показателей объедини-
ли в две группы детей: 0–3 месяца и 3 месяца – 1 год. 
Проверили гипотезу о наличии различий средних зави-
симых выборок, используя критерий Манна–Уитни. 
Установлена достоверность значимого различия между 
данными двух групп р<0,05.

Одной из причин невозможности реканализации 
можно назвать морфологические изменения стенки 
мочеточника поствоспалительного характера на фоне 
первичного относительного нарушения уродинамики. 
Как видно из таблицы, оптимальным для эндоскопиче-
ской коррекции интрамурального отдела мочеточника 
является возраст до трех месяцев жизни, когда с боль-
шим эффектом можно провести телескопическое бу-
жирование с баллонной или каркасной дилатацией 
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интрамурального отдела скомпрометированного моче-
точника с калибровкой устья и стентированием моче-
точника соответствующим стентом.

Ретроспективно проведенный анализ ранее пролечен-
ных пациентов позволил определить такую же зависи-
мость. Так, из 41 пациента с обструктивным уретероги-
дронефрозом положительный результат достигнут у 
29 (70,73%) детей до года и 6 (14,63%) старше года. Невоз-
можность проведения эндоскопической коррекции устья 
и стентирования мочеточников в возрастной группе до 
года была отмечена только у 1 (2,43%) пациента, тогда как 
в группе от 1 года до 3 лет – у 5 (12,19%) пациентов.

Обсуждение
Особенности жизнедеятельности организма ребёнка 

на разных этапах развития зависят, прежде всего, от 
степени зрелости и функциональной готовности его 
органов и систем.

Оценка анамнестических, клинических данных и со-
поставление их с патоморфологическими изменениями 
дают основание считать последние следствием воздей-
ствия повреждающего фактора на незрелые ткани и 
органы. Детский возраст характеризуется не только 
высокими пластическими свойствами и репаративны-
ми способностями, но и чрезвычайной ранимостью, 
чувствительностью к повреждениям и функциональ-
ным нарушениям, способным давать тяжелые морфо-
логические реакции не только непосредственно после 
травмы, но и в отдаленные периоды жизни, когда созре-
вание тканей органов уже завершено.

Именно поэтому у детей могут наблюдаться такие 
тканевые реакции, которые не свойственны взрослому 
человеку. Поэтому становится очевидным необходи-
мость охранительных мероприятий, предупреждающих 
травмирование незрелых тканей.

Известно, что в раннем онтогенезе отдельные эле-
менты органа созревают постепенно и неравномерно 
по «принципу фрагментации». Это обусловлено вклю-
чением в состав функциональных систем у ребёнка не 
всего органа, а только тех его тканей, у которых имеется 
достаточная функциональная зрелость в данный вре-

менной этап развития ребенка и которые, объединяясь 
с наиболее рано созревающими элементами другого 
органа, создают единую функциональную систему.

Полное завершение развития функциональных си-
стем организма наблюдается в ходе постнатального он-
тогенеза. Из этого следует, что недостаточное для дан-
ного этапа развития обеспечение жизненно важных 
функций при внезапно возникших повышенных тре-
бованиях организма осуществляется по «принципу 
минимального обеспечения», то есть формируется дис-
баланс потребности и возможности функционирова-
ния. Другими словами, на всех этапах развития ребёнка 
мы сталкиваемся с явлениями гетерохронии, которая 
может проявляться в виде акселерации или ретардации, 
и тем интенсивнее, чем меньше возраст ребенка.

Патогенетическое обоснование этого явления уходит 
в далекое прошлое Homo sapiens. Благодаря прямохо-
ждению женские бедра сузились, а следовательно, про-
изошло сужение и родовых путей, в то время как разме-
ры младенческих голов увеличились. Это стало 
причиной опасности смерти во время родов. У женщин, 
рожавших недоношенных детей, чей череп был еще от-
носительно небольшим и податливым, было больше 
шансов на выживание и воспроизведение на свет боль-
шего количества младенцев.

Как следствие, естественным отбором стало поощ-
ряться преждевременное рождение. На фоне других 
животных дети людей рождаются «недоношенными». 
У них отмечается недоразвитие многих жизненно важ-
ных систем. Жеребёнок почти сразу после рождения 
может бежать рысью, месячный котёнок вскоре рас-
стается с матерью и сам добывает себе пропитание, а 
человеческий ребенок ещё много лет беспомощный, 
зависимый от старших, нуждающийся, чтобы его за-
щищали, кормили и обучали.

Выходом из этой ситуации может быть либо сниже-
ние уровня требований к незрелой функциональной 
системе, либо создание новых условий функциониро-
вания, при которых продляется фактор времени созре-
вания и создаются оптимальные условия функциони-
рования органа.

Таблица 1
Количество детей разных возрастных групп в зависимости от размера интрамурального отдела мочеточника (ин-
траоперационно)

0
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Применительно к патологии нижних мочевых путей, 
в частности к обструктивному уретерогидронефрозу, это 
звучит более чем актуально. Поскольку при этом пороке 
развития во многих ситуациях отмечается диспропор-
ция роста и дисфункция созревания нижних отделов 
мочеточника, которые из-за отсутствия возможности 
диагностики принимаются за нейромышечную диспла-
зию, что влечет за собой серию патогенетически необо-
снованных, иногда калечащих, органоуносящих опера-
тивных вмешательств.

В том случае, когда обеспечивается поддержание 
адекватной уродинамики, главной функции мочеточ-
ника, события развиваются иным образом: происходит 
дозревание и восстановление функции нижних отделов 
мочеточников с изменением морфологической струк-
туры стенок мочеточника. Кроме постоянно действую-
щего на растущий организм фактора гетерохронии 
следует помнить о теории и практическом формирова-
нии пороков развития.

В этой связи уместно вспомнить принцип Маугли: вза-
имоотношение генотипа и фенотипа, когда при здоровом 
генотипе патологическое влияние окружающей среды 
столь велико, что определяет условия для формирования 
порока с усилением явлений гетерохронии. Если у гене-
тически здорового мочеточника нарушить уродинамику, 
то произойдет сбой формирования морфологической 
структуры развивающегося органа, который может про-
грессировать из-за нашего бездействия или предотвра-
щен при создании необходимых условий роста, где глав-
ным является восстановление уродинамики.

Гипотетическая модель формирования заболеваний и 
пороков развития человека находится в постоянном со-
вершенствовании, в результате которого появляется важ-
ная информация, позволяющая уточнить, а в некоторых 
случаях – и изменить существующую точку зрения.

В настоящее время, в основном, выделяют генетиче-
ски обусловленные заболевания, которые делятся на 
врождённые, наследственные и приобретенные. Одна-
ко «генетический будильник» может дать сигнал в лю-
бом возрасте, и отличить одно от другого бывает порой 
невозможно.

Но есть и третий путь формирования заболеваний и 
пороков развития, возможный лишь до того момента, 
пока рост и развитие не прекратилось. После того, как 
ткань, орган и система созрели, внешнее воздействие 
является качественно отличным и называется «приоб-
ретенным». Другими словами, к приобретенным в чи-
стом виде относятся лишь такие повреждения, которые 
не влекут за собой нарушение развития и роста, то есть 
воздействовали на созревшие структуры.

Известно, что врождённые, генетически обусловлен-
ные, или возникшие в процессе развития и роста орга-

низма заболевания, независимо от того, произошло это 
внутри- или внеутробно, склонны к дальнейшему про-
грессированию до тех пор, пока созревание тканей ор-
ганов и систем организма не прекратится. При этом 
клинические проявления порока и повреждений могут 
быть настолько сходными, что отличить их практиче-
ски невозможно.

На основании гистологической картины некоторые 
авторы (Х.А. Акилов, 2015) выделяют три формы об-
структивного мегауретера: с плотной коллагеновой ин-
фильтрацией терминального отдела мочеточника; с 
циркулярной мышечной гипертрофией мышц дисталь-
ного отдела мочеточника и с различной степенью мы-
шечной дисплазии. Дети первых двух групп могут быть 
отнесены к контингенту с диспропорцией роста и дис-
функцией созревания [1].

Тем более, что запоздалое сегментарное развитие 
мышц дистального сегмента мочеточника может быть 
связано с воздействием трансформирующего фактора 
роста TGF-β. Этот и другие менее исследованные цито-
кины тормозят дифференцировку (режим ретардации) 
гладкомышечных клеток стенки мочеточника, вызывая 
их гипоплазию, стимулируют продукцию коллагена I, 
II и III типов, оказывают провоспалительное действие, 
что приводит к развитию функционального типа об-
струкции мочеточника.

Наличие обструкции мочевого тракта дополнитель-
но стимулирует продукцию TGF-β и цистатина С, что 
приводит к формированию порочного круга. Постепен-
ное снижение этих факторов на фоне восстановления 
уродинамики и возобновления мышечной пролифера-
ции за счет юных форм лейомиоцитов может обеспе-
чить репарацию мышечного слоя и развития стенки 
мочеточника до разрешения мегауретера.

Это лишь одно звено из патологических механизмов 
развития обструктивного уретерогидронефроза. Отсю-
да вытекает возможность использования консолидиро-
ванного подхода к лечению и профилактике прогресси-
рования нарушения уродинамики и, отчасти, 
дифференциальной диагностики пороков развития 
МВС в раннем возрасте.

Следовательно, раннее устранение или минимизация 
нарушений уродинамики является основой снижения 
патологического влияния гетерохронии и третьего пути 
формирования пороков на развитие и функциониро-
вание МВС, а значит, на сохранение функционального 
почечного резерва и ренопротекцию в целом.

Из этого следует изменение тактики в лечении и про-
филактике обструктивных уропатий, принципом кото-
рой является требование: чем раньше и менее травма-
тично восстановлена уродинамика, тем лучше 
результат.
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В настоящее время наиболее часто используемым ме-
тодом лечения обструктивных уропатий является хи-
рургическое лечение, сроки и объем которого зависят от 
степени и выраженности нарушений уродинамики 
функции почки и проявления инфекционного процесса.

Паллиативные оперативные методы, такие как неф-
ростомия, уретеростомия и их разные модификации, 
предполагают достаточно инвазивные выключения из 
уродинамики нижележащих мочевыводящих путей. 
В итоге, кроме высокой травматичности, рубцевания, 
опасности осложнений, мы подвергаем созревающие 
нижние мочевые пути временной дисфункции, что не-
гативно сказывается на их дальнейшем развитии. Слу-
чаи безоперативного устранения нарушений уродина-
мики в интрамуральном и юкставезикальном отделах 
мочеточника при уретерогидронефрозах с наложением 
высокой стомы можно объяснить только морфологи-
ческим и функциональным дозреванием этих отделов 
мочеточников, так же, как и благоприятные исходы эн-
доскопических антирефлюксных коррекций устьев 
рефлексирующих мочеточников объемообразующими 
препаратами [11].

Преимущество дренирующих методик, направлен-
ных на восстановление уродинамики путем использо-
вания внутрипросветного полихлорвинилового дрена-
жа (стента), заключается в том, что не нарушается 
анатомо-физиологическая целостность тканей, неинва-
зивно и быстро восстанавливается уродинамика. При 
этом проблемные отделы мочеточника не выключают-
ся, а лишь снижается до минимума нагрузка на них, не 
нарушая принципа «минимального обеспечения». Кро-
ме того, восстановление уродинамики с помощью стен-
тирования благоприятно сказывается на созревании 
паренхимы почки и профилактирует инфицирование 
органов мочевыделительной системы, так как предот-
вращает контакт просвета мочевых путей с внешней 
средой. Возможность эндоскопической дилатации ин-
трамурального отдела мочеточника и его стентирова-
ние существенно уменьшаются с увеличением возраста 
ребёнка из-за патологических изменений стенки моче-
точника и полного закрытия просвета последнего [12].

Таким образом, эффективность эндоскопического 
стентирования нижних отделов мочеточника зависит 
и от возраста ребёнка тоже. Чем раньше и менее инва-
зивно устраняется нарушение уродинамики, тем лучше 
результат, как в смысле технической возможности дре-
нирования, так и прогноза, и наоборот – чем старше 
возраст, тем более проблематично реканализировать 
интрамуральный отдел мочеточника и хуже результат 
восстановления его морфологической структуры. Здесь 
мы видим присоединение третьего пути формирования 
пороков развития, воздействие патологических агентов 

на растущий функционально развивающийся мочеточ-
ник. И чем раньше мы прервем патологическое влия-
ние, тем больше возможности восстановления и даль-
нейшего успешного развития, как в функциональном, 
так и морфологическом смысле структур мочеточника. 
Для уретерогидронефроза такая точка зрения более чем 
актуальна. Дискутабельной остаётся морфологическая 
оценка исходов постнатального повреждения растущих 
и развивающихся структур. Мы имеем право с осто-
рожностью относиться к интерпретации морфологами 
случаев повреждения развивающихся структур и их 
последствий. Вопросы гистоморфологического состо-
яния тканей мочеточника при обструктивных уретеро-
гидронефрозах требуют дальнейшего изучения [13].

Исходя из всего вышесказанного, мы предлагаем не-
сколько иное отношение к детям с обструктивными 
уретерогидронефрозами. При констатации пиелоэкта-
зии на 32–36 неделе внутриутробного развития и/или 
расширении размеров мочеточника в любом отделе, 
даже транзиторном, требуется обязательный УЗИ-кон-
троль после рождения в течение 10 дней. При сохране-
нии пиелоэктазии рекомендуется сравнительный кон-
троль в месячном возрасте. Если определяется 
расширение 10 мм и выше или увеличение размеров в 
динамике, нужно рекомендовать рентгенологическое 
обследование: экскреторную урографию и микционную 
цистографию. Особенностью выполнения экскретор-
ной урографии является проведение снимков, отсро-
ченных по времени, которое выбирается индивидуаль-
но, на пустом мочевом пузыре и в вертикальном 
положении ребенка. При констатации различной сте-
пени уретерогидронефроза производится цистоскопия 
с оценкой устьев мочеточников и, при необходимости, 
их дилатация и стентирование [13].

Выводы
1. Предлагаемая тактика лечения обструктивных 

уропатий у детей имеет преимущества в отношении 
открытых оперативных методов в технической просто-
те, малоинвазивности, максимальной физиологично-
сти, уменьшении частоты послеоперационных ослож-
нений и возможности подготовки к радикальным 
хирургическим вмешательствам.

2. Необходимо помнить, что эффективность эндо-
скопического стентирования нижних отделов мочеточ-
ника зависит от возраста ребёнка. Чем раньше устраня-
ется нарушение уродинамики, тем лучше результат, как 
в смысле технической возможности дренирования, так 
и прогноза, и наоборот – чем старше возраст, тем более 
проблемно реканализировать интрамуральный отдел 
мочеточника и хуже результат восстановления морфо-
логической структуры мочеточника.
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Перспективы дальнейших исследований. Эндоско-
пическое стентирование мочеточников при патологии 
интрамурального и юкставезикального отделов моче-
точника является альтернативой открытым хирургиче-
ским операциям, а также может быть этапом  подготовки 
пациента к другим методам лечения. Малоинвазив-
ность, физиологичность, техническая простота предла-
гаемой тактики лечения обуславливают перспектив-
ность дальнейших исследований, открывающих новые 
возможности в ранней диагностике и лечении аномалий 
органов мочевыводящей системы.

Конфликт интересов отсутствует.
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Цель: улучшение результатов хирургической коррекции послеоперационных осложнений (ПО) в ано-
ректальной зоне у детей.

