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Abstract
Chronic intestinal syndrome of pseudo-ob-

struction is a rare syndrome manifested through 
recur-rent phenomena of bowel obstruction devel-
oped against neuropathies, myopathies and neuro-
myo-pathies of congenital or acquired genesis. The 
article deals with the peculiarities of ethiopatho-
gen-esis of different forms of the disease including 
de nova mutations revealed within the last decades. 
The article is interesting both for surgeons who 
must diagnose intestinal pseudo-obstruction in a 
timely manner to avoid unnecessary surgeries and 
for other doctors who can come across the syn-
drome during their practice.

Key words: chronic intestinal syndrome of 
pseudo-obstruction, children

Резюме
Хронический интестинальный псевдообструк-

тивный синдром  – редкий синдром, проявляю-
щийся рецидивирующими явлениями кишечной 
непроходимости, возникающими на  фоне нейро-
патий, миопатий или нейромиопатий врожденного 
или приобретенного генеза. В статье рассмотрены 
особенности этиопатогенеза различных форм за-
болевания, в  том числе собраны открытые за  по-
следние десятилетия мутации de nova. Статья 
представляет интерес как  для  хирургов, которым 
необходимо уметь своевременно диагностировать 
интестинальную псевдообструкцию во  избежание 
необоснованных операций, так и для врачей других 
специальностей, которые могут встретиться с дан-
ным синдромом в своей практике.

Ключевые слова: хронический интестиналь-
ный псевдообструктивный синдром, дети
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ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОФИЗИОЛОГИЯ ХРОНИЧЕСКОГО ИНТЕСТИНАЛЬНОГО 
ПСЕВДООБСТРУКТИВНОГО СИНДРОМА У ДЕТЕЙ
II часть. Первичные и вторичные хронические псевдообструктивные 
синдромы у детей и взрослых

Первичные CIPO
Как  уже было отмечено ранее, врожденные 

(первичные) СIPO входят в состав наследственных 
заболеваний, которые условно можно разделить 
на две большие группы: митохондриальные болезни 
и синдромальные формы CIPO. Подавляющее боль-

шинство описываемых далее болезней манифести-
рует до 20 лет, в связи с чем данная информация наи-
более интересна для педиатров и детских хирургов.

В табл. 2 указаны основные митохондриальные 
заболевания, сопровождающиеся интестинальной 
псевдообструкцией.
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Несмотря на  разные причины нарушений мо-
торики ЖКТ при митохондриальных заболеваниях, 
современные подходы к лечению едины и основа-
ны на  использовании антиоксидантов, субстратов 
дыхательной цепи и кофакторов в виде витаминов 
[10,11]. Например, для  купирования интестиналь-
ной псевдообструкции при MIDD и MELAS описа-
но успешное применение коэнзима Q [11,12].

Синдромальные формы CIPO различаются ти-
пами наследования, патогенетическими аспектами, 
прогнозами и исходами. Длительное время причи-
ны их оставались неизвестными, и только в течение 
последнего десятилетия были обнаружены некото-
рые мутации de novо. В периодической литературе 
мы не встретили ни одной статьи, где были бы со-
браны все известные ныне генетические дефекты, 
приводящие к  развитию CIPO. Мы постарались 
объединить всю известную к настоящему времени 
информацию.
–– Х-сцепленная мутация филамина А

