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Резюме
История изучения и разработка вариантов лечения болезни Гиршпрунга насчитывает более 300 лет 
с момента первой публикации в литературе Ruysch, относящейся к 1691 году. За это время предложено 
множество вариантов и модификаций операций при данной патологии. С 1978 г. в хирургии стала ак-
тивно внедряться концепция реконструктивно-восстановительных операций с формированием тазо-
вого тонкокишечного резервуара. Эта революционная методика помогла тысячам пациентам с такими 
заболеваниями толстой кишки, как язвенный колит и семейный аденоматозный полипоз, избавить-
ся от пожизненной стомы. Колпроктэктомия с формированием тазового тонкокишечного резервуара 
не является стандартным подходом к лечению болезни Гиршпрунга, однако может являться вариан-
том реконструктивно-восстановительной операции в отдельных клинических ситуациях.
Ключевые слова: болезнь Гиршпрунга, тазовый тонкокишечный резервуар, восстановительная кол-
проктэктомия.
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Abstract
Research into Hirschsprung’s disease (HD) pathogenesis and treatment options spans for the last 300 years with 
the first description by Ruysch in 1691. Multiple operations for HD have been adopted and abandoned since. 
Restorative proctocolectomy with ileal pouch was introduced in 1978 and made it possible to avoid a permanent 
ostomy for thousands of patients with such conditions as ulcerative colitis and familial adenomatous polyposis. 
Restorative proctocolectomy with an ileal pouch is not a standard option in HD, but it can be considered an option 
for GI tract reconstruction in selected cases.
Keywords: Hirschsprung’s disease, ileal pouch, restorative proctocolectomy. 

Обзор литературы
Болезнь Гиршпрунга является редким 

врожденным заболеванием, частота которого 
составляет 1 случай на 5000 новорожденных. 
Мальчики в 4 раза болеют чаще, чем девочки. 
Характеризуется данная патология отсутствием 
интрамуральных нервных ганглиев в мышечном 
слое толстой кишки, что приводит к развитию 
стойких запоров и даже полному отсутствию 
самостоятельного стула. Как правило, данная 
патология диагностируется в детском возрасте, 
а ее лечение преимущественно ложится на пле-
чи детских хирургов. 

В 1825 году Parry опубликовано первое опи-
сание аутопсии взрослого пациента с хрони-
ческими запорами, погибшего от непроходи-
мости кишечника [1]. Автор описал сужение 
ректосигмоидного соединения и расширение 
проксимальных отделов ободочной кишки. 
В дальнейшем в литературе можно отследить 
более 20 описанных случаев со схожей клиниче-
ской и патологической картиной.

Следующий этап истории изучения болезни 
связан с именем датского педиатра Харальда 
Гиршпрунга. В 1886 году он описал врожденное 
расширение и гипертрофию стенки ободочной 
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кишки на основе двух наблюдений этого состо-
яния у новорожденных [2]. Хотя Гиршпрунг 
и отметил разность диаметров кишки на уровне 
ректосигмоидного отдела в описанных им слу-
чаях, он объяснял этот феномен как связанный 
с врожденной аномалией - расширенной киш-
кой. 

Такое объяснение сформировало теорию, 
которая стала доминирующей на протяжении 
следующих 60 лет, что объясняет множествен-
ные попытки лечения этой болезни при помо-
щи резекций расширенных участков кишки.

К началу 20 века сформировались три основ-
ных теории патогенеза болезни Гиршпрунга, 
предполагавшие разные подходы к лечению: 

- врожденная мальформация (лечение - ре-
зекции проксимальной кишки);

- обструкция (лечение - трансанальная де-
компрессия, клизмы, дивульсия ануса, миото-
мия ректосигмоидного отдела); 

- спастическая, или нейромышечная (лече-
ние - парасимпатомиметики, спинальная ане-
стезия, поясничная симпатэктомия).

Стоит отметить, что ни один из применяв-
шихся методов лечения не позволял достичь 
стойкого лечебного эффекта, и смертность па-
циентов от этой болезни достигала 70%.

