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Мета – вивчити діагностичну значущість інструментальних, морфологічних і гістохімічних методів до-
слідження при вроджених вадах розвитку (ВВР) товстої кишки у дітей та їх роль у визначенні хірургічної 
тактики.

Пацієнти і методи. Обстежено 847 пацієнтів з хронічними запорами та іншими розладами ШКТ у пері-
од з 2007 до 2016 року. З них 119 (14,05%) дітей мали ВВР, серед яких хвороба Гіршпрунга (ХГ) склала 36,13%. 
Для контролю ефективності діагностики та лікування дітей з ХГ визначали клінічні, інструментальні, мор-
фологічні і гістохімічні показники до і після лікування.

Результати. За результатами проведеного діагностичного пошуку було виявлено 36,13% пацієнтів з ХГ, 
45,38% – з іншими дисгангліозами товстої кишки (інтестинальна дисплазія типу А і В, гіпогангліоз, незрі-
лість гангліонарних клітин), 2,52% – з муковісцидозами і 15,97% – з іншою вродженою патологією. Визна-
чено, що точність діагностики ВВР товстої кишки у дітей підвищується завдяки проведенню гістологічних 
і гістохімічних досліджень біопсійного клінічного матеріалу ураженої кишки. Іригографія та інтраопера-
ційна візуальна оцінка ураженого кишкового сегмента є неточними діагностичними заходами і нерідко 
призводять до помилок у визначенні меж резекції кишки.

Висновки. Попередній діагноз ВВР товстої кишки, зокрема ХГ, встановлюється за результатами кон-
трастної іригографії, яка не завжди є достовірною, особливо у новонароджених і немовлят. Основним ме-
тодом діагностики ХГ, крім анамнезу, клініки, іригографії, є гістологічне дослідження біопсійного матері-
алу ураженого сегмента кишки. Ефективність хірургічної допомоги дітям з ХГ підвищується завдяки 
своєчасній верифікації діагнозу на морфологічному і гістохімічному рівнях. Патоморфологами має бути 
верифікована і транзитна зона. Комплексне застосування рентгенологічного, морфологічного і гістохіміч-
ного методів обстеження дозволяє своєчасно встановити діагноз ХГ у дітей майже зі 100% достовірністю 
і застосувати адекватну хірургічну тактику, включаючи визначення меж зони резекції.
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Вступ
Хвороба Гіршпрунга (ХГ) – це вроджена вада роз-

витку (ВВР) товстої кишки, що обумовлена аганглі-
онозом товстої кишки (відсутністю гангліонозних 
клітин у стінці товстої кишки). Ембріогенез цієї вро-
дженої патології полягає у порушенні міграції і за-
селення гангліонозними клітинами кишкової труб-
ки на етапах внутрішньоутробного розвитку [7]. 
Оскільки агангліонозна ділянка кишки не бере учас-
ті у нормальній перистальтиці, такі пацієнти страж-
дають на вроджені запори. Якість лікування ХГ у ді-
тей залежить від двох головних складових – рання 
діагностика патології та адекватна хірургічна корек-
ція, включаючи розробку і впровадження в клініч-
ну практику мінімально інвазивних хірургічних ме-
тодик [1,8].

Рання діагностика ХГ ґрунтується на застосуван-
ні інформативних діагностичних методик, у тому 
числі у новонароджених, проведенні диференційної 
діагностики ХГ з іншою вродженою патологією, ви-
значенні анатомічної форми ХГ з візуалізацією про-
тяжності ураженої зони та вивченням її гістологіч-
ної будови. Вивчення літератури і власний досвід 
показали, що впровадження методик ранньої діаг-
ностики патології й адекватного хірургічного ліку-
вання можливе переважно у великих медичних цен-
трах та спеціалізованих хірургічних відділеннях.

У цілому комплекс діагностичних заходів при ХГ 
у дітей включає:

виявлення у новонароджених і немовлят фак-
торів ризику захворювання за даними сімейно-
го й акушерсько-гінекологічного анамнезу;
клінічну оцінку стану пацієнта і перебігу захво-
рювання;
проведення клініко-лабораторного обстеження;
аналіз результатів інструментальних методів 
дослідження;
морфологічну діагностику вади;
гістохімічні дослідження біопсійних зразків 
ураженої кишки.

