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АННОТАЦИЯ
Актуальность. Основные клинические проявления анальной ахалазии — запор и в далеко зашедших случаях инкон-
тиненция переполнения, которые необходимо дифференцировать с рядом других заболеваний. Зачастую провести 
между ними дифференциальный диагноз позволяют только результаты гистологического исследования внутреннего 
сфинктера, которые недостаточно освещены в современной литературе. Для лечения детей с анальной ахалазией 
применяются инъекции ботулотоксина, но наиболее эффективным методом считается выполнение сфинктеротомии. 
Окончательно также не установлено, чем определяется эффективность применения внутренней сфинктеротомии 
при анальной ахалазии, включая данные гистологического исследования. 
Цель — анализ результатов оперативного лечения детей с анальной ахалазией и состояния ганглионарного аппарата 
заднего прохода и прямой кишки при данной патологии.
Материалы и методы. В качестве критерия включения выбрали 64 пациента, которым проведено оперативное лече-
ние — внутренняя сфинктеротомия с иссечением и гистологическим исследованием участка подлежащего мышечно-
го слоя длиной 4 см и шириной 1 см (операция Линна). 
Результаты. После проведенного лечения (операция Линна) положительный клинический результат с ежедневным 
стулом и исчезновением инконтиненции переполнения получен у 39 пациентов и отсутствие эффекта с сохранени-
ем запора и/или инконтиненции переполнения — у 25 пациентов. При гистологическом исследовании отмечено 
значительное увеличение количества соединительной ткани во внутреннем сфинктере заднего прохода. При этом 
у пациентов с эффектом от внутренней сфинктеротомии и с отсутствием эффекта от нее общее количество нейронов 
и интернейронов к тормозным нейронам на +3 и +5 см от ануса было примерно одинаковым. В группе пациентов с от-
рицательным результатом в 100% случаев сохранялось расширение прямой кишки. В группе пациентов с положитель-
ным клиническим эффектом в динамике уменьшился ранее увеличенный диаметр прямой кишки.
Выводы. При анальной ахалазии количество нейронов во внутреннем сфинктере заднего прохода было сниже-
но не менее чем в 3 раза в сравнении с нормой. Результат хирургического лечения анальной ахалазии не зависит 
от общего количества нейронов и интернейронов. Выявлена нелинейная зависимость количества ганглиозных клеток 
в удаленных участках мышечного слоя внутреннего сфинктера: по направлению от дистальной части к проксималь-
ной их количество возрастало. Сохранение увеличенного диаметра прямой кишки после операции Линна в группе 
пациентов с анальной ахалазией и отсутствием положительного результата находится в обратной пропорциональной 
зависимости с эффективностью лечения.

Ключевые слова: анальная ахалазия; внутренняя сфинктеротомия; операция Линна; ганглионарные клетки; дети.
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ABSTRACT 
BACKGROUND: The primary clinical manifestations of anal achalasia include constipation and, in advanced cases, overflow 
incontinence, which require differentiation from other conditions. Differential diagnosis between these conditions often de-
pends solely on the histological examination results of the internal anal sphincter, which are insufficiently covered in the litera-
ture. Treatment options for pediatric anal achalasia include botulinum toxin injections, although sphincterotomy remains the 
most effective method. However, factors determining the efficacy of internal sphincterotomy, particularly related to histological 
features, remain poorly understood. 
AIM: To analyze surgical outcomes and assess the condition of the ganglionic cells of the anal canal and rectum in children 
with anal achalasia.
MATERIALS AND METHODS: The study included 64 pediatric patients who underwent internal sphincterotomy involving exci-
sion and histological examination of a 4 cm × 1 cm segment of the underlying muscular layer (Lynn’s procedure). 
RESULTS: Positive clinical outcomes, characterized by daily bowel movements and resolution of overflow incontinence, were 
achieved in 39 patients. Conversely, 25 patients showed persistent constipation and/or overflow incontinence postoperatively. 
Histological examination revealed a significant increase in connective tissue within the internal anal sphincter. However, in 
patients with and without a positive outcome after internal sphincterotomy, the total number of neurons and interneurons at 
+3 cm and +5 cm from the anus was approximately the same. Rectal dilation persisted in 100% of patients with unsuccessful 
outcomes, whereas a reduction in previously dilated rectal diameter was noted among patients with successful outcomes.
CONCLUSIONS: Anal achalasia is characterized by at least a threefold reduction in neuron count within the internal anal sphinc-
ter compared to normal. However, surgical outcomes were independent of the total number of neurons and interneurons. 
A  nonlinear relationship in the number of ganglion cells was identified in the resected segments of the internal sphincter 
muscle, with an increasing density from the distal to the proximal part. Persistent rectal dilation following Lynn’s procedure 
was inversely correlated with treatment efficacy in patients with anal achalasia who did not achieve a positive outcome.