Нынешнее понимание патофизиологии, 
рентгенологической и гистологической семио-
тики болезни сформировали несколько статей, 
выпущенные в период с 1946 по 1948 г. В январе 
1948 года Swenson и Bill выдвинули и обоснова-
ли современную гипотезу патогенеза и пред-
ложили операцию с низведением толстой 
кишки с превентивной стомой, а также метод 
диагностики, ставший стандартом (ирригогра-
фия и манометрия) [3].

Дальнейший прогресс в лечении был связан 
в основном с разработкой и совершенствовани-
ем методов диагностики, хирургического лече-
ния, реабилитации и улучшением функцио-
нальных результатов лечения.

Так, в 1955 году Swenson предложил полнос-
лойную трансанальную биопсию прямой киш-
ки [4], а уже в 1960 и в 1961 Bodian и Shandling 
предложили и обосновали применение 
биопсии, ограниченной только подслизистым 
слоем стенки кишки [5,6].

В 1964 году Swenson опубликовал результа-
ты лечения первых ста пациентов, которым он 
выполнил операцию по собственной методике. 
Также в 1964 году Soave предложил свою мо-
дификацию операции, при которой удалялись 
только слизистый и подслизистый слой стенки 
толстой кишки, и колотрансплантат низводил-
ся в образовавшийся мышечный цилиндр [7,8].

Дальнейшее совершенствование методик ле-
чения было связано с улучшением их функци-
ональных результатов, профиля безопасности 
и снижением инвазивности.

В 1980-х годах активно внедрялись одноэтап-
ные операции (без формирования превентив-
ной стомы), и к 1990-м они фактически стали 
стандартом лечения.

В 1990-х годах в практику лечения болезни 
Гиршпрунга стали активно внедряться малоин-
вазивные операции (лапароскопические и пол-
ностью трансанальные).

В 1998-1999 гг. была внедрена трансанальная 
модификация операции Soave, преимущества 
которой включают меньшую продолжитель-
ность госпитализации, меньшую потребность 
в анальгетиках; однако, отмечены и недостатки, 
такие, как более частое формирование стрик-
тур и, вероятно, инконтиненции различной сте-
пени [9-11].

История становления резервуарных опе-
раций

Первое историческое описание формиро-
вания анастомоза между петлей подвздошной 
кишки и слизистой анального канала комби-
нированным трансабдоминальным и транс-
сакральным доступом было представлено 
Rudolph Nissen на Берлинском хирургическом 
обществе в апреле 1933 г. [12]. К сожалению, 
данный случай не увенчался успехом.

Следующее упоминание в литературе от-
носится к периоду с 1941 по 1946 гг. и связано 
с именем американского хирурга R Russell Best 
из Северной Каролины, США, который опу-
бликовал опыт выполнения 9 «илеопроктосто-
мий» - методика формирования анастомоза 
между подвздошной кишкой и «анусом» (по 
мнению автора на расстоянии 2,5 см от пере-
ходной анальной складки) [13]. Отчет R Russell 
Best о данной операции не был оптимистичен 
по причине множества осложнений, но автор 
не терял надежду и считал, что усовершенство-
вание методики может улучшить результатив-
ность.

В 1947 г. Ravitch и Sabiston [14] опубли-
ковали серию экспериментов на животных 
и предложили формировать анастомоз меж-
ду подвздошной кишкой и анальным каналом 
по методике низведения, при которой вся тол-
стая кишка и терминальный участок подвздош-
ной кишки выводились наружу через задний 
проход, после чего подвздошная кишка цирку-
лярно подшивается к анальному каналу. К 1951 
году Ravitch выполнил эту процедуру у 13 па-
циентов.

В Филадельфии (1952), Valiente и Bacon ре-
инкарнировали и усовершенствовали мето-
дику петлевого илеоанального анастомоза 
Nissen, сформировав резервуар из 3-х петель 
подвздошной кишки и подшив его к аналь-
ному каналу в эксперименте на 7 собаках [15]. 
Несмотря на то, что из 7 собак 5 погибли, 
функциональный результат у двух собак был 
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удовлетворительным - сохранение контроля 
анального сфинктера, изменение консистенции 
стула от кашицеобразного до сформированно-
го, с минимальным раздражением кожи в пери-
анальной области.