Незважаючи на збільшення знань про ХГ на 
основі рентгенологічних, манометричних, ендо-
скопічних та морфологічних досліджень, проведе-
них протягом останніх десятиріч, діагностика ХГ 
у багатьох випадках залишається неточною, а най-
цінніша інформація має лише описовий характер. 
На думку багатьох дослідників, високий рівень 
точності діагностики ХГ та інтестинальних дисган-
гліозів забезпечують гістохімічні дослідження ура-
женого сегмента товстої кишки [9]. На сьогодні для 
гістохімічного дослідження ураженої кишки ши-
роко застосовується визначення активності тка-
нинної ацетилхолінестерази (АХЕ) у слизовій обо-
лонці товстої кишки, янтарної дегідрогенази (ЯДГ) 
та лактатдегідрогенази (ЛДГ), в останні роки най-
більш інформативною і точною гістохімічною ре-
акцією для діагностики ХГ вважається досліджен-
ня з метою визначення кальретиніну. На сьогодні 
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поки ще не знайдено чіткого пояснення і немає 
єдиної точки зору щодо патофізіології агангліоноз-
ного сегмента товстої кишки та її перехідної зони.

Таким чином, актуальність проблеми ефективно-
го лікування ХГ у дітей обумовлена тим, що рання 
і точна діагностика ХГ та інших вроджених вад роз-
витку товстої кишки викликає труднощі, особливо 
в період новонародженості і у немовлят. Сучасна 
дитяча хірургія потребує подальших науково-прак-
тичних розробок у питаннях ранньої діагностики 
ХГ у дітей, включаючи новонароджених, шляхом 
підвищення інформативності інструментального 
обстеження даного контингенту пацієнтів та 
діагностичного значення морфологічних і гіс-
тохімічних досліджень ураженої кишки.

Мета роботи – вивчити діагностичну значущість 
інструментальних, морфологічних і гістохімічних 
методів дослідження при вроджених вадах розвитку 
товстої кишки у дітей та їх роль у визначенні хірур-
гічної тактики при даній патології.

Матеріали і методи дослідження
У роботі проаналізовано результати діагностики і 

лікування 119 пацієнтів з ВВР, що проявлялися роз-
ладами функцій ШКТ, які були госпіталізовані в клі-
нічні відділення кафедри дитячої хірургії НМАПО 
імені П.Л. Шупика у період 2007–2016 рр. Досліджу-
вані пацієнти з виявленими ВВР склали 14,05% від за-
гальної групи обстежених хворих з хронічними запо-
рами та іншими розладами ШКТ (усього 847 дітей).

Серед дітей з ВВР п’ятьом малюкам грудного віку 
у періоді новонародженості були виведені товсто-
кишкові стоми в зв’язку із декомпенсованими ста-
нами на тлі кишкової непрохідності, а іншим 114 ді-
тям призначались курси консервативної терапії з 
тимчасовим клінічним ефектом з приводу рецидив-
них запорів, каломазання та/або явищ ентероколі-
ту. Нами проведено аналіз результатів діагностики 
і лікування пацієнтів залежно від застосованих діаг-
ностичних методик.

За віком усі досліджувані пацієнти були розподі-
лені наступним чином:

3–6 міс. – 9 (7,56%);
7 міс. – 1 рік – 9 (7,56%);
2–6 років – 41 (34,45%);
7–10 років – 33 (27,73%);
старше 10 років – 27 (22,69%).

Основною скаргою і провідною клінічною озна-
кою захворювання були запори, у 31 (26,05%) дити-
ни – запори з каломазанням.

Виходячи з анамнестичних даних та клінічного 
перебігу, у 25 дітей діагноз ХГ був запідозрений у по-

логовому будинку. Симптомами ХГ у новонародже-
них були затримка відходження меконію протягом 
перших 24–48 год. життя, здуття живота, розлади 
ентерального харчування.