Материалы и методы. Обследованы 58 больных с ПО в аноректальной зоне после первичной и повторной 
коррекции аноректальных мальформаций (АРМ). Проведены 137 реконструктивных операций. Диагностиче-
ский алгоритм включал клиническое, рентгенологическое, лабораторное, эндоскопическое обследование, МРТ.

Результаты и выводы. Анализ отдаленных результатов после первичной и повторной коррекции АРМ 
показал, что недостоверная первичная диагностика, неадекватная предоперационная подготовка, выбор 
метода операции привели к развитию недостаточности анального сфинктера (НАС), что потребовало 
проведения большого количества повторных операций. Изучены причины осложнений, проанализирова-
ны ошибки, оптимизированы показания, сроки, доступы, объем и методы повторной операции. Оптими-
зация тактических подходов, методов хирургического и реабилитационного лечения привела к улучшению 
результатов лечения послеоперационной НАС до 85,4%.

Исследование выполнено в соответствии с принципами Хельсинкской Декларации. Протокол исследо-
вания одобрен Локальным этическим комитетом (ЛЭК) всех участвующих учреждений. На проведение 
исследований было получено информированное согласие родителей детей.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.

Ключевые слова: аноректопластика, послеоперационные осложнения, аноректальные пороки, коррекция.
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Высокая частота послеоперационных осложнений 
(ПО) в аноректальной зоне остается актуальной про-
блемой детской хирургии. Удовлетворительные ре-
зультаты после однократного вмешательства состав-
ляют 50–80% [3,6]. После коррекции аноректальных 
мальформаций (АРМ) функциональные нарушения 
сфинктерного аппарата прямой кишки наблюдаются 
у 30–60% пациентов, что в дальнейшем приводит к 
недержанию кала (НК) и хроническому запору (ХЗ) 
[1,2,4,5]. Послеоперационные осложнения при АРМ 
обусловлены диагностическими, тактическими и тех-
ническими ошибками [7,8,11]. Выполнение рекон-
структивных операций недостаточно опытными хи-
рургами приводит к развитию ПО [9,10].

улучшить результаты лече-
ния детей с ПО в аноректальной зоне на основании 
изучения причин их возникновения и разработать 
меры профилактики.

Материал и методы исследования
Под наблюдением на базах кафедр госпитальной 

детской хирургии ТашПМИ и СамМИ (1-ГКДБ 
г. Ташкента и МДОБ г. Самарканда) в 2007–2019 гг. 
находились 179 больных, которым выполнили раз-
личные первичные корригирующие операции. Ре-
троспективно изучен катамнез 58 (32,4%) больных, 
поступивших на повторную операцию в анорек-
тальной зоне по поводу недостаточности анально-
го сфинктера (НАС) заднего прохода и прямой 
кишки: 27 мальчиков и 29 девочек. Возраст боль-
ных: 3–12 мес. – 8 (14,3%); 1–3 года – 24 (41%); 
3–7 лет – 17 (28,6%); 8–14 лет – 9 (16%). Были про-
ведены 137 реконструктивных операций: одна – 
58 (41,6%), две – 20 (12,8%), три – 11 (8,8%) и четы-
ре – 2 (1,6%) больным.

Всем больным проводили комплексное обследо-
вание, включавшее сбор анамнеза и катамнез, кли-

нический осмотр с ректальным исследованием, 
лабораторную диагностику, УЗИ с допплером сосу-
дов органов брюшной полости и малого таза, мио-
графию запирательного аппарата прямой кишки, 
рентгенологические, эндоскопические исследова-
ния, МРТ.

Нами проведен клинический анализ причин воз-
никновения ПО при первичной и повторной кор-
рекции АРМ, изучены ошибки, риск развития ос-
ложнений в ходе операции и разработаны способы 
их коррекции.

Больные были распределены на две группы. Пер-
вая группа – 42 (72,4%) ребенка с послеоперацион-
ной НАС в результате диагностического, тактиче-
ского, технического и сочетанного характера 
ошибок при повторных корригирующих операциях. 
Вторая группа – 16 (27,6%) больных с НАС вслед-
ствие врожденной неполноценности запирательно-
го аппарата прямой кишки в сочетании с регионар-
ными пороками развития.

Исследование выполнено в соответствии с прин-
ципами Хельсинкской Декларации. Протокол иссле-
дования был одобрен ЛЭК всех участвующих учреж-
дений. На проведение исследований было получено 
информированное согласие родителей детей.

Результаты исследований и их обсуждение
Анализ ретроспективных и клинических данных 

обследований 42 больных первой группы с ПО в ано-
ректальной зоне после хирургической коррекции 
АРМ выявил следующие ошибки диагностического, 
тактического, технического и сочетанного характера.

I. Диагностические: недостаточная оценка сома-
тического статуса, пороков соседних органов и до-
операционного обследования больных; неправиль-
ная рентгенологическая укладка больного для 
определения высоты атрезии, протяженности сте-
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ноза или отклонения аноректального угла; недиа-
гностированные врожденные ректоуретральные 
свищи (РУС); неточная идентификация аномалии; 
неполноценное выявление причин и некачествен-
ный анализ осложнений после первичной коррек-
ции АРМ.

II. Тактические: неправильный выбор показаний, 
доступа, радикального метода операции или нало-
жения колостомы при коррекции порока и ослож-
нений; излишняя попытка промежностным досту-
пом поиска высокого атрезированного слепого 
конца кишки, что в большинстве случаев приводит 
к повреждениям мышц сфинктера; недостаточная 
квалификация хирурга.

III. Технические: некорректный выбор операци-
онного доступа, нарушения техники операции, 
приводящие к ранним ПО: некроз культи низведен-
ной кишки в результате недооценки состояния ар-
кадных сосудов брыжейки и, как следствие, нару-
шение кровоснабжения в низведенной кишке; 
тазовый перитонит в раннем послеоперационном 
периоде; повреждения мышц сфинктеров в резуль-
тате чрезмерной дивульсии при внутрибрюшин-
ной туннелизации при высокой форме атрезии, 
полном заращении дна таза после неоднократной 
коррекции; случайное ранение уретры при повтор-
ной мобилизации толстой кишки на фоне массив-
ного спаечного процесса на дне таза, внесфинктер-
ного низведения дистальной части толстой кишки; 
рецидивы ректовестибулярных свищей (РВС) и 
РУС вследствие технических погрешностей опера-
ции, неадекватного выбора метода и доступа; хро-
ническая ишемия низведенной кишки после неод-

нократной мобилизации и низведения короткого 
остатка толстой кишки, натяжения кишки или пе-
рерастяжения брыжеечных сосудов и значитель-
ного пересечения магистральных крупных сосу-
дов, приводящих к обеднению кровообращения.

IV. Сочетанные: сюда вошли комбинации всех 
видов ошибок.

В ряде случаев диагностические ошибки приво-
дили к тактическим в отношении выбора доступа, а 
они, в свою очередь, – к техническим. В результате 
возникали следующие ПО: стенозы заднего прохода 
и прямой кишки; вторичный мегаректум, возникаю-
щий в поздние сроки; длительные воспалительные 
процессы в области раны промежности в раннем 
послеоперационном периоде, расхождения швов 
раны, нередко возникающие на фоне плохой пред-
операционной подготовки; деформация ануса с руб-
цовым перерождением наружного сфинктера и дефек-
ты ректо-вагинальной перегородки после 
многократной промежностной проктопластики. 
Развитие рубцового процесса обусловлено натяже-
нием брыжейки и недостаточным кровоснабжением 
стенки низведенной толстой кишки. Дефекты пере-
городки органов промежности анатомически проявля-
ются в виде «искусственной клоаки», а клинически – 
недержанием кала и газа. Избыточная слизистость 
низведенной кишки, возникающая после низведения 
прямой кишки. Параректальный свищ, возникаю-
щий в раннем послеоперационном периоде на фоне 
повышения давления каловыми массами, «камня-
ми» или при ретракции низведенной кишки, приво-
дит к частичному расхождению швов анастомоза. 
Параректальний свищ на фоне воспалительного 

Таблица 1
Виды и количество патологических состояний, приводящих к НАС

%
4
2
4
11

2
4
7
2
1
7
7
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процесса или при клизме формирует ход в направ-
лении промежности и открывается далеко от задне-
го прохода или ягодичной области.

Таким образом, локальные проявления вторич-
ных деформаций и патологические состояния боль-
ных были разнообразны.

Клинические данные о виде и количестве патоло-
гических состояний (нозология), приводящих к по-
слеоперационной НАС при хирургической коррек-
ции АРМ у детей, показаны в табл. 1.

Таким образом, все причины неудовлетвори-
тельных функциональных результатов послеопе-
рационной НАС можно разделить на две группы: 
непосредственно связанные с диагностическими, 
тактическими и оперативно-техническими ошиб-
ками и не связанные с ними.

К первой группе причин послеоперационной НАС 
относятся интраоперационная травма, неудачные 
повторные операции и гнойно-воспалительные ос-
ложнения вследствие диагностических, тактических 

-
-

-

-

-

-
-
-

-
-

-

-
-

-
-

-
-

-

-

-

-
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и технических ошибок, которые приводят к стенозу 
или дистопии анального канала, деформации около-
анальной области, выстоянию слизистой низведен-
ной кишки, рецидиву свища в мочевую или половую 
систему. Клинические примеры приведены на рис. 1.

Ко второй группе причин послеоперационной 
НАС относились: нарушения иннервации тазовых 
органов за счет утолщения терминальной нити 
спинного мозга; недоразвитие каудального отдела 
позвонков (аплазии или агенезии крестца и копчи-
ка) и мышечных структур сфинктерного аппарата 
(аплазии или гипоплазии мышечного комплекса); 
нарушение иннервации органов малого таза, несмо-
тря на корректную первичную или повторную ано-
ректопластику (рис. 2).

-

-
-

разработаны тактические хи-
ру ргической коррекции, о

 методы хирургической коррекции, 
интра- и послеоперационные методы профилак-
тики НАС для каждой группы больных. В -

-

-

-

Показания к хирургическому лечению в первой 
группе больных определяли по степени тяжести по-
вреждения мышечных структур анального сфинкте-
ра, деформации аноректальной области и выстоя-
нии слизистой. При отсутствии выраженной 
деформации лечение начинали с консервативных 
мер, при их неэффективности выполняли повтор-
ную коррекцию. Бужирование анального канала 
бужами возрастающего диаметра с 14 дня после опе-
ративного лечения, использование мази и ректаль-
ных свечей с лидазой. Электростимуляция анально-
го жома. Ректальная гимнастика и тренировочные 
клизмы по принципу биологически обратной связи 
детям старше 3–5 лет. Выработка индивидуального 
стиля жизни для больного с крайне тяжелой формой 
порока. При наличии деформации (стеноз, эктопии, 
свищи, дефекты) и выстоянии слизистой проводили 
оперативное лечение независимо от степени по-
вреждения сфинктеров.

Для профилактики ПО при повторных корригиру-
ющих операциях использовали следующие техниче-

Таблица 2
Результаты хирургического лечения НАС у первой группы больных, допущенной в результате ошибок и осложне-
ний
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ские приемы и интраоперационную тактику: по воз-
можности при коррекции осложнений обойтись без 
брюшного доступа; для сохранения полноценного 
кровоснабжения и иннервации промежности стре-
миться к минимальной диссекции тканей; точно вы-
водить прямую кишку через центр удерживающего 
мышечного комплекса; стремиться к восстановлению 
физиологического аноректального угла; сохранение 
внутреннего анального сфинктера; исключать натяже-
ние в зоне вновь сформированного неоануса. Повтор-
ные корригирующие операции мы выполняли при 
меньшем выборе проктопластики в классическом ва-
рианте на фоне грубых рубцовых изменений тканей 
промежности (рис. 3). При этом получены значитель-
но лучшие результаты лечения детей (табл. 2).

Благодаря оптимизации диагностики, тактики, 
методов интраоперационной хирургической кор-
рекции и послеоперационных мер профилактики 
осложнений в первой группе больных удалось 
скорригировать послеоперационную НАС в 36 слу-
чаях из 42, что составляет 85,6% случаев хороших 
и удовлетворительных результатов. Оптимальны-
ми критериями явились: оптимизация качества 
дооперационной диагностики, подготовки больно-
го к операции; своевременное выявление сопут-
ствующих аномалий соседних органов, професси-
ональность хирурга, адекватность выбора тактики 
и техники выполнения корригирующей операции, 
качественное реабилитационное лечение.

У 16 (27,5%) больных второй группы с послеопе-
рационной НАС вследствие врожденной неполно-
ценности запирательного аппарата прямой кишки 
в сочетании с регионарными пороками развития 
(аплазии, агенезии крестца и копчика, гипоплазия 
мышечного комплекса), нарушением иннервации 
органов малого таза долгое время сохранялись НК, 
несмотря на корректную первичную аноректопла-
стику. В этой группе больных у 13 больных с агене-
зией копчика при повторной коррегирующей 
 операции дополнительно восстанавливали анокок-
цегиальную связку. У этой категории больных дли-

-
-
-

-
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тельная электростимуляция анального жома, рек-
тальная гимнастика, тренировочные клизмы, 
индивидуальный образ жизни, неврологическое 
лечение в течение трех лет привели в 30% случаев 
к удовлетворительному результату.

Таким образом, тактические подходы к хирурги-
ческой коррекции при послеоперационных ослож-
нениях в аноректальной зоне у детей, приводящие 
к НАС, не ограничиваются только совершенствова-
нием хирургической техники, изучением причин 
ошибки, осложнения, выявлением врожденной со-
путствующей патологии. При повторных операциях 
нужно разработать интраоперационные и после-
операционные меры профилактики осложнений, 
подходы к медицинской и социальной реабилита-
ции больных.

Выводы
1. Диагностические, тактические, технические и 

сочетанные ошибки при первичной и повторной 
коррекции АРМ часто приводят к ПО в аноректаль-
ной зоне у детей.

2. Показания и выбор метода при повторной кор-
рекции патологических состояний в аноректальной 
зоне у детей определяются с учётом степени НАС.

3. Анализ причин ошибок, оптимизация диагности-
ки, тактики интраоперационной хирургической кор-
рекции и послеоперационные меры профилактики 
способствуют улучшению результатов лечения детей.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов.
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-

-
пієлоуретерального сегмента 

(ПУС), що в кінцевому підсумку зумовлює незво-
ротні зміни в паренхімі та прогресуюче знижен-
ня функції ураженої нирки [3,5

я описано у 1841 році P. Rayer на 
аутопсії у місячної дитини. Серед обструктивних 
уропатій у дітей ПГ посідає перше місце. Це одна 
із найчастіших вад розвитку, яка становить по-
над половину всіх аномалій сечовидільної систе-
ми [18]. За даними 

-

-
у на 1000 ново на род жених [4,10

та, як правило, є лівобічним [9 -

пренатально виявленою пієлоектазією -

ід або гіпоплазований сегмент се-
човоду (табл. 1). Зовнішню обструкцію виклика-
ють фіброзні злуки, аберантні судини, високе від-
ходження сечоводу.