Это редкое наследственное заболевание, вы-
званное 2‑BP делецией 2 экзона гена FLNA, коди-
рующего структуру филамина А  – повсеместно 
распространенного актинсвязывающего белка [17]. 
Согласно современным представлениям филамин 
А  участвует в  пространственной организации ак-
тиновых структур, регулирует взаимодействие ак-
тина с миозином и взаимосвязи цитоскелета с по-
верхностными рецепторами, служит матрицей 
для  сборки некоторых сигнальных молекул. В ре-
зультате делеции 2  экзона гена FLNА происходит 
нарушение нейрогенеза кишечной трубки, клини-
чески проявляющееся CIPO. При гистологических 
исследованиях биоптатов тонкой и толстой кишки 
выявляют отсутствие аргирофильных нейронов 
в межмышечном и подслизистом сплетениях [17]. 
При  этом интестинальная псевдообструкция ча-
сто сочетается с другими врожденными пороками 
развития, в  том числе и  ЖКТ: гипертрофическим 
пилоростенозом, врожденным укорочением тонкой 
кишки и  мальротацией [17, 18, 19], а  также с  пе-
ривентрикулярной гетеротопией  – заболеванием 
ЦНС, связанным с  нарушением процессов мигра-
ции нормально сформированных нейронов [17].
–– Мутация de novo 8q23 – Q24

В 2007 году были опубликованы результаты па-
раллельных генетического и  гистологического ис-
следований представителей одной турецкой семьи, 
страдающих CIPO в сочетании с протяженным пи-

щеводом Баррета и  аномалиями развития сердца. 
При  генетическом анализе была обнаружена му-
тация de novo на хромосоме 8q23 – Q24. Гистоло-
гическое и  иммуногистохимическое исследования 
выявили признаки нейро- и миопатии: гибель и ней-
рохимическое истощение нейронов ЭНС, снижение 
экспрессии регулятора апоптоза Bcl-2  нейронов, 
обеднение сети ИКК в  межмышечном и  внутри-
мышечном слоях и, наконец, снижение содержания 
альфа-актина в продольном и циркулярном мышеч-
ных слоях, что свидетельствует о миопатии. В пи-
щеводе обнаружены признаки кишечной метапла-
зии эпителия [20].
–– Дубликатура de novo 12-12q13.3

В 2011 году A. Pini Prato и коллеги впервые опи-
сали пациентку с классическим CIPO в сочетании 
с увеличением размеров толстой кишки, мочевого 
пузыря и  мальротацией (Megacystis, Megacolon, 
Malrotation), у  которой была выявлена дубликату-
ра 12-12q13.3, где расположен ген нейропептида 
нейроксофилина 4  (NXPH4)  [21]. Предполагают, 
что  нарушение синтеза именно этого нейропеп-
тида проводит к  диффузной дисплазии кишечных 
нейронов, нарушению процессов внутриутробной 
ротации кишечника и  к  адинамичному мочевому 
пузырю.
–– Дефекты кодирования актина гладкомы-

шечных клеток кишечника: ACTG2R148S.
В 2012 году финские коллеги при обследовании 

нескольких членов семьи с длительным анамнезом 
CIPO в  разных поколениях, обнаружили дефекты 
кодирования актина гладкомышечных клеток ки-
шечника: ACTG2R148S. Параллельно проводили 
гистологическое, иммуногистохимическое и имму-
нофлюоресцентное исследования биоптатов стенки 
кишечника этих же пациентов. Было выявлено сни-
жение цитоплазматического уровня гамма-актина 
наряду с его атипичным скоплением во внутрикле-
точных включениях, что и приводило к нарушению 
цитоскелета миоцитов и изменению сократимости. 
Такие же изменения были найдены в ГМК пищево-
да и мочевого пузыря [22].

Таким образом, для  некоторых первичных 
CIPO генетические дефекты и пути их наследова-
ния уже детерминированы. Для  создания единой 
базы генетических мутаций, обусловливающих 
CIPO, необходимы тщательное генетическое об-
следование пациентов с  этой патологией и  даль-
нейший поиск возможных мутаций.
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Таблица 2.  Митохондриальные заболевания, сопровождающиеся интестинальной псевдообструкцией

Митохондриальная 
болезнь

Тип наследования 
и вид мутации Патогенез Клинические проявления

и сроки манифестации

MNGIE: Mitochondrial 
NeuroGastroIntestinal 
Encephalomyopathy

(OMIM #613662)

Митохондриальная 
нейрогастроинтестинальная 
энцефалопатия

Аутосомно-рецессивное 
заболевание, 
обусловленное 
мутацией гена 
тимидинфосфорилазы

Данный фермент катализирует 
фосфоролитическое 
расщепление тимидина 
и участвует в обмене 
нуклеотидов. Его 
недостаточность приводит 
к нарушению процессов 
репликации мтДНК [13] 

1. Стойкие и тяжелые 
нарушения моторики ЖКТ – 
CIPO. 2. Кахексия. 3. Птоз 
и/или офтальмопарез. 
4. Периферическая нейропатия. 
5. Лейкоэнцефалопатия.