У діагностичний пошук було включено комплекс 
діагностичних заходів:

клініко-лабораторне обстеження;
рентгенологічні методи діагностики (пасаж 
контрастної речовини по ШКТ, іригографія);
УЗД органів черевної порожнини;
ендоскопічні діагностичні методики;
КТ і МРТ дітям, у яких на ірігографії виявлена 
spina bifida;
гістологічне дослідження ректальних біоптатів;
діагностична лапароскопія з отриманням серо-
мускулярних біоптатних зразків ураженої киш-
ки з морфологічним дослідженням останніх;
копрограма і бактеріологічний посів калу;
потова проба;
консультації суміжних спеціалістів.

Дослідження виконані відповідно до принципів 
Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухва-
лений Локальним етичним комітетом (ЛЕК) устано-
ви. На проведення досліджень було отримано поін-
формовану згоду батьків дітей (або їхніх опікунів).

У ході виконання роботи нами був проведений 
аналіз даних гістологічного обстеження видалених 
сегментів товстої кишки у зіставленні з візуальною 
інтраопераційною оцінкою агангліонозної зони і ди-
лятованої ділянки товстої кишки.

З метою підвищення діагностичної точності в ді-
агностичний пошук були включені гістологічні і гіс-
тохімічні дослідження біопсійного клінічного мате-
ріалу товстої кишки, які ми вважаємо необхідними 
та обов’язковими при проведенні діагностичного 
пошуку і верифікації діагнозу. Слід зазначити, що 
вдаватися до біопсії кишки та вивчення гістологіч-
ної будови, отримання гістохімічних результатів 
змушує і так звана «перехідна» (або транзитна) зона 
товстої кишки, яка завжди варіює і простягається 
від ураженого кишкового сегмента до нормально ін-
нервованої і функціонуючої кишки.

На сьогодні діагноз ХГ підтверджується шляхом 
біопсії слизового шару товстої кишки в ректальній 
її частині і виявлення рівня активності АХЕ в пара-
симпатичних нервових волокнах lamina propria і 
м’язовому шарі слизової оболонки. Шматочки сли-
зової оболонки брались біопсійними щипцями. Пер-
шу біопсію необхідно брати на 2 см вище анального 
каналу, другу – на 2–2,5 см вище першої, а третю – на 
2–2, см вище другої. У стомованих дітей зразки біо-
псійного матеріалу забирались з ділянки стоми. 
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Активність тканинної АХЕ оцінюється наступним 
чином: а) негативна – у м’язовому шарі слизової 
оболонки невелика кількість АХЕ-позитивних во-
локон; б) слабо позитивна – у м’язовому шарі слизо-
вої оболонки невелика кількість АХЕ-позитивних 
волокон; в) позитивна – АХЕ-позитивні волокна чіт-
ко простежуються у слизовій оболонці; г) різко 
позитивна – у м’язовому шарі слизової оболонки ве-
лика кількість АХЕ-позитивних волокон, які прони-
кають у слизову оболонку та утворюють щільну сіт-
ку серед залоз. Велике значення має місце взяття 
біопсії, крім того, доцільним є забирання матеріалу 
з кількох ділянок. У всіх дітей з ХГ був виявлений 
високий рівень тканинної АХЕ.

Оптимальним діагностичним заходом є ректаль-
на біопсія до хірургічного втручання. Слід зазначи-
ти, що на сьогодні інтраопераційну експрес-
діагностику провести неможливо.

Щодо діагностичної лапароскопії, то транзитна 
зона спочатку ідентифікувалася макроскопічно 
шляхом візуальної оцінки переходу розширеної 
проксимальної кишки в її звужену дистальну ділян-
ку. Потім здійснювалась серо-мускулярна біопсія від 
межі припустимо здорової кишки до зміненої дис-
тальної кишки. Біоптати відправлялися на гістоло-
гічне і гістохімічне дослідження. Біоптат забирався 
таким чином, щоб не травмувати слизовий шар, що 
може спричинити бактеріальне обсіменіння черев-
ної порожнини.

При потовій пробі визначали вміст електролітів 
у потовій рідині. Нормальним вмістом хлоридів і на-
трію є рівень до 30 мекв/л хлору і до 50 мекв/л натрію.