Клінічні прояви ПГ:
• безсимптомний перебіг (випадкова знахідка 

під час УЗД);
• пухлина черевної порожнини, яка виявляється 

при пальпації живота, у ділянці підребер’я на 
стороні ураження;

• нападоподібний біль у животі (зустрічається 
часто, якщо причиною ПГ є аберантні судини);

• інфекція сечовидільних шляхів;
• відмова від їжі;

• гіпертермія;
• блювання;
• гематурія;
• артеріальна гіпертензія.
При лабораторному обстеженні в сечі виявляють 

мікро- та макрогематурію -
бактеріурію лейко-

цитурію
Роль УЗД у діагностиці гідронефрозу важко пере-

оцінити. Застосування УЗД у повсякденній акушер-
ській практиці дозволило антенатально виявляти 
розширення сечових шляхів, а отже перенесло про-
блеми, пов’язані з лікуванням ПГ, у ранній постна-
тальний період [ -

передньо

-
показників ПЗР ниркової миски. Досвід 

бразильських вчених показує, що ПЗР ниркової 
миски у плода понад 18 мм до пологів і понад 16 мм 
після пологів, виявлений на УЗД, у 100% випадків 
є індикатором невідворотності виконання пієло-
пластики

Очевидно, що застосування лише УЗД для діа-
гностики ПГ у плода і новонародженої дитини є 
недостатнім, адже не дає повної інформації щодо 
екскреторної функції ниркової паренхіми. Тому 
для уточнення діагнозу обов’язковим є проведення 
внутрішньовенної екскреторної урографії мікцій-
ної цистографії сцинтіграфії

Питання часу виконання хірургічного втручан-
ня при гідронефрозі у новонароджених дітей за-
лишається дискусійним. Рання радикальна опера-

Таблиця 1
Етіологія та частота антенатального гідронефрозу [12]
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ція чи відтерміноване етапне оперативне 
лікування, ризики та віддалені наслідки загальної 
анестезії для малої дитини – все це зумовлює різні 
підходи в тактиці лікування ПГ. На думку багатьох 
авторів, лише рання корекція вади верхніх сечових 
шляхів дає змогу попередити незворотні зміни ни-
рок, які виникають при прогресуванні хвороби, і, 
таким чином, зменшити число нефректомій у дітей 
старшого віку [2,

уропатій необхідна у 52,2% дітей з 
пренатально встановленою вадою розвитку сечо-
видільної системи [16].

Методики реконструкції ПУС при гідронефрозі:

уретеропластика за  та ін.
Лапароскопічні та ретроперитонеальні плас-

тичні операції.
Ендоурологічні перації (бужування
тація, ендоскопічне розсічення стриктур).

Найчастіше сьогодні використовується мініінва-
зивна лапароскопічна пластика ПУС, яка забезпечує 
швидку післяопераційну реабілітацію пацієнтів, дає 
хороший функціональний та косметичний резуль-
тат. Однак у новонароджених є декілька протипока-
зань – це низька вага при народженні, недоноше-
ність та важкі супутні захворювання.

Раннє виконання корекції обструкції ПУС, за від-
сутності інфікування, дозволяє зберегти функцію 
нирок і створює оптимальні умови для подальшого 
росту і розвитку функціональних структур ниркової 
тканини [1].

У дитячій урології нерідко виникає необхідність 
проведення нефростоми з метою відведення сечі для 
розвантаження верхніх сечових шляхів. Виконання 
черезшкірної пункційної нефростомії під контролем 
УЗ чи встановлення внутрішнього стента у передо-
пераційному періоді показано при [6

• прогресуванні хронічної ниркової недостат-
ності при двобічному процесі або гідронефро-
зі єдиної нирки;

• у пацієнтів з виразними проявами супутніх 
захворювань для купірування больового син-
дрому;

• у термінальних стадіях гідронефрозу при ви-
рішенні питання про вибір тактики лікування 
(нефректомія чи органозберігаюча операція).

На нашу думку, пункційна нефростомія не за-
вжди доцільна, адже у випадку неінфікованого про-
гресуючого двобічного ПГ відтерміновує радикаль-
не хірургічне лікування, зумовлює додаткову 
травматизацію пацієнта, несе анестезіологічне на-
вантаження, підвищує ризик можливих ускладнень, 
тому що пієлостома потребує догляду і є «вхідними 
воротами» для інфекції.

Наводимо рідкісний клінічний випадок хірургіч-
ного лікування двобічного гідронефрозу III ступеня 
у новонародженої дитини.

Клінічний випадок
Хлопчик Ч

 Лук’янової НАМН України»  
з наступними результатами обстеження: пренатально 
встановлений двобічний гідронефроз великого сту-
пеня. За даними УЗД розміри нирок були наступни-
ми мала ниркова миска розміра-
ми 65х45 мм, ниркові чашечки до 15 мм справа; ліва 
78х55х45 мм, ниркова миска 68х50 мм, чашечки до 
20 мм зліва -

Ультразвукова картина нирок не змінювалась 
протягом одного тижня, діурез 1 мл/кг/добу, показ-
ники швидкості клубочкової фільтрації (ШКФ) були 
зменшеними до 50 мл/хв, калій крові залишався в 
нормі. Враховуючи, що процес двобічний, за даними 
УЗД – розширення сечовода не було з двох сторін. 
Обструкція була на рівні ПУС, показник ШКФ зни-
жений. Додаткові обстеження, такі як екскреторна 
урографія -

Консиліумом у складі проф. 
О.К. Слєпова та колективу хірургів, урологів відді-
лення прийнято рішення виконати невідкладне хі-
рургічне втручання. Проведено відкриту пластику 
ПУС за  з двох сторін, з дренуван-
ням ділянки неоанастомозу стентом-пієлостомою

Таблиця 2
Антенатальна ультразвукова класифікація ступеня важкості гідронефрозу у плода
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Стенти видалені 
на 10 добу після операції з інтервалом в одну добу. 
Після операції дитина перебувала у відділенні реа-
німації та інтенсивної терапії, протягом 10 діб отри-
мувала антибактеріальну терапію – цефалоспорини

На УЗД нирок через 10 діб після хірургічного 
втручання розміри правої нирки 60х34х29 мм, мала 
миска розмірами 30х15 мм, ниркові чашечки до 5 мм 
справа, лівої нирки 54х38х30  мм, мала миска 
25х10 мм відповідно, ниркові чашечки також до 
5 мм. Інфекції сечових шляхів не було. Результати 
загального аналізу сечі, сечі за Нечипоренком у ди-
наміці  в межах референтних значень.

Через шість місяців після операції під час УЗ-
дослідження сечовидільної системи виявлено міні-
мальну дилатацію ниркових мисок: справа  – 
10х7 мм, зліва – 7х5 мм відповідно; без розширення 
ниркових чашечок. Інфекції сечовидільних шляхів 
у дитини не було. Контрольні аналізи крові та сечі 
в межах норми.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) 
установи. На проведення досліджень було отримано 
інформовану згоду батьків дитини.

Висновки
Раннє хірургічне лікування природженого гід-

ронефрозу дозволяє зберегти функцію нирки та 
створює оптимальні умови для подальшого роз-
витку і росту функціональних структур ниркової 
тканини. Завдяки операції діти відновлюються 
протягом короткого часу і починають жити по-
вноцінним життям.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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Випадок застосування задньовнутрішнього 
оперативного доступу до пухлини, розташованої 
на задньозовнішній поверхні верхньої третини 

діафіза великогомілкової кістки
Запорізький державний медичний університет, Україна

Paediatric surgery.Ukraine
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Мета: розробити малотравматичний і безпечний оперативний доступ до задньозовнішній поверхні діа-
фіза великогомілкової кістки у верхній третині та ознайомити з ним ортопедів-травматологів, онкологів і 
хірургів, які оперують.

Матеріали і методи. За даними наукової літератури проведено вивчення та аналіз топографії анатоміч-
них утворень цієї ділянки щодо можливих варіантів доступу до задньозовнішньої поверхні верхньої тре-
тини діафіза великогомілкової кістки. Вивчалися передньозовнішній, передній і передньовнутрішній до-
ступи, які пропонуються більшістю авторів у науковій літературі, а також задній і задньозовнішній 
доступи, які є найближчими до задньозовнішньої поверхні діафіза великогомілкової кістки у верхній тре-
тині. Усі ці доступи є або дуже травматичними, або з використанням їх практично неможливо дістатися до 
задньозовнішньої поверхні діафіза великогомілкової кістки у верхній третині.

Найменш травматичним та найбільш безпечним є задньовнутрішній доступ.
Клінічний приклад. У клініці прооперовано дитину 16 років з двома пухлинами (остеохондромами), 

розташованими по внутрішній та задньозовнішній поверхні велигомілкової кістки у верхній третині діа-
фіза із задньовнутрішнього доступу. Ніякі важливі анатомічні утворення пошкоджені не були, що підтвер-
дило безпечність задньовнутрішнього доступу.

Висновки. Застосування задньовнутрішнього доступу для видалення пухлини, розташованої на за-
дньозовнішній поверхні великогомілкової кістки у верхній її третині, у дитини довело, що цей доступ є 
малотравматичним і безпечним.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-
ний Локальним етичним комітетом (ЛЕК) установи. На проведення досліджень і втручання було отримано 
поінформовану згоду батьків і дитини.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: оперативний доступ, пухлина, великогомілкова кістка, діафіз, верхня третина, задньо-
зовнішня поверхня.
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Вступ
У лікуванні дітей з ортопедичною патологією до-

сить часто застосовується оперативне втручання, 
що вимагає постійного удосконалення хірургічних 
методів лікування [7]. У науковій літературі є опи-
си оперативних доступів до великогомілкової кіст-
ки у ділянці її діафізу по передній, передньовну-
трішній [1,4], а також по передньозовнішній [2,4,6] 
поверхні гомілки. У нашій клінічній практиці був 
випадок розташування пухлиноподібного утворен-

ня у ділянці верхньої третини діафіза великогоміл-
кової кістки по її задньозовнішній поверхні. У до-
ступній літературі не вдалося знайти опису 
оперативного доступу до цього відділу великого-
мілкової кістки.

Мета: розробити малотравматичний і безпечний 
оперативний доступ до задньозовнішньої поверхні 
діафіза великогомілкової кістки у верхній третині та 
ознайомити з ним ортопедів-травматологів, онко-
логів і хірургів, які оперують.

-

-
-
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Матеріал і методи дослідження
За даними наукової літератури проведено вивчен-

ня та аналіз топографії анатомічних утворень цієї 
ділянки щодо можливих варіантів доступу до за-
дньозовнішньої поверхні верхньої третини діафіза 
великогомілкової кістки [3].

Перший варіант – передньозовнішній доступ. До 
великогомілкової кістки по передньзовнішній по-
верхні, починаючи від її мищелка і до нижньої трети-
ни, прикріплюється передній великогомілковий м’яз. 
Тому, якщо йти між переднім великогомілковим 
м’язом і кісткою, доведеться відшаровувати м’яз від 
кістки майже на всьому протязі. Якщо доступ здій-
снювати через міжм’язовий проміжок між перед нім 
великогомілковим м’язом і групою малогомілкових 
м’язів і розгиначів пальців, то виникають складності 
із розташованим у цій ділянці переднім судинно-не-
рвовим пучком. До його складу входять передня ве-
ликогомілкова артерія з однойменними венами і гли-
бока гілка малогомілкового нерва. І артерія, і нерв у 
цій ділянці утворюють гілки, які забезпечують кров’ю 
та іннервують навколишні м’язи, а пошкодження їх 
(що неминуче при доступі до великогомілкової кіст-
ки) буде супроводжуватися порушенням рухової і 
трофічної функцій. Та й витягти пухлину значних 
розмірів через досить вузький міжкістковий проміж-
ок і міжкісткову мембрану буде практично неможли-
во. Тому оперативне втручання з даного доступу не є 
реальним.

Другий варіант – передній і передньовнутрішній 
доступи. Із переднього або передньовнутрішнього 
доступу досягти задньозовнішньої поверхні велико-
гомілкової кістки майже неможливо, тому що пухли-
на, яку потрібно видалити, розташовується на проти-
лежній поверхні кістки. Тому при такому 
розташуванні пухлини, користуючись переднім або 
передньовнутрішнім оперативними доступами, по-
трібно проводити сегментарну резекцію кістки. Без 
цього дістатися до пухлини з переднього доступу не-
можливо. Така операція є дуже травматичною. Щоб 
витягти фрагмент великогомілкової кістки разом із 
пухлиною, потрібно на всьому протязі, з усіх боків 
відшарувати окістя, видалити фрагмент, провести 
резекцію пухлини, а потім вставити фрагмент на міс-
це і провести остеосинтез. Б. Бойчев [1] зазначає, що 
при передньому доступі потрібно мінімально відша-
ровувати окістя від великогомілкової кістки, оскільки 
вона дуже чутлива до порушення кровопостачання. 
Подвійна остеотомія діафіза великогомілкової кістки 
супроводжується порушенням кровопостачання 
фрагменту великогомілкової кістки, значним термі-
ном порушення опорної функції кінцівки та може 

ускладнюватися уповільненою консолідацією або не-
зрощенням кістки. Тому даний варіант оперативного 
доступу також не є оптимальним і безпечним.

Третій варіант – задньозовнішній доступ. На пер-
ший погляд, цей доступ є найкращим, тому що пух-
лина розташовується на задньозовнішній поверхні 
великогомілкової кістки. Однак із зовнішньої поверх-
ні великогомілкова кістка перекривається малогоміл-
ковою кісткою, а із задньозовнішньої та задньої по-
верхні – латеральним підшкірним нервом гомілки, 
великогомілковим нервом і задньою великогомілко-
вою артерією з венами, від яких у зовнішньому на-
прямку відгалужуються малогомілкові судини.

Від задньої великогомілкової і малогомілкової ар-
терій відходять великі гілки, які йдуть до задньої та 
зовнішньої групи м’язів, які буде неможливо не по-
шкодити при доступі до великогомілкової кістки. 
Також і від великогомілкового нерва до м’язів відхо-
дять рухові гілки. З усього перерахованого випливає, 
що і цей доступ є дуже травматичним, супроводжу-
ється пошкодженням важливих судинних структур і 
нервових стовбурів, а тому не є безпечним.

Четвертий варіант – задній доступ. При здійснен-
ні доступу між головками литкового м’яза у зоні до-
ступу під фасцією розташовуються медіальний 
шкірний нерв гомілки і мала підшкірна вена з без-
ліччю гілок. Після розтину литкового і камбалопо-
дібного м’язів відкривається доступ до задньої ве-
ликогомілкової і малогомілкової артерій і 
великогомілкового нерва, які розташовуються на 
задньому великогомілковому м’язі. Далі доступ до 
задньозовнішньої поверхні великогомілкової кістки 
можна здійснити лише після перетину нервових і 
судинних гілок, які йдуть до м’язів, хоча б з одного 
боку. Це також є вкрай небажаним.

П’ятий варіант  – задньовнутрішній доступ. 
У проєкції задньовнутрішнього краю великогоміл-
кової кістки розташовуються велика підшкірна вена 
і підшкірний нерв. Тому розріз шкірної тріади про-
водиться з відступом на 0,01 м дозаду від задньов-
нутрішнього краю великогомілкової кістки і пара-
лельно йому. Тупо відшаровуються медіальні краї 
литкового і камбалоподібного м’язів. Із внутрішньої 
поверхні камбалоподібний м’яз прикріп люється до 
великогомілкової кістки вузькою смужкою [3]. Тому 
за необхідності збільшення доступу до кістки у 
верхньому відділі м’яз можна надрізати в місці при-
кріплення. Після відведення м’язів дозаду відкрива-
ються задні великогомілкові і малогомілкові судини 
і великогомілковий нерв. У верхній третині гомілки 
ці судини і нерв не мають гілок, які відходять вперед. 
Тому, після виділення, їх можна відвести назад ра-
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зом з м’язами. Таким чином, відкривається доступ 
до верхньої третини діафіза задньовнутрішньої по-
верхні великогомілкової кістки без пошкодження 
важливих анатомічних утворень [6].