В 1969 г. в работах Nils Kock из Гетеборга 
(Швеция) концепция формирования тазового 
тонкокишечного резервуара была модифици-

рована в формирование континентной илеосто-
мы на передней брюшной стенке (рис. 1А) [16]. 
При хорошем функционировании, континент-
ная илеостома позволяла улучшить качество 
жизни пациентов, однако часто наблюдались 
и осложнения, связанные с дисфункцией кла-
панного механизма, что диктовало необходи-
мость повторных хирургических вмешательств.

Рисунок 1. А – континентная илеостома по Kock; Б – J-образный резервуар;
В – W-образный резервуар; Г – S-образный резервуар.

Figure 1. A – Continent ileostomy; Б – J-pouch; В – W-pouch; Г – S-pouch.

Революционный этап в технике формиро-
вания резервуара произошел в 1978 году, и свя-
зан он с именами Sir Alan Parks и John Nicholls, 
которые впервые объединили вышеописанные 
методики и выполнили формирование тазо-
вого тонкокишечного резервуара из 3-х петель 
подвздошной кишки (S-образный) (рис. 1Г) 
с резервуаро-анальным анастомозом у паци-
ента с язвенным колитом после колпроктэкто-
мии. Первая операция была выполнена с дему-
козацией анального канала и формированием 
ручного циркулярного резервуаро-анального 
анастомоза [17].

С тех пор концепция хирургии тазовых тон-
кокишечных резервуаров осталась неизменной, 
модернизации подверглись только способ фор-
мирования тонкокишечного резервуара (в на-
стоящий момент большинство хирургов отдают 
предпочтение J-образному – рис.1Б) и методи-
ка формирования межкишечных анастомозов 
(ручные анастомозы были заменены аппарат-
ными в связи с лучшими функциональными ре-
зультатами [18, 19]), с целью сохранения важной 
с точки зрения анальной континенции функци-
ональной зоны хирургического анального кана-
ла, демукозация анального канала в настоящее 
время не проводится [20-22]. Впервые J-образ-
ный резервуар был описан Utsunomiya с соавт. 
[23]. Непосредственные и отдаленные функцио-
нальные преимущества J-образного резервуара 
над S и W – образным (рис. 1В) в последующем 
были продемонстрированы в метаанализе [24], 
кроме того, он проще в формировании [25].

Несмотря на широкое внедрение в современ-
ной колоректальной хирургии малоинвазивных 
технологий (роботических, лапароскопических 
и т.д.) [26-33], а также стандартизацию техники 

формирования резервуара и резервуаро-аналь-
ного анастомоза, данная операция по-прежне-
му имеет высокие риски ранних и отсроченных 
хирургических осложнений [34,35].

Формирование тазового тонкокишечного ре-
зервуара выполняется при многих патологиях: 
язвенном колите (87,5%), семейном аденома-
тозном полипозе (8,9%) и других полипозных 
синдромах, недифференцированном колите 
(2%), болезни Крона (0,7%), синхронном муль-
тифокальном раке толстой кишки и др. [37]. 
Основная задача данной сложной реконструк-
тивно-пластической операции заключается 
в удалении патологически измененных участ-
ков толстой кишки, снижение рисков малигни-
зации, а также достижение удовлетворитель-
ной функциональности при восстановлении 
естественного пассажа и избавление от необхо-
димости формирования постоянной кишечной 
стомы. [37].

Клиническое наблюдение
В Ильинскую больницу на консультацию 

обратилась пациентка С. 42 лет с жалобами 
на стойкие запоры, практически полное отсут-
ствие самостоятельного стула, потребность вы-
полнения ежедневных очистительных клизм, 
вздутие и боли в нижних отделах живота, про-
ходящие после опорожнения. Запоры с необхо-
димостью периодического использования очи-
стительных клизм появились в детстве.