Результати дослідження та їх обговорення
У 119 досліджуваних дітей нами діагностовано 

наступну вроджену патологію:
ХГ – 43 (36,13%);
дисгангліози товстої кишки – 54 (45,38%);
муковісцидоз – 3 (2,52%);
інші захворювання – 19 (15,97%).

Хвороба Гіршпрунга була представлена такими 
формами: ректальна – 18 (41,86%), ректо-сигмоїдна – 
21 (48,84%), субтотальна – 4 (9,30%).

Симптоми ХГ (явища товстокишкової непрохіднос-
ті) були виявлені у пологовому будинку у 8 (19,51%) 
новонароджених. Трьом дітям 3- і 4-місячного віку, 
які були госпіталізовані в наше відділення, була ви-
ведена кишкова стома у періоді новонародженості 
на тлі гострої кишкової непрохідності. Інші п’ятеро 
дітей лікувались консервативно з тимчасовим клі-
нічним ефектом і за рекомендаціями педіатрів були 
обстежені на можливу ХГ у віці старше року.

Симптомами ХГ у новонароджених була затримка 
відходження меконію протягом перших 24–48 год. 
життя, здуття живота, розлади ентерального харчу-
вання. Класична клінічна картина ХГ у новонаро-
джених дітей і немовлят містить тріаду симптомів: 
блювота з домішками жовчі, затримка випорожнень 
і збільшення живота. Метеоризм, як і запор, спосте-
рігається з перших тижнів життя новонародженого. 
Затримка відходження меконію або відходження 
скудного меконіального вмісту після клізми в пер-
ші дві доби життя відмічалось у значної кількості 
досліджуваних дітей. Досить часто після клізми 
були отримані тільки слизові пробки або слиз. Здут-
тя живота у пологовому будинку спостерігалось 
у всіх дітей відразу після народження і прогресува-
ло в наступні дні життя. Зміщення розтягнутої киш-
ки в будь-який бік надавало животу асиметричної 
форми. З вторинних змін виявлялися анемія, гіпо-
трофія як ознаки калової інтоксикації. Пупок згла-
джений і розташований нижче, ніж звичайно. 
Можуть мати місце явища ентероколіту – діарея, па-
радоксальний пронос. Рідкі випорожнення були 
приблизно у 1/3 дітей раннього віку з ХГ. Якщо да-
ний стан залишити без уваги, надалі розвивається 
хронічна затримка випорожнень, дисбіоз, ентероко-
літ, трансмуральна бактеріальна транслокація і сеп-
сис. Дуже важлива висока настороженість лікарів 
відносно ХГ у випадках вроджених запорів. При ре-
тельно зібраному анамнезі можливо запідозрити ХГ 
у 80% новонароджених вже на етапі пологового бу-
динку [1,8].

Необхідно також пам’ятати, що перитоніт у доно-
шених новонароджених з перфорацією в терміналь-
ному відділі здухвинної або товстій кишці, стенози 
здухвинної або товстої кишки, токсична ділатація 
товстої кишки в перші дні життя можуть бути про-
явами ускладненої ХГ.

Відомо, що важливу роль в етіології ХГ грає гене-
тичний компонент. Випадки сімейної хвороби дово-
дять її генетичну детермінованість [4]. Ми маємо до-
свід лікування і спостереження за двома дітьми з ХГ, 
у яких матері були прооперовані в дитинстві з при-
воду цієї хвороби, та два випадки захворювання ХГ 
у двох дітей в одній родині. На сьогодні виявлено де-
кілька генів (RET, GDNF, GER, NRTN, SHH тощо), 
що відповідають за розвиток ХГ [10]. Прямий 
зв’язок виявлено між виникненням ХГ та патологі-
єю вагітності у матері – раннім гестозом, загрозою 
переривання вагітності, перенесеними під час вагіт-
ності хворобам.

Цінним клінічним діагностичним прийомом є 
пальцеве ректальне дослідження. При ХГ ампула 
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прямої кишки порожня, інколи можуть бути неве-
ликі калові камінці, що пройшли звужений сегмент. 
Тонус внутрішнього сфінктера підвищений. Паль-
цевий огляд прямої кишки проводився у всіх дослі-
джуваних дітей.

