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часто имеются нарушения гемостаза и снижен им-
мунный статус. Все это уменьшает затраты на ле-
чение.

Органосохраняющие операции у  детей с  он-
кологическими заболеваниями конечностей, 
разновидностью которого является эндопроте-

зирование,  – предпочтительный метод лечения 
у пациентов этой возрастной группы. С учетом со-
временных технологий они обеспечивают хорошие 
онкологические и  функциональные результаты, 
а  также способствуют наиболее адекватной соци-
альной адаптации ребенка.
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Проблема лечения пациентов, перенесших об-
ширные резекции и  в  первую очередь резекцию 
толстой кишки, широко не  освещена ни  в  отече-
ственной, ни в  зарубежной литературе. С каждым 
годом количество пациентов, которым выполня-
ют подобные вмешательства, неуклонно растет, 
что связано не только с улучшением диагностики, 
но и с повышением выживаемости детей в перио-
де новорожденности и  с  расширением показаний 
к массивным резекциям кишечника.

В  нашей клинике мы занимаемся активным 
изучением этой проблемы у пациентов с протяжен-
ными формами болезни Гиршпрунга (БГ) с 2009 г. 
и имеем опыт лечения 35 детей, которым выполне-
на колэктомия в раннем возрасте – от 6 мес до 3 лет.

Показаниями для колэктомии в данной возраст-
ной категории были прежде всего протяженные, 
декомпенсированные или  осложненные формы БГ, 
а также мы наблюдали несколько детей, перенесших 
колэктомию в связи с тотальным поражением толстой 
кишки на фоне язвенного некротического энтероко-
лита (ЯНЭК) – со множественными стенозами и флег-
моной кишки (3 детей). Всего оперирован 21 ребенок 

с тотальным аганглиозом (ТА), в том числе 6 из них 
имели синдром короткой тонкой кишки. Субтоталь-
ная форма БГ выявлена у 5 пациентов, декомпенси-
рованная ректосигмоидная форма БГ, потребовавшая 
выполнения субтотальной колэктомии,  – у  3  детей, 
декомпенсированная форма БГ после ранее перене-
сенной нерадикальной операции, также потребовав-
шая субтотальной колэктомии, – у 4 пациентов.

Сроки катамнестического наблюдения варьиро-
вали от 3 мес до 6 лет; учитывая достаточно большое 
количество наблюдений, мы попытались обобщить 
имеющийся опыт ведения этих пациентов. Следует 
отметить, что во всех случаях у детей имелись из-
менения со  стороны желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ), которые можно было отнести к проявлени-
ям постколэктомического синдрома (ПКС) – термин, 
введенный во  взрослую хирургическую практику 
и плохо освещенный в детской гастроэнтерологии.

ПКС – это совокупность органических, функци-
ональных и обменных изменений со стороны пище-
варительного тракта, преимущественно в виде нару-
шений водно-электролитного и белкового обменов, 
функций печени и  почек, возникающих после уда-
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ления толстой кишки и некомпенсированных у 23% 
больных с илеоректальным анастомозом. ПКС встре-
чается у 100% пациентов, перенесших колэктомию.

Многообразие клинических проявления ПКС, 
из  нашего опыта, может трактоваться на  основа-
нии следующих патологических процессов, раз-
вивающихся при  утрате функций толстой кишки: 
увеличение скорости транзита по  ЖК), синдром 
избыточного бактериального роста в  тонкой киш-
ке (СИБР) вследствие колонизации тонкой киш-
ки с  сопутствующим синдромом короткой тонкой 
кишки. Клиническими проявлениями этих процес-
сов у детей являются мальабсорбция и рецидивиру-
ющий воспалительный процесс в тонкой кишке.