Keywords: anal achalasia; internal sphincterotomy; Lynn’s procedure; ganglion cells; children.
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儿童肛门失弛缓症的手术治疗的形态学特征
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摘要

论证。肛门失弛缓症的主要临床表现为便秘，在疾病晚期可出现充盈性失禁，需与其他疾病进行

鉴别诊断。然而，现代文献中关于内括约肌的组织学研究较为有限，而这对于明确诊断至关重要。 

目前，肉毒杆菌毒素注射被用于治疗儿童肛门失弛缓症，但最有效的方法仍被认为是括约肌切开

术。此外，目前尚未最终确定影响内括约肌切开术治疗效果的因素，包括组织学研究数据。

目的。分析接受手术治疗的儿童肛门失弛缓症患者的术后效果，并评估其肛门和直肠的神经节细胞

状态。

材料与方法。研究共纳入64例接受手术治疗的儿童患者，均行内括约肌切开术，并切除4 cm长、1 cm 

宽的深层肌组织（Linn手术），随后进行组织学检查。Linn手术后，39例患者取得良好临床效果， 

表现为每日正常排便，充盈性失禁消失；25例患者术后仍存在便秘和/或充盈性失禁，疗效不佳。

结果。Linn手术后，39例患者取得良好临床效果，表现为每日正常排便，充盈性失禁消失；25例患者

术后仍存在便秘和/或充盈性失禁，疗效不佳。组织学检查发现，肛门内括约肌中结缔组织显著增

多。在术后疗效良好与无效的患者中，距肛门+3 cm和+5 cm处的神经元与中间神经元的总数基本相

同。在术后疗效不佳的患者组中，所有病例均持续存在直肠扩张。而疗效良好的患者组中，术后直肠

扩张情况有所改善。

结论。在肛门失弛缓症患者中，肛门内括约肌的神经元数量比正常水平减少至少3倍。手术治疗的效

果与神经元和中间神经元的总数量无关。在切除的内括约肌肌层组织中，神经节细胞的数量呈非线

性分布：从远端（远离直肠）向近端（靠近直肠）逐渐增加。在接受Linn手术但疗效不佳的肛门失弛

缓症患者中，术后直肠扩张的持续存在与治疗效果呈负相关。

关键词：肛门失弛缓症；内括约肌切开术；Linn手术；神经节细胞；儿童。
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Несмотря на то что анальная ахалазия считается до-

статочно изученным заболеванием, точная этиология 
и патофизиология которого до конца не ясны. Извест-
но, что когда кишечное содержимое попадает в ампулу 
прямой кишки, то при анальной ахалазии не происходит 
срабатывания нормального ректоанального ингибитор-
ного рефлекса — расслабления внутреннего сфинкте-
ра заднего прохода. При этом возможно как его отсут-
ствие, так и его отрицательный вариант [1, 2]. Основные 
клинические проявления анальной ахалазии — запор 
и в далеко зашедших случаях инконтиненция пере-
полнения, которые необходимо дифференцировать 
с рядом других заболеваний. Зачастую только результа-
ты гистологического исследования позволяют провести 
между ними дифференциальный диагноз. Результаты 
гистологического исследования внутреннего сфинктера 
при анальной ахалазии неоднозначны и недостаточно 
освещены в современной литературе. Для лечения аналь-
ной ахалазии применяются инъекции ботулотоксина [3, 4], 
но наиболее эффективным методом считается выполне-
ние сфинктеротомии [5–7]. Окончательно не установлено, 
чем определяется эффективность применения внутренней 
сфинктеротомии при анальной ахалазии, включая данные 
гистологического исследования. 