Клінічний приклад
Дитина О., 16 років, перебувала на стаціонарно-

му лікуванні в ортопедо-травматологічному відді-
ленні Запорізької ОДКЛ з 16.11.2016  р. по 
28.11.2016 р. Клінічний діагноз: «Остеохондроми 
верхньої третини лівої великогомілкової кістки». 
При огляді деформацій кінцівки немає. Пальпатор-
но визначається пухлиноподібне утворення кістко-
вої щільності по внутрішній поверхні верхньої тре-
тини лівої великогомілкової кістки розміром 
0,015х0,02 м. На рентгенограмах лівої гомілки по 
внутрішній поверхні у верхній третині великогоміл-
кової кістки є пухлиноподібне утворення на зразок 
екзостозу на широкій основі розміром 0,015х0,02 м 
і на задньозовнішній поверхні верхньої третини ве-
ликогомілкової кістки – пухлиноподібне утворення 
з широкою основою розміром 0,05х0,06 м. Малого-
мілкова кістка в зоні розташування пухлини щільно 
з нею стикається, деформована під відкритим до-
середини кутом, відхилена назовні і стоншена 
(рис.1). 17.11.2016 р. була проведена операція – ви-
далення пухлиноподібних утворень.

Поздовжній лінійний розріз шкіри, підшкірної 
клітковини і фасції у верхній третині лівої гомілки по 
її задньовнутрішній поверхні довжиною 0,11 м ви-
конаний з відступом дозаду на 0,01  м від 
 задньовнутрішнього краю великогомілкової кістки. 
Тупим шляхом відшаровано литковий і камбалопо-
дібний м’язи, а камбалоподібний – ще й надрізано у 
проксимальному відділі у місці прикріплення до ве-
ликогомілкової кістки. М’язи, а разом із ними і нер-
вово-судинний пучок (задні великогомілкова артерія, 
вени, великогомілковий нерв і малогомілкова арте-
рія), відведені назад. Виявлено пухлиноподібне утво-

рення. Після відшарування заднього великогомілко-
вого м’яза звільнено основу пухлини. З відступом від 
видимої межі пухлини на 0,005–0,007 м надрізано та 
відшаровано окістя, свердлом зроблено три отвори у 
кортикальному шарі великогомілкової кістки, між 
якими, за допомогою остеотома, проведений перетин 
кістки. Пухлина розміром 0,05х0,06х0,06 м видалена. 
Із цього самого розрізу видалено пухлину, розташо-
вану на внутрішній поверхні великогомілкової кіст-
ки. Макроскопічно пухлини представлені кістковою 
тканиною з хрящовими включеннями. До кісткової 
рани, яка виникла на місці видалення великої пухли-
ни, підведений трубчастий дренаж. Рана пошарово 
ушита, накладена гіпсова лонгета.

Видалені пухлини відправлені на патологоанато-
мічне дослідження. Висновок – остеохондроми.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухва-
лений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) устано-
ви. На проведення досліджень і втручання було отри-
мано поінформовану згоду батьків і дитини.

Дренажна трубка видалена через дві доби. Заго-
єння рани первинним натягом. На десяту добу зня-
ті шви і гіпсова лонгета. Дитина ходить, не кульгаю-
чи, повністю навантажуючи ногу. При обстеженні 
через рік рецидиву пухлини немає (рис. 2).

Результати та висновки
Аналіз різних варіантів оперативних доступів до 

задньозовнішньої поверхні верхньої третини вели-
когомілкової кістки, у світлі топографічної анатомії 
цієї ділянки, показав, що оптимальним і найбільш 
малотравматичним доступом до цього відділу кіст-
ки є задньовнутрішній доступ. Незважаючи на те, 
що патологічний процес знаходиться на віддаленій 
відстані від шкірного розрізу, при такому оператив-
ному доступі не відбувається пошкодження важли-
вих анатомічних структур. Це обумовлено тим, що 
доступ до кістки проходить спереду від магістраль-
них судин і нервів, які в цій ділянці не дають відга-
лужень наперед, а легко відводяться дозаду і відкри-
вають доступ до великогомілкової кістки для 
оперативного втручання на ній. Клінічне випробу-
вання даного оперативного доступу підтвердило 
його мінімальну травматичність і безпечність.

Застосування задньовнутрішнього доступу з ме-
тою видалення пухлини, розташованої на задньо-
зовнішній поверхні великогомілкової кістки у верх-
ній ї ї  тре тині,  довело,  що цей дос т уп є 
малотравматичним і безпечним.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.

-
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Clinical practice guidelines for Allied Disorders 
of Hirschsprung’s Disease –Practical version

Establishment of guideline including transition in pediatric intractable gastrointestinal disease

 
 

I. INTRODUCTION
Despite the presence of ganglion cells in the rectum, some cases showing symptoms and findings similar to those of 

Hirschsprung’s disease have been recognized among pediatric surgeons. Since Ravitch described such cases as «pseudo 
Hirschsprung’s disease» in the Annals of Surgeryin 1958, various descriptions have been used, such as Hirschsprung’s 
disease-related disorders, variant Hirschsprung’s disease, allied disorders of Hirchsprung’s disease, and Hirschsprung’s 
disease-related neuromuscular disorders of the intestine. However, the disease concepts and the individual diseases 
included in the disease group have changed gradually over time. In Japan, this group of disease was initially described 
as «aganglionosis-related disease» in Neonate Surgery in 1978, and in 1988, a survey report of Pseudo-Hirschsprung’s 
Disease and Related Disorders was released in the Journal of the Japanese Society of Pediatric Surgeons (Akihiro Toyo-
saka). In 1993, a national survey was conducted by a research group on allied Hirschsprung’s diseases (Eizo Okamoto).

The development of a clinical practice guideline for allied disorders of Hirschsprung’s diseases was triggered by a nation-
wide survey included in the «Nation-wide survey and Proposal of guideline in Hirschsprung’s disease allied disorders» 
project supported by the Ministry of Health, Labour and Welfare of Japan (Tomoaki Taguchi’s group), in fiscal year 2011.
The disease concept, classification, diagnostic criteria, and classification of severity were determined by the «Comprehensive 
investigation and establishment of guideline in pediatric intractable hepato-gastrointestinal disease» (Tomoaki Taguchi’s 
group) in 2012-2013. The development of a clinical practice guideline for allied disorders of Hirschsprung’s disease was 
continued by the «Establishment of guideline including transition in pediatric intractable gastrointestinal disease» (To-
moaki Taguchi’s group) in 2014-2016, and the guideline has now been released. Pediatric surgeons, pediatricians, patholo-
gists, and others repeatedly discussed the disease concept, classification, and how to treat chronic idiopathic intestinal 
pseudo-obstruction. With the participation of Dr. Atsushi Nakajima from the adult domain of the research group for 
chronic idiopathic intestinal pseudo-obstruction, guidelines spanning such diseases from childhood to adulthood were 
successfully released.

With the cooperation of many people, three of the seven knownallied disorders of Hirschsprung’s disease isolated 
hypoganglionosis, megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome, and chronic idiopathic intestinal pseu-
do-obstruction were officially certified as intractable diseases by the Ministry of Health, Labor and Welfare of Japan. We 
have had to employ unique methods to develop these clinical practice guideline, as high quality evidence is limited for 
these intractable diseases due to the few cases available for evaluation, the unknown etiology, and the lack of any estab-
lished treatments. Fortunately, the doctors in Medical Information Network Distribution System (Minds) understood 
the situation and kindly provided careful guidance throughout the project. I sincerely appreciate the great support and 
efforts made by the systematic review team, who examined hundreds of domestic and international articles in detail in 
a short period of time, creating the evidence tables and Systematic Review reports by organizing the findings correspon-
ding to each Clinical Question. This evidence table is now the core of this guideline, and I hope it will serve as a useful 
document for clinical and research practice. Experts in the guideline development team created the recommendations 
in a short period of time. These efforts by the research members are greatly appreciated and were thoroughly vetted in 
external evaluation by Dr. Toshio Morizane. I hope that this clinical practice guideline will prove useful for both daily 
clinical practiceas well as future studies.

I would like to pay my respect and show my gratitude to Dr. Tomoaki Taguchi for his strong leadership throughout 
this research project.
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III. LIST OF TERMINOLOGY AND ABBREVIATIONS
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IV. DEVELOPMENT ORGANIZATION AND POLICY
1. Development body
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2. Development process
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V. SCOPE

1. Basic characteristics of allied disorders of Hirschsprung’s disease
1) Clinical characteristics of allied disorders of Hirschsprung’s disease 
a. Background
Hirschsprung’s disease is characterized by a transit disorder of intestinal content, delayed meconium excretion, abdominal 

distention, bilious vomiting, constipation, and intestinal dilatation (megacolon) at the proximal side, resulting from dysperistal-
sis and a lack of a recto-anal reflex caused by aganglionosis of the intestinal tract at the distal side. In the field of pediatric surgery, 
this disease has been widely recognized, and the condition has been elucidated and appropriate therapy developed.



Міжнародні клінічні протоколи, рекомендації

Читайте нас на сайті: http://med-expert.com.ua

However, in this clinical and research setting, a group of diseases with similar symptoms and laboratory findings 
to Hirschsprung’s disease despite the presence of ganglion cells in the rectum has also been recognized and is termed 
«allied disorders of Hirschsprung’s disease» in Japan. The disease concept and diseases included in the group have 
changed over time, and a consensus has yet to be established among specialists.

A nationwide survey on the subject was conducted in the project of «Nation-wide survey and Proposal of guideline 
in Hirschsprung’s disease allied disorders» (The Ministry of Health, Labour and Welfare of Japan, Health Labour Sci-
ences Research Grant in fiscal year 2011: Tomoaki Taguchi’s group). In the next project, «Comprehensive investigation 
and establishment of guideline in pediatric intractable hepato-gastrointestinal disease» (The Ministry of Health, Labour 
and Welfare of Japan, Health Labour Sciences Research Grant in fiscal years 2012-2013: Tomoaki Taguchi’s group), 
specialists in pediatric surgery, pediatric gastrointestinal medicine, and adult gastrointestinal medicine determined the 
disease concept, classification, diagnostic criteria, and classification of severity. Subsequently, the development of a 
clinical guideline for allied disorders of Hirschsprung’s disease was decided in the project of «Establishment of guideline 
including transition in pediatric intractable gastrointestinal disease» (The Ministry of Health, Labour and Welfare of 
Japan, Health Labour Sciences Research Grantin fiscal years 2014-2016: Tomoaki Taguchi’s group).

b. Definition of allied disorders of Hirschsprung’s diseases
Allied disorders of Hirschsprung’s disease is a disease group characterized by symptoms and signs similar to those 

of Hirschsprung’s disease, such as bowel obstruction, intestinal dilatation, and chronic constipation, despite the pres-
ence of ganglionic cellsin the rectum.

c. Classification of allied disorders of Hirschsprung’s disease
The following seven diseases below are defined as allied disorders of Hirschsprung’s disease, and are classified based 

on the pathological findings of intestinal nerves from hematoxylin and eosin (HE) or acetylcholinesterase (AchE) 
staining of the intestinal tract or rectal mucosa samples collected at surgery or a biopsy.

2) Epidemiological characteristics of allied disorders of Hirschsprung’s disease
The table below show sthe numbers of cases with allied Hirschsprung’s diseases and the 10-year survival rates 

major pediatric medical institutions in Japan. Data were obtainedin the project of «Nation-wide survey and Pro-
posal of guideline in Hirschsprung’ disease allied disorders» (The Ministry of Health, Labour and Welfare of Japan, 
Health Labour Sciences Research Grant in fiscal year 2011: Tomoaki Taguchi’s group).

- -

114 70
17 11 11

10

27
2 2

-
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3) Overall flow of clinical practice for each allied disorders of Hirschsprung’s disease
Histopathology of allied disorders of Hirschsprung’s disease
This disease group is not associated with aganglionosis, but its clinical symptoms and findings are similar to 

Hirschsprung’s disease and inclide bowel obstructive symptoms such as abdominal distention, abdominal pain, 
bilious emesis, and dilatation of intestinal tracts; delayed meconium excretion; and constipation. For this reason, 
a histological evaluation plays an important role in the diagnosis of allieddisorders of Hirschsprung’s disease. The 
histological evaluation of enteric ganglions, especially in neonates and infants, requires professional knowledge 
and experience.

The majority of neonatal ileus cases may result in emergent laparotomy, and some diseases in this group re-
quiring a histological evaluation (isolated hypoganglionosis, immaturity of ganglia) must be distinguished from 
small bowel atresia and Hirschsprung’s disease (aganglionosis).

Idealy, intestinal full-thickness biopsy samples should be collected at the three points indicated in the flow chart 
(Fig. 1), with HE staining and immunohistological investigations used for the histopathological diagnosis (Fig. 2–4). 
Anti-HuC/D antibody has excellent sensitivity and specificityfor identifying immature and small neurocytes of neo-
nates and infants. Sox10 antibody positivity in intestinal glia cell nuclei is useful for differentiating immature neuro-
cytes from intestinal glia cells. When the neural plexus is normal in size and ganglion cells are normal in number and 
size in samples obtained by full-thickness biopsies from the stoma site at the oral side sufficiently far from the caliber 
change and from the terminal ileum, Hirschsprung’s disease should be diagnosed if hypertrophic acetylcholinester-
ase-positive nerve fibers in the lamina propria mucosae is observed in samples obtained by a rectal mucosal biopsy 
or if a lack of myenteric ganglion cells and nerve fascicle formations is observed in a sample obtained by a full-thick-
ness biopsy from the sigmoid colon.

A useful indicator for the diagnosis of isolated hypoganglionosis is the presence of ≤20 HuC/D-positive cells 
per centimeter within the muscularis propria in a specimen from a resected intestinal tract, as this is a signifi-
cantly lower number than that noted in normal intestinal tract.

For the diagnosis of immaturity of ganglia with immature neurocytes but no abnormal numbers, present in 
normal sized nerve plexus, the final diagnosis should be made based on the absence of any abnormality in the 
nerve plexus and neurocytes at the time of stoma closure.

(1) Immaturity of ganglia
Disease concept: Neonatal ileus symptoms present with a clinical manifestation similar to meconium disease. In 

a barium enema examination, narrowing of the colon is observed (microcolon or small colon). In the neonatal pe-
riod, the recto-anal reflex is negative in many cases, but turns positive in infancy. A rectal mucosal biopsycan dif-
ferentiate immaturity of ganglia from Hirschsprung’s disease based on the lack of hypertrophic AchE-positive nerve 
fibers. As the lesion may extend to the small bowel, ileostomy is required in many cases during the neonatal period. 
On a pathological examination, the intramural ganglion cells are sufficient in number but are small and markedly 
immature. Neurocytes may mature in several months,and ileostomy closure can be performed. Both the vital and 
functional prognoses of this disease are good.

Diagnostic criteria

A nationwide survey followed 28 cases for 10 years from 2001 to 2010. The number of cases with definitive diag-
noses meeting the above criteria (proposed) was 15, and all of them survived.
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(2) Isolated hypoganglionosis
Disease concept: Isolated hypoganglionosis is a disease that causes serious functional bowel obstruction 

during the neonatal period or later, and is a congenital gastrointestinal disease with poor prognosis. In Eng-
lish, it is expressed as ‘isolated hypoganglionosis’ in order to distinguish it from the site with reduced neuro-
cytes (transitional zone) observed between the aganglionic and normoganglionic segment in Hirschsprung’s 
disease.