Тяжесть клинических проявлений у  пациен-
тов с ПКС в ранние сроки после операции может 
варьировать от средней до тяжелой степени выра-
женности, и  от  легкой до  тяжелой в  поздние сро-
ки после операции. На  основании имеющегося 

у  нас опыта мы попытались выделить факторы, 
которые помогут прогнозировать тяжесть течения 
ПКС. Итак, это исходный соматический статус па-
циентов до  операции: кахексия, полиорганная не-
достаточность (рис. 1); сосудистые и трофические 
осложнения как следствие белково-энергетической 
недостаточности (рис. 2), более чем у половины де-
тей в анамнезе были сепсис и гиршпрунг-ассоции-
рованный энтероколит (ГАЭК), а также различные 
хирургические осложнения (таблица).

Одним из важнейших факторов течения ПКС яв-
лялся сопутствующий синдром короткой тонкой киш-
ки в силу протяженности поражения или же в силу 
ранее перенесенных оперативных вмешательств, 
среднее количество которых составило 7, а  макси-
мальное – 11. К группе детей с синдромом короткой 

Рис. 1.  Кахексия у ребенка с тотальным аганглиозом толстой 
кишки

Рис. 2.  Сосудистые и трофические изменения у пациента с то-
тальным аганглиозом

Характер осложнений в анамнезе у детей с тотальным аганглиозом

Характер дооперационных осложнений Частота, абс. (%) 

Сепсис 26 (81,2%) 

ГАЭК 26 (81,2%) 

Синдром короткой кишки 8 (25%) 

Перфорация кишечника 6 (18,7%) 

Спаечная кишечная непроходимость 5 (15,6%) 

Несостоятельность кишечного анастомоза 5 (15,6%) 

Острая кишечная непроходимость после хирургического лечения, потребовавшая рестомирования 4 (12,5%) 

Внутрибрюшной абсцесс 1 (3,1%) 

Всего 79 у 32 детей 
(246,8%) 
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кишки в сочетании с ТА отнесены пациенты с протя-
женностью тонкой кишки от 120 до 60 см (рис. 3).

Не  менее важно исходное состояние тонкой 
кишки, так называемое расширение и  функцио-
нальная ее недостаточность  – мегаилеум, наблю-
давшийся у  всех пациентов с  тотальной формой 
БГ, ранее нерадикально оперированных, а  также 
у детей с короткой кишкой. Наложение илеостомы 
у  этой группы детей не  приводило к  существен-
ному сокращению размеров дистальных отделов 
тонкой кишки, что  требовало ее дополнительной 
резекции, так как не позволяло наложить анастомоз 
между тонкой и прямой кишкой (рис. 4).

Сопутствующий энтерит или ГАЭК имел место 
у  каждого пятого ребенка до операции, критерия-
ми его активности (которые можно контролировать 
на  догоспитальном уровне) были толщина стенки 
дистального отдела тонкой кишки и мезентериаль-
ный лимфаденит. Выделение этих простых крите-
риев позволяло проводить подготовку к  операции 
и служило критерием готовности ребенка к опера-
тивному вмешательству (рис. 5).

Широко известно, что  тяжесть проявлений 
пострезекционных синдромов прямо пропорцио-
нальна наличию или  отсутствию илеоцекального 
угла (ИЦУ), однако специфика пациентов с  ТА, 
а также то, что у части детей была илеостома, объ-
ясняет невозможность сохранения ИЦУ у  77,2% 
из них. Другая часть пациентов на момент посту-

пления были оперированы нерадикально, у  них 
тоже не было ИЦУ – на представленных рентгено-
граммах можно видеть различные уровни энтеро-
колоанастомозов в сочетании с мегаилеум и коло
илеальным рефлюксом (рис. 6).