Цель исследования — анализ результатов оператив-
ного лечения детей с анальной ахалазией и состояния 
ганглионарного аппарата заднего прохода и прямой киш-
ки при данной патологии.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
Предлагаемое вниманию неконтролируемое про-

спективное исследование было с прерванным времен-
ным рядом. В качестве критерия включения выбрали 64 
оперированных по поводу анальной ахалазии пациентов. 
Диагноз анальной ахалазии в вышеуказанной группе был 
установлен, в том числе, по результатам отсутствующего 
или отрицательного ректоанального ингибиторного реф-
лекса и по результатам биопсии прямой кишки по Свен-
сону (уменьшенное количество нейронов в биоптате). 
Критерием исключения были пациенты с любой формой 
болезни Гиршпрунга. Возраст детей — от 3 до 17 лет. 
Группа исследования включала 42 мальчика и 22 девоч-
ки, обладая необходимой репрезентативностью. 

Всем пациентам проведена операция Линна: в рек-
тальных зеркалах на +3 см выше ануса поперечно рас-
секали слизистую оболочку и отслаивали вверх. Иссекали 
подлежащий участок мышечной ткани длиной 4 см и ши-
риной 1 см. Слизистую оболочку ушивали отдельными уз-
ловыми швами (викрил 4/0) и в прямую кишку вставляли 
тампон с диоксометилтетрагидропиримидином + хлорам-
фениколом в форме мази. В исследуемой группе до опе-
рации длительность консервативной терапии составляла 

от 6 до 12 мес., а после операции — 12 мес. В доопераци-
онном периоде и через 12 мес. после операции всем паци-
ентам из этой группы проведено комплексное обследова-
ние. Последнее включало в себя ирригографию с барием 
по методике М.Д. Левина. Исследование ректоанального 
ингибиторного рефлекса и профилометрию проводи-
ли на колодинамическом комплексе Dyno Smart (Menfis 
bioMedica, Италия) следующим образом. В прямую кишку 
вводили 8-канальный одноразовый пластиковый катетер 
с радиальным расположением каналов (9R – 12 – 100 VB),  
на глубину 10 см. С помощью пулера начинали протяжку 
катетера со скоростью 1 мм/с, записывая профиль давле-
ния покоя. Затем в прямую кишку вводили 8-канальный 
одноразовый пластиковый катетер с геликоидальным 
расположением каналов (9R – 12 – 100 С) и баллоном 
на конце на глубину примерно 5 см таким образом, чтобы 
отверстия 1–5-го каналов находились в проекции сфин-
ктера, а 6–8-го каналов — в просвете прямой кишки. По-
сле этого записывали ректальное давление покоя. Далее 
через центральный канал катетера с помощью шприца 
Жане через трехходовой кран в баллон в прямой киш-
ке вводили выбранный объем воздуха (обычно 20 мл) 
и спускали его через 5 с. Каждый раз раздували баллон, 
увеличивая его на заранее выбранный объем воздуха. 
При обнаружении первого расслабления сфинктера в от-
вет на раздувание баллона в прямой кишке исследова-
ние заканчивали, зафиксировав необходимые параметры 
ректоанального ингибиторного рефлекса. Морфологиче-
ское исследование удаленных тканей (микроскопическое 
исследование с окраской гематоксилином и эозином 
с использованием планиметрической сетки Автандилова 
и иммуногистохимический анализ на кальретинин) на рас-
стоянии +3 и +5 см выше ануса. Использовали окраску 
гемотоксилином и эозином, так как она окрашивает 
все типы нейронов, а иммуногистохимический анализ 
на кальретинин маркирует чувствительные нейроны 
и интернейроны к тормозным нейронам. 

Нормальность выборки определяли с помощью кри-
терия Колмогорова–Смирнова. С использованием метода 
вариационной статистики (t-критерий Стьюдента) обра-
батывали полученные параметры. Для обработки полу-
ченных результатов использовали пакет статистического 
анализа данных Statistica Microsoft Office. Критический 
уровень значимости при проверке статистических гипотез 
в данном исследовании принимали p=0,05. 