Most cases require stoma (enterostomy) and parenteral nutrition for life support over a long period of time, 
and severe cases are potential candidates for small bowel transplantation. It is difficult to differentiate isolated 
hypoganglionosis from Hirschsprung’s disease by a barium enema examination or anorectal manometry.

An intestinal pathological examination shows that the intestinal nerve plexus is small with few ganglion cells. 
In this respect, it is difficult to differentiate the isolated hypoganglionic tract from the transition zone of 
Hirschsprung’s disease between the aganglionic and normoganglionic tract. The individual ganglion cells in the 
whole intestinal tract are small in size during the neonatal period, but they growover time as they mature, al-
though their number will never increase. Isolated hypoganglionosis can be distinguished from Hirschsprung’s 
disease in that it has no exogenous nerve fiber growth in the colon and nonerve fiber growth at the distal colon. 
Laparotomy is required to resolve bowel obstruction during the neonatal period. A definitive diagnosis can be 
made by a pathological examination with a full-thickness intestinal biopsy.

Diagnosis criteria
1) Bowel obstruction symptoms present in the early neonatal period
2) The intestinal nerve plexus is hypoplastic and the number of ganglion cells is significantly smaller than normal 

on a pathological examination
Note. In the neonatal period, Hirschsprung’s disease can be ruled out using frozen section of full-thickness intestinal specimens 
collected from the jejunum orileum (both if possible) and sigmoid colon. At the second laparotomy, at two months of age or later, 
such as when changing a double-barrel fistula into a Bishop-Koop type fistula, permanent preparations of the entire intestinal 
circumference should be created to assess the decrease in ganglionic cell number
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Severity criteria
A severe case is defined as one whose daily life is significantly impaired due to bowel obstruction symptoms, 

such as abdominal distension, nausea and vomiting, and abdominal pain, and when at leastone of the following 
three items is met:

1) Parenteral nutrition is required.
2) Enteral nutrition is required.
3) Continuous gastrointestinal decompression is required Note 

Note. Gastrointestinal decompression refers to the drainage of intestinal contents through enterostomy, gastrostomy, nasogastric tube, 
ileus tube, transanal tube, etc.

Basic clinical practice policy is to provide adequate nutrition via central venous parenteral nutrition and/or 
enteral nutrition and to perform appropriate decompression surgery in order to prevent congestive enteritis. De-
compression necessarily requires enterostomy. The enterostomy site is important, as the first stoma site is a key 
factor in determining the treatment outcome of isolated hypoganglionosis. In the nationwide survey conducted 
in 2001-2010, cases that underwent jejunostomy at the first surgery had better outcomes than those with ileostomy. 
Regarding the appropriateness of resection of the functionally disordered intestinal tract attheanal side from en-
terostomy, the need for preservation may be suggested based on the outcome of the experimental treatments. 
Unfortunately, however, no cohort study has yet been conducted, so further studies are needed before any conclu-
sions can be made. Severe cases can also be saved by organ transplantation, and future studies should examine the 
appropriateness of small bowel transplantation versus multiorgan transplantation for such patients.

--
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(3) Intestinal Neuronal Dysplasia (IND)
Disease concept: IND was first decribed by Meier-Ruge in 1971, which he 

further classified into two types: Type A and Type B. Type A is very rare, ac-
counting for about 5% of all IND cases, and is associated with bowel obstruc-
tion, diarrhea, and bloody stool during the neonatal period. Reduced innerva-
tion of the intestinal sympathetic nervous system is also typically observed.

As Type B can account for up to 95% of IND cases, this section will focus on 
Type B IND. In IND Type B, blockage of the lower gastrointestinal tract similar 
to that of Hirschsprung’s disease is observed. A barium enema examination does 
not provide any characteristic findings of IND except for dilation of the rectosig-
moid colon. Recto anal reflex examinations display both positive and negative 
cases of IND. In terms of pathology, malformation of the intestinal parasympa-
thetic nervous system is present in patients with IND. AchE staining, displays 
evidence of submucosal giant ganglia, hyperganglionosis, ectopic ganglia, and 
the growth of AchE-positive nerve fibers (Fig. 5). These conditions may exist 
independently, with anal atresia, or with intestinal segments consisting of normal 
ganglion cells in Hirschsprung’s disease. Whether these pathological findings are 
due to congenial change, secondary change related to growth and development, 

or due to constipation remains controversial. Conservative the rapies, such as laxatives or use of an enema, can often control 
conditions related to IND. If these conditions cannot be improved through conservative methods, resection of the internal anal 
sphincter is advised. Intestinal resection may also be required in rare cases. Reports of morbidity rates across institutions tend 
to differ due to lack of common diagnostic criteria and pathological investigation strategies. In order to address this issue, 
uniform diagnostic criteria and practiced methodologies are essential and must be shared among institutions.

Diagnostic criteria
The following three items must be met:
1) Symptoms similar to Hirschsprung’s disease
2) Presence of both
a) Giant ganglia (≥9 ganglion cells in one ganglia)
b) Growth of AchE-positive nerve fibers
3) Neonates and infants are not applicable

Note. Neonatal and infant cases that meet criteria 1) and 2) need to be strictly monitored as potential IND cases.

In a nationwide survey conducted over a 10 year period, from 2001 to 2010, 8 definitive and 9 suspected cases were 
enrolled, with 11 cases confirmed as IND. The most common onset time was the neonatal and infancy period, fol-
lowed by childhood. There have only been a few reports of IND cases in Japan, while some cases may have been di-
agnosed under chronic functional constipation.

(4) Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome(MMIHS)
Disease concept: A serious disease that presents as bowel obstruction-like symptoms in the neonatal period and 

later, resulting in intestinal failure, which is accompanied by megalocystis and microcolon. Many such cases require 
gastrointestinal decompression via gastrostomy or intestinal stoma during neonatal period. In a pathological ex-
amination, no abnormality is observed in the intestinal nerve plexus.

Diagnostic criteria
1) Bowel obstruction symptoms such as abdominal distension, vomiting, and abdominal pain present immedi-

ately after birth
2) Megacystis present
3) Barium enema reveals microcolon in the neonatal period (Fig. 6)
4) No mechanical obstructive lesion observed in the gastrointestinal tract
5) No pathological abnormalities observed in the neural plexus of a full-thickness intestinal biopsy specimen

-
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Severity criteria
A severe case is defined as one whose daily life is significantly impaired due to bowel obstructive symptoms, such as 

abdominal distension, nausea, vomiting, and abdominal pain, and when at least one of the following three items is met:
1) Parenteral nutrition is required
2) Enteral nutrition is required
3) Continuous gastrointestinal decompression is requiredNote

Note. Gastrointestinal decompression refers to the drainage of intestinal contents through enterostomy, gastrostomy, nasogastric tube, 
ileus tube, transanal tube, etc.

A nationwide survey conducted over10 years from 2001 to 2010 enrolled 19 definitive and 5 suspected cases. En-
terostomy was performed for 16 out of the 19 definitive cases for decompression.

Due to intestinal failure, parenteral nutrition or enteral nutrition needs to be used for a long period of time. Four 
out of the 19 cases needed total parenteral nutrition, and 12 needed concomitant use of parenteral nutrition and 
enteral nutrition. Seven out of the 9 surviving cases required parenteral nutrition. For this reason, serious complica-
tions, such as hepatic disorder, catheter-related bloodstream infection, enteritis, and bacterial translocation, can 
easily occur with this disease.

Ten out of the 19 cases survived, and 9 cases died, with a 5-year survival rate of 62.8% and 10-year rate of 56.5%. 
The main causes of death were hepatic disorderand sepsis.

(5) Segmental Dilatation of Intestine
Disease concept: Segmental dilatation of the intestine is a rare disease that presents with localized dilatation of 

intestines without mechanical bowel obstruction and malformation of the intestinal nerve plexus. Since Swenson 
and Rathauser reported this disease as a «new entity» in 1959, various causes have been discussed; however, the 
clinical manifestation and pathological findings vary, and the disease concept has never been determined in a 
simple manner. It may therefore be appropriate to regard it as a group of diseases that presents with localized in-
testinal dilatation.

Diagnostic criteria
This disease is diagnosed when the following six items are met: 
1) Intestinal tract segmentally (permanently) dilated 
2) Normal intestinal segment abruptly transitions to a dilated segment 
3) No endogenous or exogenous cause of obstruction noted at the anal side of the dilated segment 
4) Complete or partial bowel obstruction observed on diagnostic imaging 
5) Normal distribution of the nerve plexus on a pathological examination 
6) Resection of the lesion improves symptoms

Severity classification: If this disease is not complicated by any other diseases, resection of the lesion significantly 
improves the symptoms. The prognosis is good, and severity classification may be unnecessary. 

Clinical manifestation: In Japan, although about 50 cases have been reported in the literature, no large-scale survey 
has been conducted in the past. A nationwide survey conducted over 10 years from 2001 to 2010 identified 37 cases, 
including 26 definitive and 9 suspected cases. Based on a secondary survey of these cases, 28 were determined as de-
finitive cases by adding 2 of the suspected cases, after discussions at investigation group meetings and general meetings. 

Gender: Regarding the 28 cases, 19 (68%) were boys and 9 (32%) were girls. Boys were more likely to present with 
this disease than girls. 

Gestational week and birth weight: The gestational week was 30.2 weeks on average, with 7 cases (25%) of preterm 
deliveries. The average birth weight was 2,319 g. The number of low-birth-weight infants was 9 (32%), including 1 
very-low-birth-weight infant and 2 extremely-low-birth-weight infants. 

Chromosome aberration: Two cases (7.1%) of trisomy 21 was observed. 
Family history: The majority (26 cases) had no family history, while 2 had a history. In one case, four cousins on the 

mother’s side had segmental dilatation of the colon, and one of them died. The other case showed marked constipation.
Combined malformation: Seen in 7 cases out of 28 cases. Two cases had patent ductus arteriosus (PDA), and the 

remaining five cases had the following malformations (one each): Fallot’s tetralogy, ventricular septal defect (VSD), 
cerebral palsy / colpocephaly / mandibular hypoplasia / low-set ears, FG syndrome, Fallot’s tetralogy / encephalatro-
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phy / scoliosi / cleft lip and palate / low-set ears / horse-
shoe kidney / right hydronephrosis / hypospadias. 

Gastrointestinal tract complications: Four out of 28 
cases had complications, including 2 cases (7.1%) of mal-
rotation, 1 case (3.5%) of ileal atresia, and 1 case (3.5%) of 
anal atresia. 

Dilatation sites: Ileum was the most common (14 cases, 
50%) site, followed by sigmoid colon (5 cases, 18%), jeju-
num (3 cases, 11%), transverse colon (3 cases, 11%), from 
the cecum to transverse colon (1 case), cecum (1 case), 
and duodenum (1 case). 

Onset time: The neonatal period (18 cases, 64%) was 
the most common, and with the frequency decreasing 
with increasing age as follows: infancy (6 cases, 21%), 
childhood (2 cases, 7.1%), and school age or later (2 cases, 
7.1%). 

Initial symptom: Abdominal distension (20 cases, 
71%), vomiting (13 cases, 46%), abnormality noted on a 
prenatal diagnosis (7 cases, 25%), chronic constipation 
(6 cases, 21%), and delayed meconium excretion (4 cases, 
14%). One case had strangulated ileus due to midgutvol-
vulus, and another had intestinal perforation.

Examination findings: Twenty-five cases (89%) showed 
abnormal dilatation of the intestine on plain abdominal 
X-ray. A barium enema examination was performed for 
23 cases, of which 12 (52%) were diagnosed with segmen-
tal dilatation of intestine. Seven cases (25%) were found to 
have intestinal dilatation by ultrasonography or magnetic 
resonance imaging (MRI) in the prenatal period. The rec-
to anal reflex was positive in all seven examined cases, and 
no increase in acetylcholinesterase-positive nerve fibers 
was seen in any of the five cases in which a rectal mucosal 
biopsy were performed. 

Diagnosis: Plain abdominal radiography successfully 
indicated the presence of the lesion in many cases (Fig. 7). 
A preoperative diagnosis also requires confirmation of the 
segmental intestinal dilatation by contrast radiography or 
computerized tomography (CT). When the dilatation site 
is in the colon, it needs to be differentiated from 
Hirschsprung’s disease. A caliber change should be ob-
served clearly at the oral side of the dilated segment by 
barium enema for this disease. If it is not clear, anorectal 
manometry or a rectal mucosal biopsy is required for the 
differentiation.

Treatment: Resection of the dilated segment (Fig. 8) 
and end-to-end anastomosis of the intestine will provide 
a good prognosis. Surgery was performed in 27 cases, and 
1 case was waiting for surgery. Laparotomy was performed 
for the resection of the dilated segment and intestinal 
anastomosis in 26 cases out of 27 cases. For 1 case, seg-
mental dilatation of intestine (SD) was detected during the 
surgery for malrotation, and the patient was followed up 

-

-
-
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without resection. However, the dilatation persisted, and 
it was resected after the survey. Out of the 26 cases in 
which resection of dilated segment and intestinal anasto-
mosis were performed, enterostomy was created in 4 
cases, and gastrostomy was created in 2 cases. Surgery 
was performed during the neonatal period in 13 cases 
(48%), infancy in 4 cases (15%), childhood in 5 cases 
(19%), and school-age in 3 cases (11%). 

Prognosis: A total of 27 cases are surviving with a good 
prognosis. One patient died: a 9-year-old boy with cerebral 
palsy who had segmental dilatation in the cecum. Ileocecal 
resection was performed, but he died of sepsis, hepatic dis-
order, and catheter infection at 12 years of age. A necrotic 
change was observed in a resected specimen.

-

Table 1
Secondary chronic intestinal pseudo-obstruction

-
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(6) Internal Anal Sphincter Achalasia(IASA)
Disease concept: IASA is a disease that shows intractable constipation due to relaxation failure of the internal anal 

sphincter despite the presence of ganglion cells in the rectal wall.
This disease has been reported to account for 4.5% of chronic constipationin childhood and maybe incorrectly 

diagnosed as chronic functional constipation. Regarding the treatment, in addition to medication, resection of the 
internal anal sphincter and botulinum toxin injection are performed. The prognosis of this disease is very good.
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Diagnostic criteria
1) Refractory constipation present
2) No narrowing of the rectum observed under contrast enema
3) Negative recto anal reflex
4) Ganglion cells present in the specimen from a rectal mucosal biopsy

Notes on diagnosis 
- The recto anal reflex should be evaluated with definite stimulation of the rectum after emptying the rectal contents, and the absence 
of a relaxation response of the internal anal sphincter should be confirmed. 
- The status of AchE-positive nerve fibers should be checked when possible.

A total of 6 cases, including 3 cases in the primary nationwide survey conducted over10 years from 2001 to 2010 
and an additional 3 cases, were enrolled, and 2 met the above diagnostic criteria.

(7) Chronic Idiopathic Intestinal Pseudo-obstruction (CIIP)
Disease concept: CIIP is an intractable disease with unknown etiology that presents with prolonged bow-

el obstructive symptoms, such as abdominal distension, nausea and vomiting, and abdominal pain. Dilated 
bowel and air-fluid levels are shown on radiological examinations.

Chronic intestinal pseudo-obstruction (CIPO) is defined as functional motility disorder, presenting ob-
structive symptoms without mechanical obstruction to prevent the transportation of the gastrointestinal 
contents. CIPO is classified into three types: primary type, caused by gastrointestinal lesions; secondary type, 
associated with systemic illness or drugs; and idiopathic type with unknown etiology.