Учитывая указанные факторы и их сочетания, 
мы выполняли колэктомии в различных вариантах, 
открытым и  лапароскопическим доступами. Мы 

Рис. 3.  Синдром короткой кишки 
при тотальном аганглиозе: а – ирри-
гография, контрастирована суженная 
толстая кишки и большая часть агангли-
онарной тонкой кишки: б – антеградное 
контрастирование желудочно-кишечного 
тракта у того же пациента; приводящий 
отдел тонкой кишки около 50 см, суще-
ственно расширен

Рис. 4.  Внешний вид 
живота ребенка с тоталь-
ным аганглиозом, конту-
рируются расширенные 
до 10 см петли тонкой 
кишки
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применяли следующие методики колэктомии у де-
тей с ТА: лапароскопический цекоректальный ана-
стомоз (n=8); внутрибрюшной энтероректальный 
анастомоз (n=8); операция Соаве со  смещением 
зоны анастомоза кверху (n=11); лапароскопическая 
колэктомия по Соаве–Джордсону (n=8) (рис. 7).

На  основании нашего опыта мы считаем, что 
при  выборе методики операции определяющими 
факторами являются уровень наложения энтерорек-
тального анастомоза и протяженность сохраненной 
толстой кишки. На основании этого показания к ла-
пароскопическому вмешательству должны быть 
установлены только при возможном низведении ку-
пола слепой кишки. К сожалению, это невозможно 
у  ранее оперированных пациентов и  у  носителей 
илеостомы. Тем не менее мы считаем, что эта опе-
рация выполнима даже при тотальном поражении 
толстой кишки и  имеем опыт подобной тактики 
у 2 пациентов. Иначе говоря, даже при риске сохра-
нения части аганглионарной толстой кишки следу-

ет отдать приоритет субтотальной, а не тотальной 
колэктомии, при этом протяженность аганглионар-
ной части от 5 до 10 см не препятствует достаточ-
ному пассажу тонкокишечного содержимого.

Независимо от  методики операции у  всех па-
циентов удалось добиться хорошей проходимости 
ЖКТ. Осложнения наблюдались у 3 пациентов (не-
состоятельность анастомоза  – 1, парапроктит  – 2, 
параректальный свищ – 1), а в 2‑х случаях оставле-
на постоянная илеостома (рис. 8).

При  анализе регрессии симптомов ГАЭК 
видно, что  при  сохранении части толстой кишки 
(прямой или  купола слепой кишки) частота этих 
проявлений ниже, чем у детей после тотальной кол
эктомии (рис. 9).

Качество жизни пациентов после колэктомии 
определяется многими факторами (диета, потреб-
ность в  парентеральном питании, наличие посто-
янного венозного доступа, метеоризм, кратность 
стула, болевой синдром, частота рецидивирования 

Рис. 5.  Ультразвуковые симптомы 
энтерита при тотальном аганглиозе: 
а – лимфоузлы брыжейки увеличены 
до 60 мм, б – стенки тонкой кишки утол-
щена до 8 мм (норма – менее 2 мм)

Рис. 6.  Ирригограммы пациентов с то-
тальным аганглиозом, оперированных 
нерадикально: мегаилеум в области 
илеоколоанастомоза, выраженный 
колоилеальный рефлюкс (а–в)
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энтерита, перианальный дерматит), важнейшими 
из  них являются потребность в  инфузионной те-
рапии и парентеральном питании, а также частота 
и тяжесть постколэктомического энтерита.

В катамнезе до 6 лет у всех пациентов сохраня-
ется потребность в ограничительной диете, однако 
с течением времени она становится менее строгой.

Постоянный венозный доступ установлен у 3‑х 
детей, во всех случаях у них имело место сочетание 
следующих факторов: синдром короткой кишки, 
отсутствие ИЦУ, операция еюноректального (низ-
кого) анастомоза – тотальная колэктомия.

Самым важным, на  наш взгляд, патологиче-
ским синдромом, от  которого зависят все клини-
ческие проявления ПКС, является энтерит, прояв-
ляющийся жидким (водянистым) многократным 
стулом, лихорадкой, интоксикацией, метеоризмом 
и  болями в  животе, отказом от  еды и  рвотой, бы-
строй потерей в весе, перианальным дерматитом.