РЕЗУЛЬТАТЫ
В дооперационном периоде, на фоне запора, у всех 

пациентов группы исследования при выполнении ир-
ригографии с барием отмечено расширение всех от-
делов прямой кишки (рис. 1). У 48% больных детей от-
мечалась инконтиненция переполнения, исчезавшая 
только на период проведения очистительных клизм. 
В этой группе детей в 25% регистрировали отсутствующий 
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и у 75% — отрицательный ректоанальный ингибиторный 
рефлекс (рис. 2). Результаты профилометриии до и после 
операции представлены в табл. 1. 

После проведенного лечения (операция Линна) поло-
жительный клинический результат с ежедневным стулом 
и исчезновением инконтиненции переполнения получен 
у 39 пациентов, и отсутствие эффекта с сохранением за-
пора и/или инконтиненции переполнения — у 25 паци-
ентов. В группе пациентов с отрицательным результатом 
в 100% случаев сохранялось расширение прямой кишки. 
В группе пациентов с положительным клиническим эф-
фектом в динамике уменьшился ранее увеличенный диа-
метр прямой кишки (рис. 3). 

При макроскопической оценке иссеченного участ-
ка внутреннего сфинктера заднего прохода после вну-
тренней сфинктеротомии во всех случаях определялись 
его изменения — ригидность и хрящевидная плотность 
тканей (рис. 4). Во всех препаратах, удаленных интра-
операционно, а это были участки мышечного слоя вну-
треннего сфинктера прямой кишки длиной 4 см и шири-
ной 1 см, при гистологическом исследовании отмечено 

Таблица 1. Результаты профилометриии у пациентов с анальной ахалазией до и после операции
Table 1. Profilometry results in patients with anal achalasia before and after surgery

Показатель
Возраст пациентов, годы

3–4 (n=40) 5–7 (n=17) 8–17 (n=7)

Тонус внутреннего сфинктера до операции,  
мм рт. ст. (М±σ)

41,2±6,5 42,0±5,0 62,6±11,3

Тонус внутреннего сфинктера после операции,  
мм рт. ст. (М±σ)

28,9±2,2 32,0±3,5 37,9±2,9

Рис. 3. Уменьшение размера прямой кишки у пациента 8 лет 
с анальной ахалазией после операции (ирригограмма с запол-
нением барием).
Fig. 3. Reduction in rectal size in an 8-year-old patient with anal 
achalasia after surgery (barium enema).

Рис. 2. Отрицательный ректоанальный ингибиторный рефлекс 
у пациента с анальной ахалазией до операции.
Fig. 2. Absent rectoanal inhibitory reflex in a patient with anal 
achalasia before surgery.

Рис. 1. Расширение прямой кишки у пациента 7 лет с анальной 
ахалазией до операции (ирригограмма с заполнением барием).
Fig. 1. Rectal dilation in a 7-year-old patient with anal achalasia 
before surgery (barium enema).
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значительное увеличение количества соединительной 
ткани во внутреннем сфинктере заднего прохода (рис. 5). 

При морфометрии всех биоптатов отмечено уменьше-
ние общего количества нейронов во внутреннем сфинкте-
ре на +3–5 см от ануса не менее чем в 3 раза (при норме 
13 нейронов в см) [7, 8]. При этом у пациентов с эффектом 
от внутренней сфинктеротомии и с отсутствием эффек-
та от нее общее количество нейронов и интернейронов 
к тормозным нейронам на +2 и +4 см от ануса было при-
мерно одинаковым (табл. 2). 

Отмечена следующая нелинейная зависимость ко-
личества ганглиозных клеток в удаленных участках 

мышечного слоя внутреннего сфинктера: по направлению 
от дистальной части к проксимальной их количество воз-
растало.