As the primary type includes Hirschsprung’s disease (aganglionosis) and allied disorders of Hirschsprung’s 
disease (except CIIP), a diagnosis of childhood CIIP requires differentiation from these diseases. In the diag-
nosis of adult CIIP, it is important to differentiate secondary CIPO. In the adult domain, this disease remains 
recognized not only among general clinicians but even by medical practitioners specializing in the gastroin-
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testine. Inappropriate clinical practices and unrequired surgeries for the bowel obstructive conditions have 
been performed. Under these circumstances, «Clinical practice guideline for chronic intestinal pseudo-ob-
struction» (Research Project on Measures for Intractable Diseases, Health Labour Sciences Research Grant 
in fiscal year 2011: Nakajima’s group) was released publicly. In contrast, in the child domain, there are many 
neonatal-onset cases, and the disease is recognized as anallied disorder of Hirschsprung’s disease. This chap-
ter mainly describes CIIP that develops in childhood.

Definition: CIIP is an intractable disease with unknown etiology, that presents with bowel obstructive 
symptoms, such as abdominal distension, nausea and vomiting, abdominal pain, and intestinal dilatation, 
due to gastrointestinal motility disorder despite the absence of anatomical obstruction.

Diagnostic criteria
The following 7 items need to be satisfied:
1) Persistent or repetitive development, over a long period of time, of symptoms of serious bowel obstruction 

that may require hospitalization, such as abdominal distension, nausea and vomiting, abdominal pain, etc.
2) Duration of symptoms is ≥2 months for neonatal onset and ≥6 months for onset in infancy or later
3) Gastrointestinal dilatation and air-fluid level noted on diagnostic imaging Note 1)

4) No lesions mechanically blocking the gastrointestinal tract
5) No pathological abnormalities in the nerve plexuses on HE stained full-thickness intestinal biopsy specimens Note 2)

6) Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome and segmental dilatation of intestine are ex-
cluded

7) Secondary chronic intestinal pseudo-obstruction is excluded.Note 3)

Note 1) Confirmation of the air-fluid level on plain abdominal radiography in a standing position is not necessarily required for 
neonates. 
Note 2) For adults, when an intestinal full-thickness biopsy is unobtainable, a characteristic peristalsis disorder should be confirmed by 
manometry or cine MRI.  
Note 3) Table 1 shows the secondary chronic intestinal pseudo-obstructions to be excluded.

Severity criteria

Severe case is defined as one whose daily life is significantly impaired due to bowel obstructive symptoms, such 
as abdominal distension, nausea and vomiting, and abdominal pain, and when at least one of the following three 
items is met:

1) Parenteral nutrition is required.
2) Enteral nutrition is required.
3) Continuous gastrointestinal decompression is required.Note 

Note Gastrointestinal decompression refers to the drainage of intestinal contents through enterostomy, gastrostomy, nasogastric tube, 
ileus tube, transanal tube, etc.

Clinical manifestation: In a nationwide survey conducted over 10 years from 2001 to 2010, the number of pri-
mary enrollments of childhood-onset CIPO was 92, of which 90% or more were idiopathic. Among these, 56 cases 
met the diagnostic criteria of CIIP. This disease may sporadically develop, and peristalsis disorders may occur atany 
sites or multiple sites of the gastrointestinal tract. Lesion sites (dilated intestines) are frequently observed in the small 
bowel and the colon (Fig. 9, 10).

Symptoms: The major initial symptoms are abdominal distension and vomiting for neonatal and infant-onset 
cases, and abdominal distension, vomiting, constipation, and diarrhea for older children. Adult cases may often pres-
ent with abdominal pain. In some cases suffering from long-lasting pseudo-obstructiove symptoms, gastrointestinal 
resting may relieve the symptoms. However, in the majority of cases, remission and exacerbation may be repeated 
with progressing conditions.

Flow of clinical practices: CIIP is likely to develop in the neonatal period or infancy, with bowel obstructive symp-
toms requiring emergent operations for the diagnosis and treatment; older children may often show gradual progress 
of their condition. Neonatal and infant-onset cases require differentiation from Hirschsprung’s disease, isolated hy-
poganglionosis, megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome (MMIHS), and segmental dilatation of 
intestine. For this reason, an intestinal full-thickness biopsy on laparotomy and gastrointestinal decompression with 
enterostomy are attempted early after the onset in most cases.
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For cases with an onset in older childhood and adulthood, when an intestinal full-thickness biopsy is unobtainable, 
alternatively, a characteristic peristalsis disorderis checked for by cine MRI or manometry (Fig. 11, 12). It is also 
important to differentiate the disease from mechanical bowel obstruction and secondary intestinal pseudo-obstruc-
tion (Table 1). We herein report the diagnostic diagrams for child and adult CIIP (Fig. 13, 14).

Many cases progress gradually, with repeating remission and exacerbation. Treatment may start with conservative 
treatments, such as drug therapy and intravenous/enteral nutrition, and then shift to invasive treatments, such as 
decompression by tubing or enterostomy, as the condition progresses. Intestinal perforation, necrosis, and severe 
enteritis indicate surgical treatments. Even after enterostomy and resection of dilated segments, obstructive symptoms 
may relapse due to dysfunction in the remaining intestines in many cases. Thus, multiple surgeries, such as explor-
atory laparotomy, enterostomy, intestinal resection, and enterostomy closure may be performedin some cases. In a 
few cases, small bowel transplantation may be performed when these conservative treatments become ineffective due 
to complications or when patients have suffered from intolerable pain for a long period of time (Fig. 15).

Prognosis: Although the prognosis is relatively good, repeated long-term hospitalization is needed. Even for out-
patient cases, intravenous/enteral nutrition support, and enterostomy managements may significantly limit their 
daily life. When gastrointestinal decompression is not effective, intestinal perforation or enteritis may lead to sepsis, 
resulting in death.

A total of 53 (94.2%) out of 56 cases that met the diagnostic criteria are surviving for a long-term, but just a small 
part of them improved their conditions. The average duration of symptoms is 14.6 years, and the number of cases 
transitioning to adulthood CIIP is increasing. Nearly half of cases need gastrointestinal decompression via gastros-
tomy, enterostomy, or tubing. Furthermore, 74% of cases need some nutritional support, such as parenteral nutrition 
and/or enteral nutrition.

2. Coverage of the clinical practice guideline
1) Within the scope of this guideline
a. All allied disorders of Hirschsprung’s disease
b. Diagnoses for patients suspected of being in this disease group
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c. Clinical history, physical findings, diagnostic imaging, histopathology for this disease group
d. Treatment for patients with a definitive diagnosis of this disease
e. Medications, enteral nutrition, parenteral nutrition, various gastrointestinal decompression methods, surgical 

treatment, and transplantation for this disease group
f. Vital and functional prognoses for each disease

2) Outside of the scope of this guideline
a. Hirschsprung’s disease (aganglionosis)
b. Primary intestinal pseudo-obstruction not included in this disease group
c. Secondary intestinal pseudo-obstruction

3. CQ and systematic review
1) Setting of CQ
Four allied disorders of Hirschsprun’s disease — immaturity of ganglia, IND, segmental dilatation of intestine, and 

IASA — show a good clinical course and are extremely rare; as such, these diseases are likely to rarely cause confusion 
when making therapeutic decisions in clinical practice.

Although the other three diseases — isolated hypoganglionosis, MMIHS, and CIIP — are also rare diseases, quite 
a few cases have been documented, and their clinical course is serious. These three diseases may therefore require the 
consideration of evidence and fair opinions from specialists when making decisions on their treatment clinical prac-
tice. For these reasons, these three diseases were selected as targets of the clinical questions (CQs) of this guideline.

The following seven CQs were created, and the recommendations are posed individually for the three diseases.

2) Systematic review
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This guideline was developed using the methodologies in the «Minds Handbook for Clinical Practice Guideline 
Development 2014» and the «Minds Manual for Clinical Practice Guideline Development.» However, as we ex-
pected difficulty in obtaining high-quality evidence on each disease, a unique approach was used for the systematic 
review. 

There are only a few reports on the rare diseasesin the CQs, so some times the three diseases were duplicated or 
confused in a single paper. In addition, a scoping search showed that a majority of the articles were case reports. Many 
of the case reports have descriptions on the diagnosis, treatment, prognosis, and complications. For these reasons, 
we decided that the search would be conducted not by each CQ but by three diseases collectively, and the outcomes 
whould then be assigned to each CQ.

The databases used were PubMed and Ichu-Shi Web, the languages in the scope were Japanese and English, and search 
date was unlimited. A total of 1,477 articles were obtained, and 3 members of our group conducted primary screening, 
ultimately selecting 396 articles for secondary screening (Tables 2, 3). Secondary screening by 10 members resulted in drop-
ping 108 articles, and the evidence table was developed based on the remaining 288 articles.

In the creation of the evidence table, when one article was applicable to two or more CQs, extra rows were set ac-
cordingly, and the applicable outcomes and conclusions were recorded. The completed evidence table was summarized 
by each CQ, and a «Summary by CQ» was created. The SR team then made systematic review reports by each CQ.

Table 2
Database search result 1

-

-

1011 

Table 3
Database search result 2

# 

-

477
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(1) Overview of the systematic review
Decisions prior to the literature search
Database used: PubMed and Ichu-Shi Web
Published year of literature in scope: All articles published through 2015
Search conditions of literature: Only humans used as research subjects
Language: Japanese and English
Diseases in scope: Three allied disorders of Hirschsprung’s disease (isolated hypoganglionosis, MMIHS, and CIIP)
Overview of the literature search
Search by: Two members of the SR team (working independently)
Search formula: Refer to the materials (Database search results: Tables 2, 3, Literature search flowchart: Fig. 16).
Number of articles: 1,488 (PubMed: 1,011 + Ichu-Shi Web: 477)

(2) Primary screening
Personnel in charge: Three members of the SR team
Screening method: The above-mentioned 3 members independently checked the titles and abstracts of 1488 ar-

ticles. At this stage, articles clearly unrelated to the predetermined CQs were excluded. Articles for which the contents 
could not be judged based only on the title and abstract were included for review.

Primary screening result: After comparing the results from the 3 members, 396 out of 1,488 articles were ulti-
mately selected for secondary screening.

(3) Secondary screening and creation of evidence table
Personnel in charge: 10 members of the SR team.
Screening method: 10 members above shared the screening of 396 articles. Full screening by checking the full texts 

determined which articles to choose based on the selection criteria.
Secondary screening result: After the SR team leader’s review, 288 out of 396 articles were finally selected for evi-

dence table creation. 
Evidence table creation: From the 288 articles selected, 10 members extracted the details from them for a total of 

836 pieces of evidence to create an evidence table. (Contents of the evidence table: bibliographic information, study 
design, PICO, conclusion, and CQs applicable)

Table 4
Voting result by guideline development group

13 12 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
13 12 
12 11 
12 12 100 
12 11 
13 13 100 
13 13 100 
13 13 100 
10 10 100 
10 10 100 
10 10 100 
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(4) Evaluation and consolidation of evidence (creation of CQ summary)
Personnel in charge: SR team leader
Creation of CQ summary: The CQ summary was created by classifying the 836 pieces of evidence evtracted by the 

10 SR team members by CQ, target disease, and outcome and then summarizing by study design.

[4-2. Literature search flowchart] PRISMA statement is modified.
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Significance of CQ summary creation: The applicable studies focused on rare diseases of allied Hirschsprung’s 
diseases, and the majority of the target articles were case reports and case series. In order to utilize them without 
disregarding low-evidence-level studies, we adopted a method of carefully extracting evidence based on the CQ and 
target disease from each article and reorganized the findings as a CQ summary. This method visualized the total 
pieces of evidence and provided a value, which is different from conventional evidence-level, onto accumulated facts 
empirically obtained in clinical practice.

(5) Systematic review report
The contents of the CQ summary were recapitulated to make a systematic review report. For every comparison of 

CQs, the outcomes of benefits and harms were listed, and a consolidated document was created for the judgement of 
its usefulness.

4. Determination of recommendations regarding the finalization and implementation policy
1) Determination of recommendations
The evidence table, summary by CQ, and systematic review report created by SR team were submitted to the guide-

line development group, who created proposed recommendations and commentary based on the submitted materi-
als. Since most of the evidence comprised case reports and case series, the strength of the evidence was almost «D», 
but recommendations were created for the usefulness in clinical practice.

Table 5
External evaluation of the Clinical Practice Guideline 
Toshio Morizane Chief Visiting Researcher, Japan Council for Quality Health Care 
«It is logically summarized and presented with high relevance.This guideline describes the current issues and is considered to 
be highly useful in areas with poor evidence in clinical practice».

1

2 -

3 -

-

-
-
-

4

-

-

-
-

7
-

-
-

-
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After a consensus meeting, the recommendations were determined by 13 guideline development committee mem-
bers using the Delphi voting method via e-mail (Table 4). Two committee members in charge of clinical practices for 
the adult domain declined to vote due to their having limited clinical practice experience in the child domain. Sev-
eral other committee members also declined to vote for the determination of recommendation on CQ in one’s duty. 
At the first round of voting, all of the recommendations obtained 90% or greater approval.

2) Finalization
Between December 1 and December 31, 2016, are commendation draft was posted on the homepages of the Japa-

nese Society of Pediatric Surgeons; the Japanese Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition; 
and the Japanese Societyof Neurogastroenterology to solicit public comments. It was finalized after an external 
evaluation by epidemiology specialists (Table 5).

3) Implementation
The detailed version was mailed to major medical institutions and, at the same time, published in research reports. 

The practical version was issued as a publication and also posted on the homepages of the Japanese Society of Pedi-
atric Surgeons and the Japanese Society for Pediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition for dissemination.

VI. RECOMMENDATION

1. CQ1: How are isolated hypoganglionosis, MMIHS, CIIP diagnosed?

-

Commentary
Isolated hypoganglionosis (HP) is the most difficult disease to diagnose among the allied disorders of Hirschsprung’s 

disease. This is because the basic concept of HP is not clear, and a definitive method of diagnosis has not been clearly 
established. Reported diagnostic methods for HP include 1) plain abdominal X-ray, 2) gastrointestinal imaging, 3) 
manometry, 4) a rectal mucosal biopsy, and 5) a gastrointestinal full-thickness biopsy. Among these, many studies have 
shown that a full-thickness gastrointestinal biopsy (especially from the small and large bowels) was useful for diagnosing 
HP. This is because the definitive diagnosis of HP has been based on reduced neurocytes in the myenteric plexus (Au-
erbach’s plexus) in many former reports. Some reports have shown that when it is difficult to assess the neurocyte dis-
tribution by HE staining, histochemical staining (such as AchE, NADPH, SDH, LDH, silver staining) is useful for the 
diagnosis [1-33]. In particular, a questionnaire survey conducted in 2012 for domestic pediatric surgery institutions in 
Japan reported that an intraoperative frozen section diagnosis had a low accuracy, and a pathological diagnosis by per-
manent preparation had 94% accuracy [34]. Therefore, a gastrointestinal full-thickness biopsy has been considered 
useful in the diagnosis of HP. No complications have been reported in association with full-thickness biopsies.

As for the usefulness of a rectal mucosal biopsy, some reports have recommended a full-thickness biopsy for the 
final diagnosis of HP, as the former has low accuracy [18,19,34]. The reason is that the submucosal nerve plexus 
(Meissner’s plexus) of HP is normal, and AchE staining is also negative or normal (i.e. it is useful for excluding 
Hirschsprung’s disease, but not useful for the definitive diagnosis of HP).