Учитывая отсутствие принятых протоколов 
лечения подобных пациентов, при  формировании 
программы реабилитации пациентов нам пришлось 
разработать классификацию энтерита:

По степени активности
1.  С высокой степенью активности – рецидивы 

ежемесячно.
2.  Со средней степенью активности – рециди-

вы до 6 раз в год.
3.  С низкой степенью активности – рецидивы 

не чаще 3 раз в год.

По длительности процесса
1.  Острый – в первый месяц после операции.
2.  Подострый – до 1 года после операции.
3.  �Хронический – рецидивное течение в сроки 

более 1 года.

По тяжести клинических проявлений
1.  Легкой степени тяжести  – не  сопровожда-

ется выраженными системными нарушениями, по-
тери со стулом не превышают 5% массы тела еже-
дневно, не требует парентеральных вливаний.

2.  Средней степени тяжести  – системные на-
рушения умеренно выражены, потери составляют 
5–10% массы тела, возможно проведение энтераль-
ной терапии

3.  Тяжелый энтерит – выраженные системные 
нарушения, сепсис, ПОН, потери от 10 до 20% мас-

Рис. 7.  Методики колэктомии у детей с тотальным аганглиозом: 
а – лапароскопический цекоректальный анастомоз, б – внутри-
брюшной энтероректальный анастомоз, в – операция Соаве 
со смещением зоны анастомоза кверху, г – лапароскопическая 
колэктомия по Соаве–Джордсону

Рис. 8.  Постколэктомические ослож-
нения: а – острый парапроктит на фоне 
перианальной мацерации, б – парарек-
тальный свищ
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сы тела ежедневно, ПП/ЭП, массивная антибакте-
риальная терапия, необходимость в наложении эн-
теростомы.

Необходимо было разработать комплекс лечеб-
ных мероприятий, которые складываются из  трех 
основных компонентов:

1.  Инфузионная терапия, в  ряде случаев па-
рентеральное питание.

2.  Системная и  пероральная антибактериаль-
ная терапия.

3.  Ретроградная декомпрессия кишечника.
Классификация необходима и  для  разработки 

программы диспансерного наблюдения. При  этом 
нужно учитывать:

–– отсутствие причин для  нарушенной прохо-
димости ЖКТ (стенозы, спаечный процесс 
и др. хирургические осложнения);

–– контроль и коррекция кислотно-основного со-
става и электролитов при проявлениях ГАЭК;

–– контроль липидограммы кала и  посевов 
кала;

–– лечебное питание, ведение дневника пита-
ния и потерь;

–– антибактериальную терапию в течение пер-
вого года после операции (обязательно), да-
лее – по показаниям.

Таким образом, тотальные и  протяженные 
формы БГ требуют дифференцированного подхода 
в  выборе методики колэктомии. Определяющими 
являются предшествующий хирургический анам-
нез, протяженность поражения и  сопутствующий 
ГАЭК. И  все  же, учитывая эти факторы, следует 
стремиться к  сохранению части толстой кишки, 
даже если она является аганглионарной (рис. 10).

Рис. 9.  Результаты различных вариантов колэктомии при тотальном аганглиозе: а – энтероколоанастомоз, б – традиционная операция Соаве, 
в – лапароскопическая колэктомия по методике Джордсона, г – низведение купола слепой кишки (илеоцекального угла). 
Синим цветом отражена выраженность симптомов до операции, красным – через 6 мес после операции, зеленым – через 24 мес
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Работа, проводимая с этими пациентами, и дли-
тельная их реабилитация, несмотря на тяжесть про-
явлений ПКС, позволяют добиваться их  социаль-

ной реабилитации в большинстве случаев (87,5%), 
так как позволяет отказываться от постоянных ве-
нозных доступов и парентерального питания.
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Рис. 10.  Алгоритм выбора лечебной тактики у пациентов с тотальным аганглиозом




