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ВВЕДЕНИЕ 

Актуальность темы исследования. Болезнь Гиршпрунга впервые была 

описана ещё в 1886 году. Как отмечают К. Джорджсон и соавт.: «Harald 

Hirschsprung – педиатр из Копенгагена был первым, кто описал болезнь 

Гиршпрунга. Тогда он использовал термин «врождённый мегаколон». Потребо-

валось ещё несколько десятилетий, чтобы понять, что проблема кроется не в 

расширенной проксимальной части кишки, а в небольшом суженном сегменте с 

аномальным гистологическим строением» [1, с. 309-314]. В последующих ис-

следованиях было установлено, что: «ключевым звеном патогенеза является 

нарушение миграции клеток нервного гребня в период внутриутробного разви-

тия, что приводит к формированию аганглиоза – отсутствию ганглионарных 

клеток в отдельных сегментах кишечника [6, с. 3137-3147; 10, с. 355-368]. Как 

отмечает K.M. Austin: «аномальная кишечная моторика может вызывать функ-

циональную обструкцию и бактериальный застой» [3, с. 319-327]. 

В большинстве случаев патологический процесс локализуется в ректо-

сигмоидном отделе, что наблюдается примерно у 80% пациентов. По данным 

литературы: «при тяжёлых формах заболевание может распространяться на всю 

толстую кишку и вовлекать проксимальные отделы тонкого кишечника» [4, с. 

517-521]. Диагностика болезни чаще всего осуществляется в неонатальном пе-

риоде, однако, как это отмечается в литературе: «при менее выраженных вари-

антах клиническая симптоматика становится заметной лишь в дошкольном воз-

расте» [5, с. 3797]. 

Современные исследования свидетельствуют о сложной генетической 

природе болезни Гиршпрунга. Как отмечают S. Chatterjee и A. Chakravarti: «бо-

лезнь ассоциирована как минимум с 24 генами; ключевые — RET и EDNRB» [6, 

с. 3137-3147].  

Внедрение усовершенствованных диагностических технологий, включая 

рентгенологические исследования с контрастированием. Как отмечают G. 

Frongia и соавт.: «Контрастная клизма является ценным инструментом диагно-

стики, однако её следует выполнять для последующего диагностического и хи-
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рургического планирования только после гистологического подтверждения бо-

лезни при ректальной биопсии» [7, с 207 - 214]. Как отмечают E. Athanasakos и 

соавт.: «аноректальная манометрия используется для оценки функции анально-

го сфинктера и ректальной чувствительности» [5, с 3797], также используют 

биопсию ректальной слизистой с последующим гистохимическим анализом. 

Как отмечают F. Friedmacher и P. Puri: «ректальная аспирационная биопсия с 

окраской на ацетилхолинэстеразу - «золотой стандарт»» [12, с 821 - 830], что 

существенно повысило точность и позволило выявлять заболевание на ранних 

этапах. Тем не менее, даже при своевременной постановке диагноза остаются 

нерешёнными вопросы выбора оптимальной хирургической тактики, особенно-

стей послеоперационного ведения и комплексной реабилитации пациентов, что 

продолжает быть предметом интенсивных научных исследований и клиниче-

ских дискуссий. 

Несмотря на значительные успехи детской хирургии и неонатологии, за-

болеваемость болезнью Гиршпрунга остаётся высокой, а в последние годы от-

мечается тенденция к увеличению числа зарегистрированных случаев. Одним 

из ключевых факторов этого является совершенствование диагностических тех-

нологий. То есть, это, как отмечают авторы: «более широкое внедрение биопсии 

кишечника, аноректальной манометрии и генетических исследований позволяет 

выявлять патологию на ранних стадиях, что приводит к росту официально реги-

стрируемой частоты болезни» [5, с. 3797; 6, с. 3137-3147; 12, с. 821-830]. 