ОБСУЖДЕНИЕ

Термин «анальная ахалазия» предложен еще 
в 1934  г., но его начали активно использовать только 
с 2019 г. Отличие анальной ахалазии от суперкороткой 
формы болезни Гиршпрунга состоит в том, что в стен-
ке прямой кишки есть ганглионарные клетки [9]. Ча-
стота выявления анальной ахалазии среди пациентов 

Таблица 2. Состав нейронов внутреннего сфинктера заднего прохода и прямой кишки у пациентов с анальной ахалазией 

Table 2. Neuronal composition of the internal anal sphincter and rectum in patients with anal achalasia 

Выявляемые  
ганглионарные клетки  

в биоптате

Высота взятия биопсии от ануса

+3 см +5 см

ганглионарные 
клетки без учета 

ориентационной при-
надлежности (окраска 

гематоксилином 
и эозином), М±σ

интернейроны  
к расслабляющим 

ганглионарным  
клеткам (окраска 

кальретинином), М±σ

ганглионарные 
клетки без учета 

ориентационной при-
надлежности (окраска 

гематоксилином 
и эозином), М±σ

интернейроны  
к расслабляющим 

ганглионарным  
клеткам (окраска 

кальретинином), М±σ

Количество ганглионарных клеток 
в биоптатах при эффекте от вну-
тренней сфинктеротомии, см

3,26±0,03 1,37±0,01 8,05±0,15 3,86±0,03

Количество ганглионарных клеток 
в биоптатах без эффекта от ну-
тренней сфинктеротомии, см

4,36±0,07 1,87±0,02 3,88±0,02 1,6±0,15

Примечание. M — среднеарифметическая простая; σ — среднеквадратическое отклонение. Фактическая величина достигнутого уровня 
значимости р для используемого статистического критерия равна 0,039.
Note. M, arithmetic mean; σ, standard deviation. The actual significance level (p-value) for the applied statistical test is 0.039.

Рис. 5. Увеличение количества соединительной ткани, окра-
шенной ярко-красным цветом, замещающей мышечные волок-
на внутреннего сфинктера (окраска гематоксилином и эозином, 
увел. ×140).
Fig. 5. Increased connective tissue (stained bright red) replacing 
muscle fibers of the internal sphincter (hematoxylin and eosin stain, 
×140 magnification).

Рис. 4. Иссеченный участок внутреннего сфинктера при аналь-
ной ахалазии.
Fig. 4. Resected segment of the internal sphincter in anal 
achalasia.
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с запорами по данным разных авторов от 4,5 до 70%.  
Ряд авторов это заболевание не признает. Точный этиопа-
тогенез и патофизиология анальной ахалазии до сих пор 
не изучены. При анальной ахалазии понятным остается 
только то, что, когда каловые массы попадают в ампулу 
прямой кишки, рефлекторно не происходит расслабле-
ние внутреннего сфинктера заднего прохода [10]. В со-
общениях часто указывается, что при анальной ахалазии 
уменьшено и общее количество нейронов и тормозных 
мотонейронов в стенке внутреннего сфинктера заднего 
прохода, но не уточняется, на сколько снижен этот пара-
метр, и есть сомнения, не является ли этот гипоганглиоз 
физиологичным [11, 12]. В настоящее время количествен-
ная оценка ганглионарных клеток внутреннего сфинктера 
заднего прохода и прямой кишки не актуальна [13], так 
как известно, что нейроны, которые обеспечивают дея-
тельность прямой кишки неоднородны и представлены 
пятью группами: чувствительные нейроны в слизистой 
оболочке; в мышечной стенке двигательные тормоз-
ные и двигательные стимулирующие нейроны, а между 
ними — интернейроны [14]. Несмотря на достаточное ко-
личество сообщений, окончательно не установлено, чем 
же определяется эффективность применения внутренней 
сфинктеротомии при анальной ахалазии. В нашей рабо-
те сделана попытка анализа эффективности внутренней 
сфинктеротомии при анальной ахалазии и состояния ган-
глионарного аппарата прямой кишки при данной пато-
логии. 

ВЫВОДЫ
При анальной ахалазии количество нейронов во вну-

треннем сфинктере заднего прохода было снижено не ме-
нее чем в 3 раза в сравнении с нормой. 

Результат хирургического лечения анальной ахалазии 
не зависит от общего количества нейронов и интерней-
ронов. 

Выявлена нелинейная зависимость количества ган-
глиозных клеток в удаленных участках мышечного слоя 
внутреннего сфинктера: по направлению от дистальной 
части к проксимальной их количество возрастало.

Сохранение увеличенного диаметра прямой кишки 
после операции Линна в группе пациентов с анальной 
ахалазией и отсутствием положительного результата 
находится в обратной пропорциональной зависимости 
с эффективностью лечения.
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