MNGIE манифестирует до 20 лет

MELAS: The syndrome 
of mitochondrial 
encephalomyopathy, lactic 
acidosis, and stroke-like 
episodes
(OMIM #540000)
Митохондриальная 
энцефалопатия 
с инсультоподобными 
симптомами и лактат-
ацидозом

Материнский тип 
наследования, 
заболевание 
обусловленное 
A3243G или T3271C 
мутациями в гене 
митохондриальной тРНК

Патогенез до конца не ясен, 
но, вероятно, имеет место 
сочетанное действие нескольких 
различных механизмов, один 
из которых связан со снижением 
аминоацилирования 
митохондриальной тРНК 
(дефект mitochondrial leucyl-
tRNA synthetase (LARS2), 
что приводит к уменьшению 
митохондриального синтеза 
белка, к изменениям 
в кальциевом гомеостазе 
и обмене окиси азота [14] 

1. Прогрессирующая мышечная 
слабость. 2. Повторяющиеся 
эпизоды инсультов и судорог. 
3. Нарушение моторики 
ЖКТ с развитием CIPO. 
4. Выраженный лактат-ацидоз, 
вплоть до развития шока 
и летального исхода [14].

MELAS чаще манифестирует 
в возрасте до 15 лет

KSS: Kearns-Sayre 
Syndrome, retinopathy, 
proximal muscle weakness, 
cardiac arrythmia and ataxia
(OMIM # 530000)
Синдром Кернса-Сейра

Спонтанные 
мутации – делеции 
или точковые мутации 
митохондриальной ДНК, 
или мутации ядерного 
генома

В патогенезе основную 
роль играют нарушения 
процессов окислительного 
фосфорилирования 
и внутриклеточного производства 
АТФ

1. Прогрессирующая 
наружная офтальмоплегия. 
2. Пигментная ретинопатия 
в сочетании хотя бы с одним 
из перечисленных симптомов: 
нарушением сердечной 
проводимости, мозжечковой 
атаксией и повышением 
уровня белка в спинномозговой 
жидкости (> 100 мг / дл). 
Дополнительные симптомы: 
нарушение моторики ЖКТ, 
в том числе CIPO, миопатия, 
нейросенсорная глухота, 
низкий рост, слабоумие, 
эндокринные расстройства, 
такие как сахарный диабет, 
гиперальдостеронизм 
и гипопаратиреоидизм [15].
Манифестация заболевания 
в возрасте 4–20 лет

MIDD: Maternally inherited 
diabetes and deafness
(OMIM #520000)
Сахарный диабет, 
наследуемый по материнской 
линии, и нейросенсорная 
глухота

Х-сцепленное 
заболевание, 
обусловленное 
мутацией 3243G в гене 
тРНК

Изменение митохондриального 
метаболизма приводит 
к нарушению соотношения 
АТФ/АДФ внутри клетки, 
к закрытию АТФ-чувствительных 
К+ каналов, деполяризации 
мембраны и открытию 
потенциалуправляемых 
Ca2+ каналов, вызывающих 
увеличение потока Са2+ внутри 
клетки и выброс инсулина, 
что приводит к его выраженному 
дефициту [12, 16]. Патогенез
нарушения моторики ЖКТ также 
связан с изменениями в работе 
ионных каналов