В 2001 году, в возрасте 23 лет, в связи с на-
растанием затруднений при дефекации, стой-
кими запорами, постоянным использованием 
очистительных клизм (самостоятельная дефе-
кация без применения слабительных и клизм 
стала невозможна), обратилась в больницу 
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по месту жительства в г. Уфа, где проведено до-
обследование. 

По данным ирригоскопии от декабря 2001 
года выявлены рентгенологические признаки 

мегаколона, трансверзоптоза, долихосигмы 
(рис. 2).

Рисунок 2. Ирригография от 2001 года; картина мегаколона, трансверзоптоза, долихосигмы.
Figure 2. Barium enema showing signs of megacolon; 2001.

Учитывая рентгенологические данные и ана-
мнез заболевания с появлением запоров в дет-
ском возрасте, заподозрена болезнь Гиршпрун-
га, пациентке предложена биопсия прямой 
кишки по Свенсону, от которой она отказалась, 
была выписана из стационара с рекомендация-
ми по консервативной коррекции запоров. 

В феврале 2002 года пациентка вновь обра-
тилась в больницу в связи с сохраняющимися 
жалобами. Была выполнена биопсия прямой 
кишки по Свенсону, подтвердившая болезнь 
Гиршпрунга в форме гипоганглиоза. Был сфор-
мулирован клинический диагноз: болезнь Гир-
шпрунга взрослых, супраанальная форма. 

В марте 2002 года в больнице г. Уфа паци-
ентке выполнена операция в объеме брюш-
но-анальной резекции прямой кишки с низве-
дением сигмовидной кишки в анальный канал 
с избытком; через 14 дней был выполнен второй 
этап операции - отсечение избытка низведенной 
кишки. Послеоперационный период протекал 
гладко, выписана из стационара в удовлетвори-
тельном состоянии. После операции в течение 
месяца самочувствие значительно улучшилось, 
нормализовался стул, однако затем возобнови-
лись упорные запоры, в связи с чем опять обра-
тилась в больницу по месту жительства. 

В мае 2002 года повторно выполнена ирриго-
графия, при которой выявлено сохраняющееся 

расширение ободочной кишки на всем про-
тяжении, деформация низведенного в малый 
таз участка сигмовидной кишки на расстоянии 
18-20 см от ануса. По данным колоноскопии 
на расстоянии 18-20 см от ануса визуализиро-
вана деформация просвета низведенной в таз 
сигмовидной кишки с выраженным перегибом. 
Клиническая картина расценена как проявле-
ние спаечного процесса в полости малого таза, 
назначена консервативная терапия, стимуля-
ция ЖКТ неостигмином - с незначительным по-
ложительным эффектом.

В сентябре 2002 года пациентка повторно 
оперирована в связи с сохраняющимися жало-
бами на стойкие запоры, постоянную необхо-
димость использования очистительных клизм, 
периодические боли в левых отделах живота, 
проходящие после опорожнения кишечника. 
Выполнена лапаротомия, при ревизии органов 
брюшной полости выявлен выраженный спаеч-
ный процесс, в связи с чем произведен тоталь-
ный адгезиолизис, санация и дренирование 
брюшной полости. После оперативного вме-
шательства выполнена контрольная ирригогра-
фия, при которой бариевой взвесью заполнены 
все отделы ободочной кишки, стенки расправ-
лены, сужений просвета не выявлено.

После данного оперативного вмешательства 
самочувствие пациентки опять улучшилось - 
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стала возможна самостоятельная дефекация, 
однако этот эффект оказался нестойким.

К 2005 году самостоятельная дефекация у па-
циентки вновь оказалась невозможной, появи-
лось частое вздутие живота, боли в животе. Вы-
полнена ректороманоскопия: осмотрено 12 см 
низведенной сигмовидной кишки, выше про-
вести ректоскоп не удалось в связи со спазмом. 
Проведена видеоколоноскопия: колоноскоп 
проведен до поперечной ободочной кишки; 
на 20 см от ануса определяется воспалитель-
но-измененный участок слизистой с налетом 
слизи и фибрина. При ирригоскопии картина 
расширения всей ободочной кишки, потери га-
устрации в правых отделах. 