Рентгенологічне дослідження у дітей з функціо-
нальними розладами ШКТ починали з оглядової 
рентгенографії черевної порожнини. Розширені 
кишкові петлі з наявністю або без горизонтальних 
рівнів рідини у поєднанні з клінічними даними до-
зволяють запідозрити ХГ вже на початковому етапі 
діагностики. Первинний діагноз ХГ встановлюєть-
ся на основі даних контрастної іригографії, яка ви-
являє дистальну звужену частину товстої кишки з 
тунелеподібною транзитною зоною, що переходить 
у дилатовану кишку. Крім того спостерігається не-
нормальний ректо-сигмоїдний індекс, який більше 
виражений у дітей старшого віку. Рентгенологічна 
діагностика ХГ у новонароджених утруднена, 
оскільки в перші дні і тижні життя різниця в діаме-
трі агангліонарної зони і вище розташованої кишки 
незначна або навіть відсутня. Крім того відомо, що 
кінцеве дозрівання нейробластів продовжується і 
після народження. Метод контрастного досліджен-
ня ШКТ є неточним для визначення довжини аган-
гліонарної ділянки та транзитної зони, тому для 
точного встановлення діагнозу ХГ і визначення її 
форми необхідне гістологічне дослідження клініч-
ного біопсійного матеріалу.

Що стосується аноректальної манометрії, то вона 
може демонструвати відсутність розслаблення 
сфінктера, проте точне кількісне вимірювання 
утруднене, особливо у маленьких дітей [5].

УЗ-дослідження органів черевної порожнини засто-
совується для дослідження стану нирок та сечовивідної 
системи, тому що у дітей з ХГ та іншими ВВР товстої 
кишки частота виникнення сполучених вад розвитку з 
боку сечової системи досить висока. Другою метою УЗД 
є встановлення розмірів внутрішнього анального 
сфінктера – у хворих з ХГ він гіпертрофований [3].

При здійсненні ректоромано- та колоноскопії від-
чувається утруднення при проходженні через дис-
тальні (ригідні) відділи прямої кишки, відсутність 
калових мас, різкий перехід від звуженої дистальної 
частини кишки у розширені проксимальні відділи, 
можливі калові камені. При колоноскопії виявля-
ються характерні зміни рельєфу слизової оболонки 
у вигляді грубої складчастості.

При проведенні диференційної діагностики сер-
йозної уваги потребує проблема інтестинальних 
дисгангліозів [10], які призводять до повного або 
часткового порушення прохідності ШКТ на різних 

його рівнях і дуже подібні до ХГ. Інтестинальні дис-
гангліози бувають різних форм (інтестинальна дис-
плазія типу А і В, гіпогангліоз, гіпергангліоз, незрі-
лість гангліозних клітин), високий рівень точності 
діагностики яких забезпечує гістохімічне та гістоло-
гічне дослідження біопсійного матеріалу з ураженої 
товстої кишки [6].

Із 43 дітей з ХГ високий рівень тканинної АХЕ був 
виявлений у 34, що склало 79,07%. Позитивна актив-
ність тканинної АХЕ була виявлена також у 9 і слабо 
позитивна – у 10 випадках товстокишкових дисганглі-
озів (усього 19 випадків), що говорить про неспецифіч-
ність цього гістохімічного дослідження стосовно ХГ.

У групу виявлених нами дисгангліозів увійшли:
інтестинальна дисплазія типу А – 7 (12,96%);
інтестинальна дисплазія типу В – 13 (24,07%);
гіпогангліоз – 28 (51,85%);
незрілість гангліонозних клітин – 6 (11,11%).

У новонароджених і немовлят необхідна дифе-
ренційна діагностика шлунково-кишкових розладів 
з муковісцидозом. Так, у однієї дитини із досліджу-
ваних нами, яка лікувалась від муковісцидозу без 
позитивного клінічного ефекту, у дворічному віці 
була діагностована ректо-сигмоїдна форма ХГ, з 
приводу чого проведена операція Соаве–Болея.