1. Сахарный диабет. 
2. Нейросенсорная тугоухость. 
3. Нарушение моторики ЖКТ 
у 88%, в том числе и СIPO, 
характеризующиеся тяжелым 
и затяжным течением [12,16]

Манифестация в возрасте 
20–30 лет
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Патогенез вторичного CIPO зависит от этио
логического фактора и, как  правило, повторяет 
патогенез основного заболевания. Большую часть 
вторичных CIPO мы отнесли к  нейромиопатиям. 
Это обусловлено тем, что при аутоиммунных, вос-
палительных и  эндокринных заболеваниях чаще 
всего имеет место двойственный характер пора-
жения как  элементов нервной системы, так и  не-
посредственно самих ГМК. В  целом выделено 
3 группы заболеваний, проявляющихся: вторичной 
висцеральной миопатией, вторичной висцеральной 
нейропатией и вторичной нейромиопатией.

1. Заболевания, проявляющиеся вторичной 
висцеральной миопатией:
–– дистрофические миотонии;
–– мышечные дистрофии: Дюшенна, Беккера;
–– окулофарингеальная миодистрофия;
–– полимиозит.

Миодистрофии разных видов могут поражать 
мышечные ткани всех типов. Поэтому наруше-
ние моторики ЖКТ, обусловленное изменениями 
в  ГМК, характерно для  многих наследственных 
миодегенеративных заболеваний. Из них наиболее 
часто встречаются дистрофическая миотония и мы-
шечные дистрофии.

Дистрофическая миотония (ДМ)  – группа ге-
терогенных мультисистемных заболеваний, обу
словленных генетически разными мутациями, 
приводящими к нарушению синтеза миотонинпро-
теинкиназы. Этот белок локализуется в поперечно-
полосатой скелетной и сердечной мышечной ткани, 
гладкой мышечной ткани, в  тканях глаза, подже-
лудочной железы, ЦНС (на  мембране эпендимы, 
синапсах мозжечка, гиппокампа, среднего и  про-
долговатого мозга, хориоидном сплетении). Суть 
мутаций – увеличение числа повторов (экспансия) 
тринуклеотидной последовательности цитозин  – 
тимин – гуанин (CTG) в локусах 19, 3 и 15 хромо-
сом. Клинический эффект мутаций варьирует в за-
висимости от пораженной хромосомы, типа ткани 
и  величины экспансии [23]. Например, в  мышцах 
отмечается редукция хлорных каналов 1‑го типа 
(CLC1), что является причиной миотонии. При ва-
риациях величин повторов в других тканях наблю-
даются иные типы поражения, чем  и  объясняет 
вариабельность клинической симптоматики ДМ 
даже у  членов одной семьи: поражение дисталь-
ных отделов мышц верхних и нижних конечностей, 

мышц лица, дыхательной мускулатуры; поражение 
гладкой мускулатуры желудочно-кишечного тракта 
с  развитием CIPO; вовлечение в  патологический 
процесс структур ЦНС; поражение сердца (наруше-
ния сердечного ритма и проводимости, кардиомио-
патия, внезапная остановка сердца), эндокринной 
системы (сахарный диабет, нарушение репродук-
тивной функции и др.); ранняя двусторонняя задне-
капсулярная миотоническая катаракта [24].