В августе 2005 года в связи с сохраняющими-
ся жалобами на запоры, пациентке проведена 
очередная операция: лапаротомия, адгезиоли-
зис, левосторонняя гемиколэктомия с форми-
рованием анастомоза между поперечной обо-
дочной и низведенным участком сигмовидной 
кишки.

Однако и эта операция не привела к стойко-
му улучшению состоянию пациентки, и к 2007 
году состояние пациентки вернулось к тому, что 
наблюдалось двумя годами ранее.

В 2007 году выполнены еще две операции: 
плановая правосторонняя гемиколэктомия (с 
формированием анастомоза между подвздош-
ной кишкой и поперечной ободочной киш-
кой, которая осложнилась развитием ранней 
тонкокишечной непроходимости, вызванной 
заворотом кишки - выполнена релапаротомия, 
расправление участка перекрута тонкой киш-
ки. По результатам морфологического исследо-
вания удаленной правой половины ободочной 
кишки выявлена дистрофия мышечной ткани, 
гипоганглиоз. Оперативное вмешательство 

к выраженному клиническому эффекту не при-
вело, больная была выписана из стационара, 
рекомендован длительный прием неостигмина 
и ипидакрина на 6-7 месяцев с постепенным 
снижением дозы.

После этих операций и на фоне проводи-
мой терапии, стимулирующей моторику ЖКТ, 
состояние пациентки улучшилось. В 2013 г. от-
мечено возобновление самостоятельной дефе-
кации без стимуляции, вздутие живота и боли 
практически не беспокоили.

Очередное ухудшение состояния произо-
шло в 2014 году, пациентка вновь стала отмечать 
жалобы на запоры, трудности при дефекации. 
К 2017 году жалобы достигли максимальной 
степени выраженности: опорожнение кишеч-
ника только с помощью очистительных клизм, 
вздутия живота и боли на этом фоне, проходя-
щие после опорожнения кишечника. 

Повторно обследована: при колоноскопии 
осмотрено 22 см ободочной кишки, дальнейшее 
продвижение колоноскопа было невозможно 
в связи с выраженным болевым синдромом, 
на осмотренных участках патологии со сторо-
ны слизистой толстой кишки не выявлено. Вы-
полнена компьютерная томография органов 
брюшной полости с двойным контрастирова-
нием - данных за наличие стриктур в области 
межкишечных анастомозов и в оставшихся 
отделах ободочной кишки не выявлено; име-
ет место спаечная болезнь брюшины, в малом 
тазу справа конгломерат из петель тонкой киш-
ки, подпаянный к передней брюшной стенке 
и к матке. Проведено исследование пассаж ба-
рия по ЖКТ, при котором выявлено сужение 
просвета в сигмовидной кишке до 0,8 см протя-
женностью до 0,6 см., признаки наличия спаек 
в области сигмовидной кишки (рис.3).

Рисунок 3. Пассаж бария по ЖКТ (4 часа; 6 часов; 8,5 часов после приема).
Figure 3. Barium follow through (4 hours; 6 hours; 8,5 hours after ingestion).
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Повторная колоноскопия в 2018г.: осмотрено 
60 см ободочной кишки, на 50 см – анастомоз 
толстой кишки с тонкой (анастомоз без особен-
ностей); на 30 см – трансверзо-сигмоанастомоз 
без особенностей; просвет кишки хорошо рас-
правляется, патологии со стороны слизистой 
толстой кишки не выявлено.

В 2018 году пациентка самостоятельно об-
ращается на консультацию по результатам 
проведенных обследований в одну из клиник 
г. Красноярска, где клиническая картина расце-
нена как болезнь Гиршпрунга в форме гипоган-
глиоза неудаленных отделов ободочной кишки 
– поперечной ободочной и сигмовидной. Пред-
ложено оперативное вмешательство в объеме 
удаления оставшихся отделов поперечной обо-
дочной кишки, проксимального отдела сиг-
мовидной кишки. В ноябре 2018 г. пациентка 
оперирована в намеченном объеме, выполнена 
лапаротомия, тотальный адгезиолизис, резек-
ция правых придатков матки; удалена попереч-
ная ободочная кишка и проксимальный отдел 
сигмовидной кишки, сформирован илео-сигмо-
анастомоз по типу «конец в конец», энтероме-
зопликация.