Для кожного пацієнта визначається індивідуаль-
на лікувальна тактика, з урахуванням виду виявле-
ної ВВР товстої кишки, супутньої соматичної пато-
логії, спадковості. Так, при незрілості гангліонозних 
клітин, незалежно від висоти ураження товстої 
кишки, показане консервативне лікування та спо-
стереження у динаміці [2].

Щодо транзитної зони, то спочатку вона іденти-
фікується макроскопічно шляхом візуальної оцінки 
переходу розширеної проксимальної кишки в її зву-
жену дистальну ділянку. Потім здійснюється серо-
мускулярна біопсія від межі припустимо здорової 
кишки до зміненої дистальної кишки. Біоптати від-
правлялися на гістологічне і гістохімічне досліджен-
ня. Необхідно ділянку кишки відсікти таким чином, 
щоб не травмувати слизовий шар, що може бути 
причиною бактеріального обсіменіння черевної по-
рожнини. Наші дослідження виявили, що вище 
зони агангліонозу також спостерігаються дегенера-
тивні зміни в стінці кишки, що дуже суттєво при ви-
рішенні питання протяжності зони резекції.

Спектр хірургічних втручань при ХГ (усього 
43 операції):

операція Соаве–Болея – 20 (46,51%);
операція Ребейна – 2 (4,65%);
операція Лінна – 9 (20,93%);
ТЕРТ – 12 (27,91%).
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При оцінці результатів хірургічного втручання 
при ХГ було діагностовано 8 (18,60%) ускладнень, з 
яких неспроможність кишкового анастомозу на тлі 
післяопераційного ентероколіту – у 3 випадках та 
рецидив закрепів – у 5 пацієнтів (з них у 2 випад-
ках – після операції сфінктерміектомії за Лінном). 
Дані післяопераційні ускладнення були усунуті опе-
раціями рестомування (3 випадки), ТЕРТ (2 випад-
ки) та бужуванням (3 випадки).

Із 54 пацієнтів з діагностованими дисгангліозами 
було прооперовано 11 (20,37%) дітей: виконано 
5 оперативних втручань за Соаве–Болеєм і 6 опера-
цій ТЕРТ. Інші діти лікувались консервативно з по-
зитивним клінічним ефектом при динамічному спо-
стереженні за ними. З групи оперованих пацієнтів у 
однієї дитини мав місце рецидив запору, у двох ді-
тей – каломазання, що потребувало консервативних 
заходів лікування.

Нами був проведений аналіз даних гістологічно-
го дослідження видалених сегментів товстої кишки 
і зіставлення отриманих результатів з інтраопера-
ційною візуальною оцінкою стану ураженої товстої 
кишки. У шістьох випадках візуальна оцінка аган-
гліонарної і транзитої зон товстої кишки була по-
милковою. Так, у трьох дітей проксимальна межа 
резекції ураженої кишки була на рівні дилатованої 
гіпогангліонарної кишки, що викликало рецидив 
запору в післяопераційному періоді, з яким вдалося 
впоратися за допомогою консервативного лікуван-
ня, у інших трьох дітей залишилась невидаленою 
частина агангліонарної зони, що стало причиною 
запорів.

Висновки
Попередній діагноз ВВР товстої кишки, зокрема 

ХГ, встановлюється за результатами контрастної 
іригографії, яка не завжди є достовірною, особливо 
у новонароджених і немовлят.

Основним методом діагностики ХГ, крім анамне-
зу, клініки, іригографії, є гістологічне дослідження 
біопсійного матеріалу ураженого сегмента кишки.

Ефективність хірургічної допомоги дітям з ХГ 
підвищується завдяки своєчасній верифікації діа-
гнозу на морфологічному і гістохімічному рівнях. 
Патоморфологами має бути верифікована і транзит-
на зона.

Комплексне застосування рентгенологічного, 
морфологічного та гістохімічного методів обстежен-
ня дозволяє своєчасно встановити діагноз ХГ у ді-
тей майже зі 100% достовірністю і застосувати адек-
ватну хірургічно тактику, включаючи визначення 
протяжності зони резекції.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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