Мышечные дистрофии Дюшенна и  Бекке-
ра  – различные формы одного наследственного 
Х-сцепленного заболевания, вызванного мутаци-
ей гена, кодирующего последовательность белка 
дистрофина. Дистрофин  – белок, расположенный 
на  внутренней поверхности мембран миоцитов, 
входит в  состав дистрофин-ассоциированного-
гликопротеинового комплекса (ДАГ комплекса). 
Дистрофин передает механическую энергию, воз-
никшую в  ходе сокращения актин-миозинового 
комплекса, на мембраны миоцитов и другие окру-
жающие ткани, обеспечивает механическую ста-
бильность мышечной клетки, поддерживает необ-
ходимое количество кальция в клетке, контролирует 
рост мышц [25]. В  нормальной ткани скелетной 
мышцы содержание дистрофина составляет лишь 
около 0,002% от  основной массы белка мышцы. 
Но  при  его недостатке или  отсутствии структура 
мышечного цитоскелета нарушается, избыточное 
количество кальция поступает в миоцит, активизи-
рует кальпаин и другие протеазы, в результате чего 
разрушаются белки мышечной ткани, запускается 
программа апоптоза и активируется фибробласты. 
Дистрофин встречается в сердечной мышце, мыш-
цах ЖКТ, головном мозге, в стенках кровеносных 
сосудов головного мозга, формирующих гемато-
энцефалический барьер, в  сетчатке. Локализация 
дистрофина объясняет многообразие клинических 
проявлений заболевания, в числе которых встреча-
ется и CIPO.

2. Заболевания, проявляющиеся вторичной 
висцеральной нейропатией:
–– болезнь Паркинсона;
–– болезнь Альцгеймера;
–– синдром Шая  – Дрейджера (мультисистемная 

атрофия);
–– опухоли нервной системы;
–– воспалительные заболевания нервной системы 

(энцефалит);
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–– инсульт;
–– спинальная травма;
–– паранеопластические неврологические син-

дромы;
–– аутоиммуные вегетативные ганглиопатии;
–– рассеянный склероз;
–– болезнь Реклингхаузена.

При любом заболевании центральной или пе-
риферической нервной системы, вне зависимо-
сти от  этиологии (инсульт, опухоли нервной си-
стемы, спинальная травма, рассеянный склероз 
и  т.д), может развиться висцеральная нейропатия 
в  виде интестинального псевдообструктивного 
синдрома. Например, болезнь Паркинсона (БП) 
часто манифестирует нарушением моторики ЖКТ. 
При гистологическом исследовании биоптатов ки-
шечной стенки больных с БП выявляются те же из-
менения, что  и  в  ЦНС: патологическая агрегация 
α-синуклеина с  образованием интранейрональных 
телец Леви и селективный дефицит дофаминерги-
ческих нейронов [26].

В  последнее десятилетие активно изучают 
группу заболеваний, именуемую аутоиммунной ве-
гетативной ганглиопатией (Autoimmune autonomic 
ganglionopathy (AAG)). Это приобретенная веге-
тативная дисфункция (дисаутономия), вызванная 
аутоиммунным поражением никотиновых ацетил-
холиновых рецепторов вегетативных ганглиев [27]. 
В зависимости от локализации измененных гангли-
ев варьирует и клиническая картина: при поражении 
симпатических ганглиев наблюдается ортостатиче-
ская гипотония, агидроз; при  поражении парасим-
патических  – синдром «высыхания»  – снижение 
слезо- и слюнотечения, миоз; при изменениях в эн-
теральных ганглиях  – псевдообструктивный инте-
стинальный синдром [28]. У 50% больных с острой 
и подострой формой данной патологии выявляется 
высокий уровень специфических антител  – nAchR 
АТ. Эти антиганглионарные АТ блокируют никоти-
новые ацетилхолиновые рецепторы вегетативных 
ганглиев, препятствуя адекватной ганглионарной 
нейротрансмиссии [29]. Высокие титры АТ коррели-
руют с  выраженностью холинергических проявле-
ний. При этом у больных можно наблюдать сочета-
ние синдрома «высыхания» («сухие» глаза, «сухой» 
рот) с  отсутствием нормальной реакции зрачка 
на свет, СIPO и нейрогенным мочевым пузырем [30].