После операции пациентка продолжала 
проводить систематическую терапию в виде со-
четания диеты, приема слабительных препара-
тов, выполнения очистительных клизм в связи 
с сохраняющимися запорами.

В октябре 2019 года в г. Красноярске паци-
ентке проведена очередная операция в связи 
сохраняющимися запорами – выполнена лапа-
ротомия, тотальный адгезиолизис, ретроград-
ная декомпрессия сигмовидной и подвздошной 
кишки; в протоколе операции отмечен выра-
женный фиброзно-спаечный процесс в малом 
тазу с деформацией и извитостью низведенной 
в таз сигмовидной кишки.

Однако и после этой операции стойкого 
улучшения самочувствия и регресса симптомов 
достичь не удалось, в связи с чем в октябре 2020 
г. пациентка обратилась в Ильинскую больни-
цу. 

Проведено комплексное дообследование, 
включая оценку функционального состоя-
ния запирательного аппарата прямой кишки. 
МРТ малого таза: стенка сигмовидной кишки 
не утолщена, между участком стенки кишки, 
измененным левым яичником и участком под-
вздошной кишки зона рубцовых изменений 
до 1.2х0.5 см – рубцовые изменения; в гипога-
стральной области отмечаются фиксированные 
к париетальной брюшине участки петель тон-
кой кишки. 

Дефекография: кишка оперирована, дис-
тальные отделы выглядят нетипично, имеют 
вид «запятой»; ширина просвета кишки не пре-
вышает нормы; на уровне 2 крестцового позвон-
ка представляется фиксированной; введено 300 

мл густой бариевой взвеси – порог чувствитель-
ности на 260 мл; в положении сидя низведенная 
в таз сигмовидная кишка располагается на 9 см 
ниже лонно-копчиковой линии; при волевом 
сокращении кишка располагается на 6.5 см 
от уровня стандартной линии; при натужива-
нии в момент опорожнения кишка располага-
ется на 10.0 см ниже лонно-копчиковой линии; 
в момент опорожнения кишка собирается гар-
мошкой; опорожнение дробное до 10 сек, около 
35%. 

Аноректальная манометрия: тонус и сокра-
тительная способность анальных сфинктеров 
в пределах физиологических норм; рефлектор-
ная реакция на пробу с повышением внутри-
брюшного давления – сохранена; косвенных 
признаков функциональных расстройств дефе-
кации на момент исследования не выявлено. 

Видеоколоноскопия: низведенная в полость 
малого таза сигмовидная кишка с наданальным 
анастомозом и илеосигмоанастомозом; протя-
женность оставшейся сигмовидной кишки по-
рядка 40-45 см. 

Таким образом, по результатам обследо-
вания, клиническая ситуация у пациентки С, 
расценена как болезнь Гиршпрунга взрослых, 
тотальная форма, вариант гипоганглиоза, со-
стояние после множественных резекций обо-
дочной кишки в нерадикальном объеме (рис. 4).

Причина стойких запоров заключается 
в дисфункции оставшегося участка низведен-
ной в полость малого таза сигмовидной киш-
ки. Учитывая тот факт, что больная ранее пе-
ренесла оперативное вмешательство в объеме 
брюшно-анальной резекции прямой кишки 
с низведением избытка сигмовидной кишки 
и формированием отсроченного коло-анально-
го анастомоза, принимая во внимание удовлет-
ворительную функцию запирательного аппара-
та прямой кишки по данным сфинктерометрии 
и нежелание пациентки формировать посто-
янную илеостому, принято решение о выпол-
нении модифицированного оперативного 
вмешательства, заключавшегося в сохранении 
зоны сигмо-анального анастомоза и небольшо-
го участка сигмовидной кишки (порядка 3-4 см) 
для анастомозирования его с тонкокишечным 
резервуаром. 