In addition, plain abdominal radiography and gastrointestinal imaging may not be useful for the definitive di-
agnosis of HP. Findings obtained from these imaging examination such as the air-fluid level and gas-filled intestine 
on plain abdominal radiography, and intestinal dilatation, intestinal stenosis, megacolon, microcolon, and caliber 
change on gastrointestinal imaging are similar to those of other allied Hirschsprung’s diseases. A diagnosis there-
fore cannot be determined by imaging studies alone. Such modalities may also increase unnecessary hazardous 
X-ray exposure [17,34-38].

The usefulness of manometry conducted for allied disorders of Hirschsprung’s diseaseis uncertain. It may indicate 
gastrointestinal dysfunction but has low accuracy due to non-constant resultsin neonatal population, such as reflex 
negativity, reflex positivity, or atypical reflex. Some articles have reported on esophageal and duodenal manometry, 
but irregular peristalsis observed in the upper gastrointestinal tracts is not specific to HP. Intestinal manometry is not 
thought to be useful in the diagnosis of HP [18,21,23,24,34,37-39].
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In conclusion, the most useful examination in the diagnosis of HP is a full-thickness gastrointestinal biopsy, al-
though a rectal mucosal biopsy can be performed first to rule out Hirschsprung’s disease. Plain abdominal X-ray, 
barium enema, and rectal manometry are not useful for the definitive diagnosis of HP and may even cause harm due 
to X-ray exposure. However, those examinations may be useful for the differential diagnosis of other allied disorders 
of Hirschsprung’s disease.
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Commentary
Megacystis-microcolon-intestinal hypoperistalsis syndrome (MMIHS) is a serious syndrome with an unknown 

etiology. Bowel obstructive symptoms are noted from neonatal period, resulting in intestinal failure and accompanied 
by megalocystis and microcolon.

Diagnostic criteria:
1) Bowel obstruction symptoms such as abdominal distension, vomiting, and abdominal pain present immedi-

ately after birth
2) Megacystis present
3) Barium enema reveals microcolon in the neonatal period
4) No mechanical obstructive lesion observed in the gastrointestinal tract
5) No pathological abnormality observed in the neural plexusin specimen with a full-thickness intestinal biopsy
All five of theseitems need to be met.
Although plain abdominal X-ray is indispensable for the diagnosis of bowel obstruction, an extended gas pattern 

of the stomach and small bowel are general findings for bowel obstruction in neonates, so the diagnosis can rarely be 
determined based on X-ray findings alone. However, the observation of alower abdominal mass shadow due to 
megalocystis on abdominal X-ray may be useful for the diagnosis [1,2].

Enema is useful for the confirmation of microcolon, an indispensable sign of this disease. Note thatileal atresia and 
Hirschsprung’s disease (entire colon aganglionosis) also present with both gastrointestinal obstructive symptoms and 
microcolon during the neonatal period, so these diseases may be difficult to differentiate by contrast enema.

If megalocystis is indicated with the symptoms of gastrointestinal obstruction, MMIHS should be considered. 
Although cystography can be useful for a clear diagnosis of megalocystis, no further clinical information can be 
obtained using this modality. Ultrasonography or computed tomography (CT) can be alternative diagnostic imaging 
methods for the diagnosis of megalocystis.

Due to severe abdominal distension, laparotomy is performed during the neonatal period in many cases. MMIHS 
is often diagnosed based on the intra-operative findings.A full-thickness intestinal biopsy is indispensable during 
laparotomy, as other allied disorders of Hirschsprung’s disease, such as CIIP and isolated hypoganglionosis, must be 
differentiated. In addition, extensive Hirschsprung’s disease and hypoganglionosis, can be differentiated with a full-
thickness biopsy. MMIHS is characterized by the absence of abnormalitiesin ganglion cells [3,4]. MMIHS must also 
be differentiated from CIIP, as neither of them have abnormalities in ganglion cells; the former can be distinguished 
by the presence of megalocystis and microcolon during the neonatal period. If possible, the ganglion cells should be 
checked using frozen sections and the histology should be confirmed using permanent preparations. No hypertrophic 
AcE-positive nerve fibers are seen in the rectal mucosa with a suction biopsy, so Hirschsprung’s disease can be dif-
ferentiated, but it is difficult to differentiate MMIHS from other allied disorders of Hirschsprung’s disease using a 
suction biopsy.
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Prenatal diagnoses have often been made in recent years based on a dilated intestinal tract and megalocystis [5–7]. 
Progressive cystectasy, hydroureteronephrosis, and gastrointestinal dilatation are characteristic findings in the pre-
natal period.
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Commentary
The diagnosis of CIIP requires all of the following 4 items to be met.
1) Chronic bowel obstruction observed
2) Intestinal dilatation and air-fluid levels on diagnostic imaging
3) No intramural obstruction of the gastrointestinal tract
4) Other diseases excluded
A duration of symptoms ≥2 months for children and ≥6 months for adults shall be confirmed.
Intestinal dilatation and air-fluid levels are diagnosed by plain abdominal X-ray, CT, MRI, or similar modalities 

[1–4]. For neonates, radiological examinations in a standing or lateral decubitus position may be difficult, so the 
confirmation of air-fluid levels by plain abdominal X-ray is not necessarily required.

In the diagnosis of pediatric intestinal pseudo-obstruction, the location of dilated segments, the degree of peristal-
tic disorder, and the presence of non-mechanical obstruction can be detected based on the gastrointestinal gas pattern 
on plain abdominal X-ray and gastrointestinal series [1,4]. For adults, luminal obstructions caused by neoplastic le-
sions, inflammation, and adhesion need to be excluded.

The diagnosis of idiopathy requires the exclusion of other pseudo-obstructions.
For children, diseases classified as primary pseudo-obstructions need to be differentiated. Although congenital 

aganglionosis (Hirschsprung’s disease) can be diagnosed by a suction rectal mucosal biopsy, a pathological evaluation 
by a full-thickness bowel biopsy is indispensable for the differential diagnosis of isolated hypoganglionosis and im-
maturity of ganglia [5,6].

In adults, primary intestinal pseudo-obstructions other than CIIP are rare, and the exclusion of secondary pseudo-
obstructions is emphasized in the diagnosis of idiopathy.The secondary pseudo-obstructions to be differentiated are 
listed in Table 1.

Cine MRI and intestinal manometry are useful for assessing peristaltic disorders present in CIIP, and these two 
examinations are used instead of a full-thickness biopsy inadults [7–11].
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2. CQ2: What kind of drug therapy is recommended for the treatment of isolated hypoganglionosis, MMIHS, and CIIP?

Commentary
Drug therapies for isolated hypoganglionosis are performed in various institutions and include prokinetic agent, 

probiotics, Japanese herbal medicine (Daikenchuto), antibiotics, enemas, laxatives, and antidiarrheal drugs. However, 
no randomized controlled trial (RCT) or case series has described the efficacy of these treatments. There is only one case 
report on probiotics [1], and one case report mentioning on the use of anticholinergic or prostaglandin preparation [2].

As mentioned, the efficacy of the Japanese herbal medicine (Daikenchuto), which is often used clinically in Japan, 
is still unknown. Regarding probiotics, a case report [1] showed that the administration of probiotics increased the 
amount of enteral nutrition and decreased the frequency of enteritis, but no other reports have been found to support 
its results. Anticholinergic or prostaglandin preparation drugs may have no effect on improving the gastrointestinal 
motility in case of isolated hypoganglionosis [2], as only one report exists and the effectiveness is unclear. Note that 
no adverse events have been reported to be associated with any of the drugs mentioned above.

At present, based on the available evidence, no drug can be recommended as an effective agent, that improves 
gastrointestinal functional disorder or symptoms accompanying isolated hypoganglionosis.
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Commentary
Prokinetic agents (e.g. cisapride, metoclopramide), probiotics, Japanese herbal medicine (Daikenchuto), antibiot-

ics (e.g. erythromycin), enemas, laxatives, and antidiarrheal drugs are sometimes used to treat MMIHS. Some case 
reports have described their efficacies, but there are no RCTs or case series to support these findings. Prokinetic agents, 
such as cisapride (no longer marketed in Japan) and metoclopramide are sometimes used, and their effectiveness was 
investigated in six case reports [1–6]. All of the reports concluded that these agents are ineffective in improving gas-
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trointestinal motility. For replacement of cisapride, mosapride, a serotonin receptor agonist is now available in the 
Japanese market. However, no reports have yet focused on the effect.

The Japanese herbal medicine (Daikenchuto) has been reported to be effective in four case reports [7-10]. This 
agent reportedly induces improvement in the gastrointestinal motility and intestinal transit time [7], an increased 
amount of enteral nutrition intake [8], and improvement in bowel obstruction symptoms [9,10]. The effects of pro-
biotics have been described in only one case report [11], in which probiotics were administered via lower jejunos-
tomy to prevent enteritis, and enteritis did not develop. The effects of antibiotics have been described three case reports 
[5,6,10], in which the effectiveness of erythromycin was investigated, but the results did not show any effectiveness.

Some case reports have described the administration of pantothenic acid, prostaglandin [12], or a sympathetic 
blocker [13], none of which had any effect to improve the gastrointestinal motility.

In conclusion, no drug therapy can be recommended, but the Japanese herbal medicine Daikenchuto and probiot-
ics may be attempted, as their effectiveness has been described in some case reports. Note that no adverse events have 
been reported to be associated with any of the drugs mentioned above.
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Commentary
Some drugs are used to control CIIP, including prokinetic agents (e.g. prucalopride, cisapride), a Japanese herbal 

medicine (Daikenchuto), probiotics, antibiotics (e.g. erythromycin, polymyxin B), enema, laxatives, and antidiarrheals. 
However, there are few RCTs or case series to support the evidence, and most of the available articles are case reports.

The efficacy of prokinetic agents, such as prucalopride and cisapride (no longer marketed in Japan), have been 
reported. Prucalopride is a 5-HT4 receptor agonist and unapproved in Japan. One case series report [1] investigated 
the effectiveness of prucalopride in seven cases in their protocol, and three of four who completed the protocol showed 
improvement of obstructive symptoms. It should be noted that three patients withdrew from this protocol, but none 
of them had adverse events. In addition, one cross-sectional study [2] has reported improvement in bowel obstructive 
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symptoms with cisapride. Furthermore, six case reports showed the usefulness of cisapride, including an increased 
amount of enteral nutrients [3,4], reduction in the intestinal transit time [5], and improvement in bowel obstructive 
symptoms [6-8]. However, conversely, three case reports [9–11] reported that cisapride was ineffective. The efficacy 
seems to vary depending on the pathology of individual cases. The effectiveness of mosapride, a serotonin receptor 
agonist now marketed in Japan to replace cisapride, for CIIP has not yet been reported.

Two case reports [12,13] described the usefulness of the Japanese herbal medicine, Daikenchuto in improving 
gastrointestinal motility and bowel obstructive symptoms. However, one case report [14] found it to be ineffective. 
The evidence supporting the usefulness is thought to be scarce. Note that no adverse events have been reported to be 
associated with Daikenchuto.

Two case reports [15,16] have described the efficacy of probiotics. In these reports, an increased intake of enteral 
nutrition and reduced incidence of enteritis were reported. Although there have been reports describing their inef-
fectiveness, the evidence supporting their effectiveness is not sufficient. Note that no adverse events have been re-
ported to be associated with probiotics.

Regarding antibiotics, four case reports [14,17-19] showed the effectiveness of erythromycin. Erythromycin was 
administered with the expectation of enhancing intestinal motility, and most of these reports described increased 
enteral nutrition intake and improvement in bowel obstructive symptoms. There have been no reports of ineffective-
ness, nor any adverse events. Metronidazole and polymyxin B are administered to control the intestinal flora. Of the 
two drugs, only polymyxin B has been reported with regard to its efficacy against CIIP. However, findings have been 
conflicting; one case report [20] described the improvement of symptoms, and two case reports [21,22] indicated in 
effectiveness. No adverse events were reported. Erythromycin may be effective, but the evidence is poor, and the ef-
ficacy of polymyxin B is considered is unclear.

Regarding other drugs, one case report [7] found laxatives to be effective. Improvement in bowel obstructive 
symptoms by a cholinergic agent was shown in acase report [8], but this effect was denied in four other case reports 
[10,21-23]. The effectiveness of laxatoves is therefore still unknown. Prostaglandin has also been used, and two case 
reports [20, 22] found that they improved bowel obstructive symptoms, but three reports [3,20,24] showed ineffec-
tiveness. The effect of this drug in improving symptoms is also unknown. Buprenorphine, a weak opioid, was re-
ported as an agent for relieving abdominal pain [25]. Although evidence is not sufficient, it may be useful for relieving 
symptoms of abdominal pain associated with CIIPas well.

In conclusion, there are no recommended medications, but probiotics and erythromycin may be attempted, as 
their effectiveness has been shown in some case reports.
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3. CQ3: Is gastrointestinal decompression therapy recommended for the treatment of isolated hypogangli-
onosis, MMIHS, and CIIP?

-

Commentary
Isolated hypoganglionosis is a disease that requires prolonged fasting and central venous nutrition management 

due to enteritis caused by stagnation of intestinal contents, subsequent sepsis, and abdominal pain. Effective gastro-
intestinal decompression may enable enteral feeding and provide the expectation of growth and a long-term sur-
vival. Enterostomy sites have been discussed in case series and case reports. 

Regarding the type of gastrointestinal decompression, only one case has described gastrostomy with concomitant 
decompression via high jejunostomy; this approach enabled enteral nutrition [1], and intestinal lavage was empiri-
cally performed in the reported case at the time of exacerbation. The prognosis varies depending on the location of 
the entertostomy, and effective usage of the enterostomy may enable enteral feeding in many cases. Compared with 
ordianary jejunostomy and ileostomy, high jejunostomy is significantly more effective with regard to X-ray findings, 
the survival rate [2], and the incidence of bowel obstruction [3], with good outcomes [4,5]. The effectiveness of ileos-
tomy is unclear. There have been cases requiring ileectomy due to functional failure [6], and enterostomy was re-
performed at a higher position [3]. However, there was also a case of improved bowel obstruction [4]. There are no 
reports of effective colostomy, and additional enterostomy was required in the reported cases [3,7].
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-

Commentary
MMIHS is a serious disease that requires prolonged fasting and central venous nutrition management due to en-

teritis caused by peristaltic disorder, subsequent sepsis, and abdominal pain. 
Regarding gastrointestinal decompression therapy for MMIHS, some reports have shown that tube decompression 

did not improve the symptoms [1], and enteral feeding was not enabled by decompression via gastrostomy, even with 
simultaneous enterostomy [2], despite its efficacy for isolated hypoganglionosis. Regarding intestinal lavage, there 
wasa case [3] in which switching to antegrade lavage by Malone surgery after transanal lavage resulted in being able 
to provide home care to the patient. Regardless of the enterostomy site, enterostomy can only temporarily [4] or 
partially [5] relieve symptoms and does not contribute to prognostic improvement [6)]. Colostomy is ineffective [4]. 
No side effects or adverse events accompanying decompression therapy have been reported.
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Commentary
CIIP is a disease that requires repeated, prolonged fasting and central venous nutrition management due to en-

teritis caused by stagnation of intestinal contents, subsequent sepsis, and abdominal pain. Effective gastrointestinal 
decompression may enable enteral feeding and provide the expectation of growth and long-term survival. However, 
which type of gastrointestinal decompression therapy is most effective depends on each case. 