Многие исследователи относят к  AAG и  па-
ранеопластические неврологические синдромы 

(ПНС) – отдаленные проявления опухолевого про-
цесса, вызванные поражением центральной и/или 
периферической нервной системы онконейрональ-
ными антителами. Последние продуцируются 
организмом против антигенов, экспрессируемых 
как  тканью опухоли, так и  «здоровыми» элемен-
тами НС [27, 31]. Интестинальная псевдообструк-
ция, как один из ПНС, наиболее часто наблюдается 
при мелкоклеточном раке легких (МРЛ) в ассоци-
ации с антителами Hu-Ab и CV2‑Ab [32], а также 
при  МРЛ и  тимоме в  ассоциации с  антителами 
к уже описанным ранее никотиновым ацетилхоли-
новым рецепторам [27]. Роль онконейрональных 
АТ пока еще  до  конца не  изучена, но  аутоиммун-
ный механизм нейропатии при  ПНС в  настоящее 
время считается главенствующим [31].

3. Заболевания, проявляющиеся вторичной 
висцеральной нейромиопатией:
–– аутоиммунные заболевания: амилоидоз, си-

стемная красная волчанка, склеродермия;
–– эндокринные заболевания: сахарный диабет, 

гипо- и  гипертиреоидизм, гипопаратиреои-
дизм, феохромоцитома;

–– инфекционные заболевания: цитомегаловирус-
ная инфекция, Эпштейн-Барр-инфекция, бо-
лезнь Чагаса;

–– заболевания ЖКТ разной этиологии: эозино-
фильный гастроэнтерит, целиакия, радиацион-
ный энтерит, дивертикулярная болезнь (Small-
bowel diverticulosis);

–– побочные действия лекарственных препаратов: 
наркотических препаратов, антидепрессантов, 
антихолинергических и  антипаркинсониче-
ских препаратов, альфа-адреномиметиков, анк-
сиолитиков и цитостатиков (винкристин).

Интестинальная псевдообструкция 
при аутоиммунных заболеваниях

CIPO нередко сопровождает системные фор-
мы амилоидоза. Однако при  исследовании полно-
слойных биоптатов стенки тонкой и толстой кишки 
у больных с разными формами амилоидоза, ослож-
ненными CIPO, был выявлен различный генез нару-
шения моторики [33]. При первичном амилоидозе 
(AL-амилоидоз) наиболее часто выявляли выражен-
ную инфильтрацию аномальными легкими цепями 
иммуноглобулинов мышечных слоев кишечной 
стенки. У  немногочисленных больных с  диализ-
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ассоциированным амилоидозом (AH-амилоидоз) 
бета-2‑микроглобулин также в основном отклады-
вался в мышечных слоях кишечной стенки, когда, 
как  при  вторичном амилоидозе (AA-амилоидоз), 
депозиты амилоида А  выявляли преимуществен-
но в межмышечном сплетении и в стенках сосудов 
подслизистой основы. Причем у  пациентов с AL- 
и AH-амилоидозом CIPO характеризовался рециди-
вирующим затяжным течением, яркой клинической 
картиной и  резистентностью к  основным видам 
консервативного лечения. Это связывают с  тем, 
что отложение нерастворимого амилоида в мышеч-
ной стенке приводит к деструкции мышечной ткани 
и необратимым изменениям [34].

Нарушение моторики ЖКТ наблюдается 
и при системной красной волчанке (СКВ). Описаны 
случаи манифестации СКВ с изолированного CIPO 
[35], а также в комбинации с уретерогидронефрозом 
[36]. Поскольку CIPO у больных с СКВ может так-
же сочетаться и с дилятацией желчевыводящих пу-
тей [37], американские ученые предложили термин 
«волчаночный генерализованный мегависцераль-
ный синдром» (Generalized megaviscera of lupus), 
что  в  целом свидетельствует о  мультисистемном 
поражении и нарушении моторики в разных систе-
мах и органах при СКВ [38]. Патогенез CITO, веро-
ятнее всего, отличается от такового при поражении 
ЖКТ в результате волчаночного мезентериального 
васкулита. При  анализе имеющихся в  литературе 
гистологических описаний биоптатов кишечной 
стенки, взятых у больных с CIPO и СКВ, были об-
наружены следующие особенности: воспалитель-
ная инфильтрация мышечной оболочки, некроз 

миоцитов с исходом в атрофию и фиброз при мини-
мальных признаках васкулита и  отсутствии изме-
нений системы иннервации кишечника [39]. Таким 
образом, не исключено, что висцеральная миопатия 
при СКВ все-таки носит аутоиммунный характер и, 
возможно, обусловлена циркуляций антигладкомы-
шечных АТ [40]. Это предположение подтверждают 
хорошие результаты иммуносупрессивной терапии 
при CIPO у данной категории больных.