В условиях увеличения числа пациентов с болезнью Гиршпрунга особую 

актуальность приобретает совершенствование методов диагностики, хирурги-

ческого лечения и последующей реабилитации. Однако, по данным клиниче-

ских наблюдений, у 30-40% пациентов развиваются послеоперационные ослож-

нения, включая хронические запоры, энтероколит и дисфункцию анального 

сфинктера [2, с. 204; 8, с. 1021-1028; 14, с. 1460-1466]. При этом важно под-

черкнуть, что, как отмечают A. Gosain и соавт.: «энтероколит, ассоциированный 

с болезнью Гиршпрунга, - ведущая причина серьёзной заболеваемости и смер-

ти» [4, с. 517-521]. Данные обстоятельства подчёркивают необходимость внед-
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рения инновационных хирургических технологий, разработки индивидуализи-

рованных схем ведения больных и формирования эффективных программ по-

слеоперационной реабилитации, направленных на восстановление моторной 

функции кишечника и улучшение качества жизни пациентов. 

Современные хирургические подходы к лечению болезни Гиршпрунга 

направлены на устранение аганглионарного сегмента кишечника и восстанов-

ление его проходимости, при этом стремление к минимальной инвазивности и 

улучшению функциональных результатов является приоритетом современной 

детской хирургии. На сегодняшний день, по данным литературы: «применяются 

различные методы оперативного лечения, включая открытые, лапароскопиче-

ские и трансанальные вмешательства» [15, с. 1451-1457; 16, с. 256-262]. В кли-

нической практике, особенно на ранних этапах ведения, значимым остаётся и 

вопрос разгрузочных стом: как отмечают T.J. Bradnock и соавт.: «стома до ради-

кального вмешательства потребовалась у 36% младенцев» [15, с 1451 - 1457]. 

В связи с этим, в последние годы трансанальные вмешательства приобре-

тают все большую популярность благодаря их минимальной травматичности. 

Данный метод показал хорошие функциональные результаты, снижая риск по-

слеоперационных осложнений и ускоряя восстановление пациента [11, с. 40-

48]. Однако, несмотря на эффективность трансанальных операций существует 

вероятность послеоперационной инконтиненции, что требует дальнейших ис-

следований по оптимизации методики. 

Современные стратегии диагностики, включая генетические аспекты заболе-

вания, рассматриваются в исследовании, где подчёркивается необходимость внед-

рения молекулярно-генетических методов для раннего выявления и прогноза болез-

ни [13, с. 1513-1523]. При этом, как отмечают S. Chatterjee и соавт.: «энхансерный 

вариант в RET нарушает связывание SOX10 и повышает риск болезни» [10, с. 355-

368]. Дополнительно проведённый анализ влияния заболевания на качество жизни 

пациентов демонстрирует важность комплексного подхода к лечению и реабилита-

ции, способствующего не только улучшению функциональных результатов, но и 

социальной интеграции пациентов. Как отмечают A.L. Mathias и соавт.: «цель – со-
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здать и валидизировать опросники для оценки фекального недержания и связанного 

с этим качества жизни» [17, с. 99-105]. 

Послеоперационная реабилитация имеет ключевое значение для восста-

новления кишечной функции и повышения качества жизни пациентов, пере-

нёсших хирургическое лечение болезни Гиршпрунга. Эффективная программа 

реабилитации строится на комплексном подходе, включающем коррекцию 

функции кишечника, мониторинг мочевыделительной системы и психологиче-

скую поддержку детей, перенёсших хирургическое лечение болезни Гиршпрун-

га, которые часто сталкиваются с эмоциональными трудностями и социальными 

ограничениями. В связи с этим, согласно литературным данным: «необходима 

помощь психологов и специалистов по медицинской реабилитации, направлен-

ная на формирование устойчивых адаптационных механизмов и повышение ка-

чества социальной интеграции» [9, 563-569]. 

Таким образом, болезнь Гиршпрунга остаётся серьёзной проблемой дет-

ской хирургии и гастроэнтерологии, требующей дальнейшего изучения меха-

низмов её развития, развития диагностических и терапевтических подходов, а 

также создания результативных реабилитационных программ, ориентирован-

ных на восстановление функций кишечника и повышение уровня жизни паци-

ентов. Решение этих задач будет способствовать совершенствованию подходов 

к диагностике, лечению и послеоперационному наблюдению детей с болезнью 

Гиршпрунга, а также повышению качества их жизни.  

