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Мета: вивчити ефективність хірургічної корекції вади розвитку товстого кишечника – хвороби Гірш-
прунга з ультракороткою зоною агангліозу за методикою Lynn.

Пацієнти і методи. За 17 років було прооперовано 54 дитини. Вік дітей становив від 6 до 17 років. Опе-
ративне лікування призначалося тільки після детального обстеження і проведення курсу консервативного 
лікування протягом не менше року.

Результати. Усім дітям виконана операція сфінктероміетомії за методикою Lynn у авторській модифікації. 
У 91% (49) пацієнтів було досягнуто хороших результатів. У 5 (9%) хворих результат визнано незадовільним, 
однак попереднє хірургічне лікування не завадило корекції прирожденої вади розвитку за методикою ТЕРТ.

Висновки. Хірургічне лікування ультракоротких форм хвороби Гіршпрунга за методикою Lynn може 
бути операцією вибору.
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Вступ
На сучасному етапі можна відмітити суттєві досяг-

нення у лікуванні хвороби Гіршпрунга (ХГ) у дітей. 
Застосування цифрових рентгенівських апаратів, 

стандартизація методик обстеження, широке впро-
вадження комп’ютерної томографії з використанням 
3D-моделювання, морфологічна і гістохімічна вери-
фікація діагнозу дозволяють встановити діагноз за-
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хворювання своєчасно і в максимально короткий 
термін. Розробка та широке впровадження сучасних 
і доступних методик гістологічної експрес-
діагностики майже зняла проблему помилок при ви-
значенні зони резекції [5,6].

В останнє десятиріччя основним методом хірур-
гічного лікування стало оперативне втручання за 
методикою ТЕРТ. Дана методика дозволяє суттєво 
скоротити ризики, що виникають при інших опера-
тивних втручаннях,  – усунути небезпеки, які 
пов’язані з проведенням операції відкритими мето-
дами, запобігти виникненню ускладнень з боку 
сформованих «футлярів» чи «тунелів».

Не можна стверджувати, що напрямки наукового 
пошуку з проблеми вродженого агангліозу товстої 
кишки вичерпані, однак на сучасних конференціях та 
з’їздах все більше відбуваються дискусії з приводу 
термінів втручання, потреби у відеоасистенції при 
виконанні ТЕРТ, методики низведення кишки тощо.

Останнім часом ми не знаходили робіт, у яких би 
розглядалися варіанти застосування того чи іншого 
методу хірургічного лікування залежно від довжини 
агангліонарної та транзитної зони. Вважається, що су-
часна методика ТЕРТ є ефективною в усіх випадках [6].

Проте дискусійного розгляду потребує проблема 
хірургічного лікування ультракоротких форм ХГ. 
Частота ультракоротких форм ХГ, за даними різних 
авторів, становить 1–2,5% [2,4]. Важливою особли-
вістю, яка відрізняє патогенез ультракороткої фор-
ми ХГ від усіх інших варіантів вродженого аганглі-
озу є те, що основною причиною непрохідності 
(хронічного запору) є підвищений тонус внутріш-
нього анального сфінктера, а причиною непрохід-
ності при інших формах є спазмована товста киш-
ка. Спазм сфінктера наявний і при інших формах 
хвороби, проте тільки при ультракороткій формі він 
є головним патологічним чинником [2].

Слід зазначити, що попри мінімальну кількість 
ускладнень при використанні оперативної методики 
ТЕРТ, вони все ж зустрічаються, а їх важкість є сут-
тєвою та дуже загрозливою для життя та здоров’я 
хворої дитини.

На наш погляд, альтернативою методиці хірургіч-
ного лікування ТЕРТ у хворих з ультракороткою 
формою ХГ є використання сфінктероміектомії за 
Lynn. Причому дуже важливо, що проведення опе-
рації за методом Lynn не заперечує і не унеможлив-
лює проведення, за потреби, оперативного лікуван-
ня за методикою ТЕРТ.

Другим важливим моментом є те, що ускладнен-
ня, які можуть виникнути після оперативного втру-
чання за методикою Lynn [3], менш загрозливі для 

хворого порівняно з ускладненнями після оператив-
них втручань за методикою ТЕРТ.

Мета роботи: вивчити результати хірургічної корек-
ції вади розвитку товстого кишечника – хвороби Гір-
шпрунга з ультракороткою зоною агангліозу за мето-
дикою Lynn, кількість та важкість ускладнень.

Матеріали і методи дослідження
Нами з 2000 р. по 2017 р. було прооперовано 

54 хворих з ультракороткими формами ХГ. Вік дітей 
становив від 6 до 17 років. Незважаючи на те, що пе-
ребіг захворювання повністю відповідав клінічній 
картині ультракороткої зони агангліозу, лікарі, до 
яких неодноразово звертались батьки хворих, не 
змогли визначити істинну причину проблеми, оскіль-
ки вважали клінічний перебіг захворювання нети-
повим. Періоди колоностазів у дітей чергувалися з 
періодами відносно задовільного стану здоров’я та 
функціонування кишечника. Однак з часом стан по-
гіршувався, отримуване лікування переставало 
бути ефективним. Внаслідок цього діти із запізнен-
ням зверталися по кваліфіковану допомогу, вста-
новлення діагнозу захворювання і, відповідно, хі-
рургічне лікування вад розвитку були невчасними.