Интестинальная псевдообструкция при  эн-
докринных заболеваниях

Нарушение моторики ЖКТ при сахарном диабе-
те (СД), в основном гастропарез и CIPO, встречают-
ся с частотой 20–55% у пациентов с диабетом I типа 
и до 30% у пациентов с диабетом II типа [41]. Па-
тогенез диабетической гастроэнтеропатии (ДГЭП) 
до  конца не  ясен, но  в  биоптатах стенки желудка 
и тонкой кишки этой группы больных, как правило, 
выявляют специфические морфологические изме-
нения. В  табл. 3  суммированы данные гистологи-
ческих и  иммуногистохимических исследований 
[41, 42, 43]. Pasricha P. J. отмечает, что у пациентов 
с  декомпенсированным СД морфологические из-
менения всегда более выражены, чем  у  больных 
с  адекватно коррегированной гликемией [43]. 
В 2012 году морфологи из Флорентийского универ-
ситета, используя трансмиссионную электронную 
микроскопию, выявили не только характерные уль-
траструктурные изменения ИКК и ГМ, но и отсут-
ствие щелевидных контактов, а  также нарушение 
связи между ИКК и варикозно расширенными аксо-
нами нейронов. Эти изменения затрагивали струк-
туры межмышечной и внутримышечной сетей [42].

Таблица 3.  Гистологические и иммуногистохимические изменения при ДГЭП

1. Уменьшение внутримышечных ИКК в обоих мышечных слоях на 30–40%

2. Изменение ультраструктуры ИКК и ГМК

3. Сокращение числа нервных волокон ЭНС

4. Лимфоцитарная инфильтрация межмышечного нервного сплетения (повышение экспрессии CD45)

5. Снижение экспрессии нейромедиаторов и энзимов тормозного действия: нейрональной NO-синтетазы, вазоактивного 
интестинального пептида, PACAР

6. Повышение иммунореактивности субстанции Р

7. Минимальные изменения наружной иннервации ЖКТ

8. Нарушение связи между ЭНС, ИКК и ГМК
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Не  исключено, что  именно потери связей 
между клетками, приводящие к изменению и пейс-
мейкерной активности, и  процессов трансмиссии, 
являются доминирующим механизмом нарушения 
моторики ЖКТ при  СД. При  этом американские 
коллеги считают, что  сокращение численности 
ИКК и нервных волокон ЭНС никак не коррелирует 
с тяжестью клинических проявлений. А вот выра-
женность лимфоцитарной инфильтрации межмы-
шечного нервного сплетения, напротив, определяет 
тяжесть ДГЭП [44].

Среди других эндокринологических заболе-
ваний CIPO чаще наблюдается при  гипотиреозе. 
При  гистологических исследованиях биоптатов 
ЖКТ этих больных выявляют специфическую ин-
фильтрацию муцинозными белками стромы, мы-
шечных слоев, межмышечного нервного сплете-
ния [3].

Интестинальная псевдообструкция 
при воспалительных заболеваниях ЖКТ

Иммунная активация, характерная для острых 
и хронических воспалительных заболеваний ЖКТ 
(любые инфекционные заболевания ЖКТ, болезнь 
Крона, неспецифический язвенный колит), также 
инициирует изменения моторики ЖКТ [45].