09.12.2020г. пациентка оперирована в запла-
нированном объеме: лапаротомия, тотальный 
адгезиовисцеролизис, субтотальная резекция 
низведенной в полость малого таза сигмовид-
ной кишки, формирование тазового тонкоки-
шечного J-образного резервуара и аппаратного 
циркулярного резервуаро-сигмоанастомоза, 
формирование превентивной петлевой иле-
остомы по Торнболлу. Сохранение небольшого 
участка сигмовидной кишки в виде «простав-
ки» на питающих сосудах брыжейки позволило 
избежать хирургической травмы рецепторной 
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области анального канала и достигнуть удовлет-
ворительной функции запирательного аппара-
та прямой кишки. Данную операцию по анало-
гии можно сравнить с операцией «Double track» 

при проксимальной резекции желудка, когда 
используется «проставка» из тонкой кишки 
при формировании анастомоза между пище-
водом и оставшейся частью желудка (рис. 5).

Рисунок. 4. Схемы ранее перенесенных пациенткой операций.
Figure 4. Outline of previous bowel resections.

Рисунок 5. Схематичное изображение анатомии до и после выполненной операции.
Figure 5. Outline of pelvic anatomy before and after last operation.
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Ранний послеоперационный период у па-
циентки протекал без осложнений, выписана 
из стационара в удовлетворительном состоя-
нии на 7 сутки. 

Через 2 месяца после операции, пациентке 
проведено контрольное обследование в объеме 
резервуарографии, сфинктерометрии. По ре-
зультатам проведенных исследований не выяв-
лено признаков несостоятельности швов ре-
зервуара, а показатели сфинктерометрии 
сохранились в прежних значениях, в связи 
с чем решено выполнить второй этап лечения 
- закрытие превентивной петлевой илеостомы. 
Ранний послеоперационный период после за-
крытия петлевой илеостомы протекал гладко, 
пациентка выписана из стационара на 5-е сутки 
(длительность госпитализации обусловлена не-
обходимостью обучения больных особенностям 
функционирования резервуара и загущением 
кишечного отделяемого для предотвращения 
водно-электролитных потерь).

Через 6 месяцев после проведенного двухэ-
тапного хирургического лечения (сентябрь 2021 
года) пациентке выполнена оценка функцио-
нальных результатов: частота стула составила 
от 5 до 8 раз в сутки (4-6 раз в дневное время, 
1-2 раза в ночное время), стул - полуоформлен-
ный. Стул и газы удерживает хорошо; по шкале 
Wexner score – 6 баллов, по опроснику FIQol test 
– удовлетворительное качество жизни, средний 
балл 3.5.

Заключение
Болезнь Гиршпрунга взрослых рассматрива-

ется как отдельная форма заболевания и явля-
ется еще более редким наблюдением в клини-
ческой практике врача. Эксквизитность данного 
заболевания у взрослых обусловливает необхо-
димость тщательного обследования пациентов 
по определенному алгоритму, включающему 
рентгенологические, морфологические и функ-
циональные методы. Недооценка данных мо-
жет приводить к сложностям в разработке 
тактики лечения, выборе объема операций, 
необходимости повторных операций, а иногда 
и развитию тяжелых осложнений, приводящих 
нередко к инвалидизации больных. 

Вопрос отбора пациентов для выполнения 
резервуарных операций остается краеуголь-
ным камнем современной колоректальной 
хирургии. Формирование тонкокишечного 
резервуара с модифицированной методикой 
резервуаро-анального анастомоза через «про-
ставку» из низведенной сигмовидной кишки 
в нестандартной клинической ситуации у паци-
ента с множественными хирургическими вме-
шательствами по поводу болезни Гиршпрунга 
дает надежду на хорошие функциональные 
результаты без необходимости формирования 
постоянной кишечной стомы.

Конфликт интересов. Авторы заявляют 
об отсутствии конфликта интересов.
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