Серед хворих дівчаток було 14, а хлопчиків – 40. 
Діти за віком розподілилися на три групи: перша 
група – 6–10 років (32 дитини), друга – 11–14 років 
(14 хворих), третя – 15–17 років (8 дітей). Віково-
статевий розподіл хворих наведений у таблиці.

Усі діти до звернення в клініки кафедри неоднора-
зово отримували лікування з приводу затримки ви-
порожнення у лікарів інших спеціальностей та неод-
норазово обстежувались у лікарів соматичного 
профілю. При обстеженні в стаціонарі застосовували:

анамнестичні дані про перебіг захворювання;
клініко-лабораторне обстеження;
рентгенологічні методи діагностики (іригографія);
ультразвукове дослідження;
гістологічне дослідження ректальних біоптатів;
консультації суміжних спеціалістів.

Головним методом обстеження в даній групі хво-
рих вважали проведення іригографії. Важливою особ-
ливістю виконання іригографії було виготовлення 
рентгенконтрастного розчину барію на гіпертонічно-
му розчині хлориду натрію, а також виконання пер-
Таблиця
Віково-статевий розподіл дітей з ультракороткою фор-
мою хвороби Гіршпрунга

3
32 14



102

Колопроктологія

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

ших двох знімків при введенні 10–15% запланованої 
кількості рентгенконтрастної речовини [1]. Під час 
проведення іригографії ми не мали на меті «туге» на-
повнення товстої кишки, вважаючи це за помилку. 
При «тугому» наповненні коротка ректальна зона 
агангліозу зазвичай деформується, і встановлення до-
стовірного діагнозу унеможливлюється.

Результати дослідження та їх обговорення
Враховуючи складність встановлення діагнозу ХГ 

з ультракороткою зоною агангліозу, а відповідно, 
можливість помилкового як позитивного, так і не-
гативного результату обстеження, нами був розроб-
лений наступний методичний підхід до лікування 
такої групи хворих.

Усім пацієнтам після проведення первинного обсте-
ження призначався курс комплексного консерватив-
ного лікування, який включав заходи фізіотерапевтич-
ної дії у поєднанні з медикаментозним лікуванням. 
Курси консервативної терапії в умовах стаціонару при-
значались кожні три–чотири місяці. Паралельно зі 
стаціонарним лікуванням дитина отримувала медика-
менти, призначені лікарями-консультантами. Після 
року такого інтенсивного консервативного лікування 
призначали проведення повторного комплексного об-
стеження. За наявності ідентичної рентгенологічної 
картини, а також відсутності стійкого покращання, 
дитині призначали оперативне лікування.

У нашій роботі представлені результати хірургіч-
ного лікування 54 пацієнтів, які були прооперовані. 
Усім дітям виконана операція сфінктеромієтомії за 
методикою Lynn у нашій модифікації. У післяопера-
ційному періоді у 52 (96,3%) дітей у першу-другу 
добу відмічалось самостійне випорожнення в до-
статньому обсязі. Виписка дитини зі стаціонару ви-
конувалась на п’яту добу. У всіх прооперованих ді-
тей на момент виписки випорожнення самостійне, 
фізіологічне.

У подальшому у 29 (53,7%) пацієнтів виникли яви-
ща часткового нетримання калу, які були усунуті 
у 21 пацієнта після першого курсу консервативної те-
рапії. У шістьох хворих явища зникли після проведен-
ня двох курсів лікування, а двом хворим дітям для 
усунення часткового нетримання було необхідне про-
ведення чотирьох курсів лікування протягом року.

Також у 12 (22,2%) дітей протягом 6–12 місяців 
виникли скарги на рецидив запорів. У 7 хворих з да-

ним ускладненням вдалося впоратися за допомогою 
консервативної терапії, а у 5 хворих стан рецидиву 
запорів потребував повторного хірургічного втру-
чання.

Слід зазначити, що у жодного з прооперованих 
хворих не виникло важких хірургічних післяопера-
ційних ускладнень, які б потребували ургентної опе-
ративної корекції. Кількість незадовільних резуль-
татів, які потребували проведення повторних 
операцій у 5 (9%) пацієнтів, на наш погляд, є незнач-
ною, а враховуючи, що у всіх цих дітей залишається 
можливість виконання радикальної корекції врод-
женої вади розвитку і, відповідно, усунення патоло-
гічних проявів вродженої вади розвитку, то можна 
вважати, що ускладнення майже відсутні.

Іще однією перевагою використання оператив-
ного втручання за методикою Lynn у дітей з ультра-
короткою формою ХГ є час виконання операції. 
Зазвичай тривалість операції за методикою ТЕРТ 
становить від 2 до 3 годин, а операція сфінктеро-
мієктомії за методикою Lynn – від 20 до 40 хвилин.

Висновки
Хірургічне лікування дітей з ХГ з утракороткою 

зоною агангліозу за методикою Lynn є операцією ви-
бору при ультракоротких формах агангліозу.

Більшість ускладнень, що виникли в післяопера-
ційному періоді (часткове нетримання калу, реци-
див запорів), були тимчасовими та успішно пролі-
ковані консервативними методами.

Незадовільні результати, що потребували повторних 
оперативних втручань, були пов’язані з діагностични-
ми помилками у визначенні форми ХГ і межі зони ре-
зекції та у подальшому скореговані за допомогою ТЕРТ.
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