Защитная реакция организма хозяина на разви-
тие инфекции ЖКТ реализуется усилением нерв-
но-мышечной передачи через мускариновые ре-
цепторы посредством ИЛ-4 и ИЛ-13, что приводит 
к гиперперистальтике и освобождению кишечника 
от инфекционного агента [46].

Т-хелперы 1 подтипа (Th1), поддерживающие 
клеточный иммунитет за счет активации Т-киллеров 
и индукции синтеза гамма-интерферона (IFNγ), на-
оборот, снижают сократимость воспаленной ки-
шечной стенки. Ослабление перистальтики в этом 
случае реализуется через следующие механизмы:

1.  Подавление активности Ca2+ каналов 
L-типа, что  снижает поступление кальция внутрь 
клетки и препятствует сокращению [47].

2.  Блокирование активности ингибитора фос-
фатазы легких цепей миозина CPI-17, что приводит 
к усилению дефосфорилирования и расслаблению 
кишечной стенки [48, 49].

3.  Изменение активности мускариновых ре-
цепторов за  счет уменьшения количества М3  ре-
цепторов, обеспечивающих в  основном сокраще-
ние циркулярных мышечных волокон [50, 51].

В  последние десятилетия большое внимание 
уделяется изучению влияния эндоканнабиноидной 
системы ЖКТ на  моторику и  другие симптомы 
при воспалительных заболеваниях кишечника. Ос-
новная роль отводится СВ2 рецепторам, активация 
которых подавляет лейкоцитарную инфильтрацию 
и воспаление путем снижения адгезии и миграции 
иммунных клеток, ингибирует производство ци-
токинов и  хемокинов, уменьшает выраженность 
апоптоза [52]. Возникающая во  время воспаления 
повышенная экспрессия СВ2 рецепторов на нейро-
нах ауэрбахова и мейсснерова сплетений приводит 
к  снижению перистальтики ЖКТ, а  усиление экс-
прессии на афферентных нервных волокнах пода-
вляет висцеральную чувствительность и  болевые 
ощущения.

Соответственно, при  любом воспалительном 
процессе в ЖКТ – вирусной, бактериальной, глист-
ной, аутоиммунной этиологии  – иммуноопосре-
дованные изменения моторики кишечника могут 
протекать как  по  пути усиления перистальтики 
и  диареи, так и  с  замедлением моторики вплоть 
до развития CIPO [53].

Заключение
Хронический интестинальный псевдообструк-

тивный синдром  – редкое, тяжелое рецидивиру-
ющее заболевание, проявляющееся клинической 
картиной кишечной непроходимости [54]. Первый 
эпизод CIPO всегда представляет собой гигант-
скую проблему и ставит перед хирургами трудную 
задачу: правильно оценить ситуацию, заподозрить 
CIPO и  воздержаться от  оперативного лечения. 
Особенно трудно диагностировать интестиналь-
ную псевдообструкцию в  экстренных ситуациях 
у больных без какого‑либо специфического анам-
неза или  при  отсутствии видимых клинических 
проявлений сопутствующей патологии. У  детей 
важно не  пропустить митохондриальное заболе-
вание, проявляющееся или манифестирующее ин-
тестинальной псевдообструкций. Любая операция 
у этих пациентов может значительно ухудшить те-
чение основного заболевания и привести к гибели 
[11]. У пациентов с синдромальной формой CIPO 
прогностически значительно лучше принимать 
решение о возможности оперативного лечения по-
сле купирования острого эпизода и  установления 
точного диагноза. При любой форме CIPO необо-
снованные и  многократные операции усугубляют 
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состояние больных, добавляя к  текущим пробле-
мам еще  и  осложнения хирургического профиля: 
спаечную болезнь, кишечные свищи, гнойно-вос-
палительные процессы в  брюшной полости, по-
слеоперационные грыжи [2, 3, 54]. Таким образом, 

своевременность диагностики CIPO и выбор пра-
вильной тактики лечения в зависимости от формы 
заболевания позволяют достичь более оптими-
стичных результатов лечения и улучшить качество 
жизни больных.
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