Tube decompression as a gastrointestinal decompression therapy for CIIP reported to be effective in some cases and 
ineffectivein others. One case reported that the bowel obstruction symptoms were remitted with nasogastric tube and en-
teral nutrition was enabled, but the bowel obstruction symptoms relapsed [1]. For ileus tube, there was a case of marked 
improvement in abdominal distension and abdominal pain [2]; however, there have been some cases of ineffectiveness [3] 
and no improvement in intestinal dilatation [4]. There have been cases in which the oral intake was enabled by intestinal 
lavage and continuous decompression through enterostomy [5], in which high jejunostomy temporarily improved bowel 
obstruction symptoms and enabled a small amount of oral intake [6], and in which ileostomy was effective [4,6]. Neverthe-
less, the ineffectiveness of enterostomy has also been reported [7]. Colostomy has not been shown to be effective in any 
cases and has been reported not to have improved bowel obstruction symptoms even with simultaneous ileostomy [6]. No 
side effects or adverse events accompanying decompression therapy have been reported.
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4. CQ4: Is nutrition therapy recommended for isolated hypoganglionosis, MMIHS, and CIIP?

-

Commentary

-

-

Nutritional therapy should be considered in combination with surgical treatment and medications for this disease.
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Commentary

-

The usefulness of enteral nutrition has been reported [13]. The effectiveness of combination with parenteral nutri-
tion has also been reported [14,15]. However, these findings have been cited in a limited number of case reports and 
the evidence level is low. Regarding enteral nutrition for this disease, effective methods and appropriate nutrients 
need to be determined in the future.
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-

Commentary
This disease may develop in neonates or older children. In both cases, intestinal peristaltic disorder may 

persist over a long period of time, and some kind of nutritional therapy is indispensable [1-3]. Thus, the 
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recommendation of nutritional therapy for this disease is deemed appropriate. While the evidence level may 
be weak, as most of the evidence supporting the application of nutritional therapy for this diseaseis from case 
reports, like for isolated hypoganglionosis and MMIHS the number of reports is slightly higher, and some 
reviews have been written.

Nine articles have described the usefulness of parenteral nutrition [4-12]. The usefulness reported includes 
the effect of fatty acid emulsion on hepatic steatosis, improvement of bowel obstruction symptoms, and im-
provement in the quality of life by cyclic TPN using an implanted central vascular catheter. However, there 
are some case reports and reviews [13-15] regarding adverse events, such as trace element deficiency, elec-
trolyte disturbance, and sudden death due to trace element deficiency on long-term central venous nutrition. 
Since this disease may have a long duration of symptoms, special attention needs to be paid to the complica-
tions related to long-term parenteral nutrition.

The efficacy of enteral nutrition was reported in seven case reports and one review [5,9,12,14,16-19]. Its 
usefulness has been reported with respect to the use of semidigested nutrients, concomitant use of semidi-
gested nutrients and a low-residue diet, use of semidigested nutrients and/or digestive nutrients, and a reduc-
tion in the frequency of ileus symptoms with semidigested nutrients. Furthermore, two articles describe the 
usefulness of concomitant parenteral and enteral nutrition. However, a lack of any marked contribution of 
enteral nutrition to the improvement in bowel obstruction symptoms has also been reported [8]. Although 
some trends support the efficacy of semi-digested nutrients or digestive nutrients, they may not be able to be 
administered in cases with aggravated symptoms. Further investigation into what kinds of enteral nutrients 
are most useful is needed.
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5. CQ5: Is radical surgical treatment recommended for the treatment of isolated hypoganglionosis, MMIHS, 
and CIIP?

-

 

Commentary
Isolated hypoganglionosis is an allied disorder of Hirschsprung’s disease that causes intestinal motility disorder 

despite the presence of ganglion cells in the bowel wall. The ganglion cells are congenitally small in size, and an ex-
treme reduction in the number of ganglia plexi and ganglion cells is observed. Although there is a difference in the 
degree, a reduction in the number of ganglion cells is observed all across the intestinal tract. Nutrition support using 
central venous nutrition and enteral nutrition, and enterostomy at an appropriate site for decompression in order to 
prevent congestive enteritis are required in the treatment [1]. The effectiveness of intestinal resection at the anal side 
of enterostomy has also been showed in some case reports. A systematic review showed that intestinal resection and 
tapering improved bowel obstruction symptoms [2]. However, as peristaltic disorder is observed all over the intesti-
nal tract [2,3], radical surgery is not yet established.
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-

Commentary
Four case reports had useful findings for this CQ. No symptom improvement has been reported. Both Martin type 

jejunum side-to-side anastomosis, and additional small intestinal resection and right hemicolectomy were reported 
not to improve the symptoms [1]. Resection of the dilated segment did not improve the symptoms of abdominal 
distension or ileus, nor was the effectiveness of radical surgery confirmedin the literature [2].
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Commentary

Ileocecal resection [4] and colectomy [5] did not improve bowel obstruction symptoms. Based on the report of 
surgery-related death [6], attempting radical surgery for chronic intestinal pseudo-obstruction could be harmful.
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6. CQ6: Is small bowel transplantation recommended for the treatment of isolated hypoganglionosis, MMIHS, 
and CIIP?

Commentary

-

-

The following five institutions have performed small bowel transplantation: Kyoto University, Osaka University, 
Tohoku University, Keio University, and Kyushu University. An overview of small bowel transplantation cases for 
hypoganglionosis in Japan as of January 2016 based on a report from the Japanese Intestinal Transplantation Registry 
and confirmation with the transplantation institutions is shown in Table 6. Nine small bowel transplantations (living 
donors: 6, brain-dead donors: 3) in 8 cases have been performed so far; the patient survival was 7/8 (88%), and the 
graft survival was 5/9 (56%). Among the 5 cases of graft survival, complete discontinuation without requiring any 
transfusion at all was achieved in 3/5 (60%) cases, and 2/5 (40%) cases temporarily or always required transfusion. 
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Stoma closure was performed in 1/5 (20%) cases; partial closure, such as Bishop-Koop and Santulli, was performed 
in 2/5 (40%) cases; and 2/5 (40%) cases remained open.

Small bowel transplantation for isolated hypoganglionosis has been performed in cases where disease management 
is difficult due to a lack of central venous access or repeated episodes of sepsis. While there are patients who benefitted 
from transplantation, such as achieving successful oral intake and a reduced dependency on parenteral nutrition, acute 
rejection and chronic rejection may result in graft removal in many cases. Given that the graft survival rate has remained 
at 56%, we should carefully determine the indications of small bowel transplantation as a surgical treatment for isolated 
hypoganglionosis, and establishing control with the patient’s own intestine should be given the highest priority.

References
1. Ueno T, Matsuura T, Fukuzawa M, et al. Report on the cases of small intestinal transplantation in Japan. Japanese Journal of Transplanta-

tion. 2015; 50: 191-5. (Article in Japanese)
2. Ishii T, Wada M, Nishi K, et al. Living-related intestinal transplantation for a patient with hypoganglionosis. Pediatr Transplant. 2006; 10: 244-7.
3. Ishii T, Wada M, Nishi K, et al. Two cases of living-related intestinal transplantation.Transplant Proc. 2006; 38: 1687-8.
4. Wada M, Ishii T, Kato T, et al. Living-related small bowel transplantation: two cases experiences. Transplant Proc. 2005; 37(2): 1381-2.
5. Wada M, Ishii T, Kato T, et al. Experiences of two cases with Living small intestinal transplantation. Transplantation Now. 2005; 18: 145-51. 

(Article in Japanese)

Table 6
Cases of small bowel transplantation for isolated hypoganglionosis in Japan
Case PN

1  2003 14
-

-

2 - 14 -

-
-

-

3 2007 - 11 -

-

-
-

-

4 2007 -

-

- - -

2007 27 - - - -

-

2011 - 13 -

-

- - -
-
-

2011 - 10 - -

7 2013 20
-

2014 - 10

-

-
-
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Commentary

-

-

The patient and graft survival rates after small bowel transplantation are poor in the long term. However, 
considering the otherwise extremely poor prognosis of MMIHS, multiple organ transplantation historically 
only being performed overseas, and the difficulities of combined liver/small bowel transplantation in Japan, 
isolated small bowel transplantation might be useful when the disease is not complicated with hepatic failure. 
This is the current situation of small bowel transplantation for MMIHS in Japan.
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Commentary
CIIP is a functional bowel obstruction with an unknown etiology. Treatment may start with conservative 

treatments, such as drug therapy and intravenous and enteral nutrition, and then shift to invasive treat-
ments, such as decompression by tubing or enterostomy, as the condition progresses. In the cases in which 
intolerable pain is present despite these treatments, and in which the disease is complicated by a lack of 
central venous access or repeated episodes of sepsis, small bowel transplantation may be performed as a 
final measure.

Since this disease is often characterized by disorder of gastric emptying, multiple organ transplantation 
including the stomach has been generally performed overseas [1,2]. A group from the University of Bologna 
in Italy performed transplantation in 11 cases with CIPO accompanied by functional disorder of gastric 
emptying. Multiple organ transplantation was performed only for two cases, and for the remaining nine 
cases, isolated small bowel transplantation and partial gastrectomy with graft-gastric and graft-duodenal 
anastomoses were performed [3]. In 6 (86%) out of the 7 surviving cases, oral intake was enabled, and in 5 
cases (71%), gastric emptying was normalized.

In Japan, small bowel transplantation for CIIP has been performed in three cases. In two of these cases, 
two anastomoses were performed at the oral side to add graft-duodenal or graft-jejunal anastomosis to graft-
gastric anastomosis. In both cases, however, oral intake was not easily established. Only one out of the three 
cases has survived.

CIIP is an intractable disease with an unknown etiology for which an effective treatment method has not 
yet been established. Small bowel transplantation may be the only therapy for severe cases, but the oral intake 
is not easily established after transplantation. As for the current situation regarding small bowel transplanta-
tion for CIIP in Japan, multiple organ transplantation is not feasible. Isolated small bowel transplantation 
should be provided carefully with close consideration of the appropriate anastomosis approach for ensuring 
the gastric emptying function in each case.
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7. CQ7: What is the prognosis of isolated hypoganglionosis, MMIHS, and CIIP?

Commentary
In article of a systematic review [1], multidisciplinary treatment improved the survival rate from 12.6% in 1977 to 

55.6% in 2011. When patients receive appropriate therapy, a longer survival can be expected. Of these cases, there are 
some in which disease control was obtained with oral intake alone, in which normal growth or only mild growth 
disorder was observed, and in which school attendance was achieved. However, many cases may require long-term 
management of nutrition and enterostomy.
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Commentary
A cross-sectional study in Japan showed that 10 out of 19 cases were surviving and 9 cases were dead, with a 

5-year survival rate of 62.8% and 10-year rate of 56.5%. The main causes of death were hepatic failure and sep-
sis. In 2 systematic reviews, the number of surviving cases was 43 out of 218 cases [1] and 23 out of 182 cases 
[2], indicating that this disease is a serious condition with a poor prognosis. Its poor prognosis has often been 
reported in case reports and case-series. The age of death ranges from immediately after birth to 15 years old, 
and about 80% die in infancy (<1 year after birth).

Among case reports, we found a report on an infant who successfully self-defecated and self-urinated at the 
age of 1 year and 10 months [3] and another report on an infant who successfully achieved a normal intake at 
the age of 2 years and 6 months [4]. The physical and mental development of children with MMIHS has been 
reported to be delayed in one report [5] and normal in another [3]. Two reports have described patients starting 
school under home parenteral nutrition [5,6].
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Commentary

In Japan, out of 62 cases of children with CIPO, only 4.8% (3 out of 62 cases) died of enterit is or sepsis, and the 
prognosis of children CIPO seems to be relatively good. However, long-term central venous nutrition manage-
ment is required for life support, and their quality of life is accordingly limited.

In a questionnaire survey of 45 cases at 1 to 21 years of age, 38% of the cases depended on parenteral nutri-
tion, 17% on enteral nutrition via tube, and 4% on parenteral nutrition with enteral nutrition via tube. In 
other case series and case reports, many patients depended on parenteral nutrition, and their functional prog-
nosis was poorer than that of healthy people.

The physical development was reported to be normal at 2 [1] and 8 years of age [2].
Regarding school and work, situations of CIPO patients to be equivalent to those of healthy people in three 

out of four cases [3], and another showed that schooling was equivalent in two out of three cases; in one case, 
however, the patient was in a class for handicapped children [4].
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Він завжди поспішав, аби все встигнути…
(cвітлій пам’яті Олександра Олексійовича Трошкова)

У серпні 1950 року в родині ординатора клініки факультетської хірургії Львівського державного медичного 
інституту Олексія Олександровича Трошкова (а в майбутньому – видатного хірурга, д.мед.н., проф., завідувача 
окремої кафедри дитячої хірургії Львівського державного медичного інституту) народився хлопчик, якого назвали 
Олександром, як і діда.

Від батька О.О. Трошков успадкував любов до хірургії, тому й пішов по його слідах, проте своїм шляхом. 
У 1973 р. він закінчив з відзнакою Львівський державний медичний інститут. Після закінчення інтернатури 
працював дитячим хірургом у клінічній лікарні Львівської залізниці (КЛЛЗ). З грудня 1976 р. – ординатор 
хірургічного відділення Львівської обласної клінічної лікарні (ЛОДКЛ), де в 1983 р. отримав І кваліфікаційну 
категорію з дитячої хірургії. Виконував обов’язки завідувача відділення гнійної хірургії. Працюючи практичним 
лікарем, О.О. Трошков захистив на власноруч зібраному матеріалі кандидатську дисертацію з двома винаходами 
(авторське свідоцтво СРСР), багатьма раціоналізаторськими пропозиціями (одне з них – галузевого значення 
СРСР).

У грудні 1985 р. О.О. Трошков обраний за конкурсом на посаду асистента кафедри дитячої хірургії Львівського 
медінституту. Викладацьку роботу поєднував із лікувальною: продовжував чергувати відповідальним ургентної 
служби, по санітарній авіації у Львівській області, консультував хворих у реанімаційному відділенні, відділенні 
гнійної хірургії, де розроблялись і впроваджувались у практику найсучасніші методи діагностики і лікування – 
гемолімфосорбція, УФО крові, плазмаферез тощо.

З 1993 р. доцент О.О. Трошков відповідав за хірургічну роботу у філії кафедри дитячої хірургії на базі КМДКЛ 
(зараз – КНП «Міська дитяча клінічна лікарня м. Львова»). Завдяки його ініціативі кафедра дитячої хірургії та 
лікарня безкоштовно отримали обладнання й інструменти для проведення лапароскопічних операцій.

Олександр Олексійович володів широким діапазоном діагностичних маніпуляцій та оперативних втручань. 
З 1995 р. працював доцентом кафедри дитячої хірургії, у тому самому році отримав вищу атестаційну категорію 
з дитячої хірургії.

У 2015 р. О.О. Трошков вийшов на пенсію, щоб дати дорогу молодим. Його учні працюють зараз хірургами 
в Україні та за її межами.

Олександр Олексійович завжди був щирим, привітним і готовим допомогти – у навчальному класі, клініці, 
операційній. «Він завжди поспішав, аби все встигнути…», – згадують колеги. І здавалося, ніколи не втомлювався…

Усього на 19 років пережив Олександр Олексійович свого батька. Залишились у нього старша сестра, дружина, 
син, невістка, численні учні і безліч вдячних пацієнтів.

Зі щирою скорботою та співчуттям родині,
Асоціація дитячих хірургів України

співробітники КНП «Міська дитяча клінічна лікарня м. Львова» 
учні та друзі 
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