Степень научной разработанности изучаемой проблемы. 

В последние годы наблюдается увеличение заболеваемости болезнью 

Гиршпрунга среди детского населения, что сопровождается ростом числа запу-

щенных форм. Такие случаи представляют значительные трудности как на эта-

пе предоперационного ведения, так и в послеоперационном периоде. Дополни-

тельным неблагоприятным фактором является внутриутробное инфицирование 

детей цитомегаловирусом, вирусом герпеса, токсоплазмозом и другими возбу-

дителями, передающимися от матери, что отрицательно сказывается на течении 

заболевания и осложняет его лечение. 
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Вместе с тем, несмотря на достигнутые успехи в диагностике и совер-

шенствовании хирургических подходов, у детей с болезнью Гиршпрунга сохра-

няется ряд нерешённых проблем. К ним относятся необходимость разработки 

дифференцированных программ предоперационной подготовки, оптимизация 

хирургических методик, профилактика послеоперационных осложнений, а так-

же формирование комплексных мер по улучшению качества жизни и реабили-

тации пациентов. В этой связи поиск более эффективных диагностических и те-

рапевтических стратегий при болезни Гиршпрунга продолжает оставаться од-

ной из актуальных задач современной детской хирургии. 

Связь исследования с программами (проектами), научной тематикой. 

Настоящее исследование выполнено в рамках научно-исследовательской 

работы кафедры общей хирургии НОУ «Медико-социальный институт Таджи-

кистана» по теме «Совершенствование диагностики и лечения хирургических 

заболеваний и критических состояний у взрослых и детей» (срок реализации – 

2022-2027 гг.). 

 

ОБЩАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА РАБОТЫ 

Цель исследования. Совершенствование методов диагностики, консерва-

тивного и оперативного лечения, разработка мероприятий по реабилитации и 

повышению качества жизни детей с болезнью Гиршпрунга путём внедрения со-

временных малоинвазивных технологий. 

Задачи исследования. 

1. Изучить клинико-лабораторные, рентгенологические, инструментальные, 

иммунологические и гистологические особенности течения болезни 

Гиршпрунга у детей. 

2. Провести сравнительный анализ результатов различных методов хирургиче-

ского лечения болезни Гиршпрунга у детей, определить перспективы их при-

менения и разработать показания к использованию каждого вида резекции 

толстой кишки. 
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3. Оценить целесообразность применения этапного лечения болезни Гиршпрун-

га у детей, сформулировать показания и противопоказания к наложению ки-

шечных стом при аганглиозе. 

4. Исследовать различные клинические формы болезни Гиршпрунга у детей и 

на их основе разработать алгоритм диагностики и лечения. 

5. Определить основные факторы, влияющие на развитие рецидивов нарушений 

эвакуаторно-транспортной функции толстой кишки после оперативного лече-

ния болезни Гиршпрунга у детей, и на этой основе предложить программу 

реабилитационной терапии. 

6. Изучить отдалённые результаты лечения болезни Гиршпрунга у детей и про-

вести оценку качества жизни пациентов после применения различных мето-

дов хирургического вмешательства. 

Объект исследования. В настоящую диссертационную работу включены 

результаты хирургического лечения 143 детей с различными клиническими 

формами болезни Гиршпрунга. 

Предмет исследования. Предметом исследования явились дети с болез-

нью Гиршпрунга, имеющие различные клинические варианты течения заболе-

вания. В диссертационной работе проведена сравнительная оценка эффектив-

ности хирургических методов – брюшинно-промежностной проктопластики и 

трансанального эндоректального низведения толстой кишки с использованием 

различных вариантов диссекции прямой кишки. Кроме того, проанализированы 

ближайшие и отдалённые результаты лечения, что имеет непосредственное зна-

чение для оценки качества жизни пациентов. 

Научная новизна исследования. Впервые в Таджикистане на достаточно 

большом клиническом материале проведено комплексное изучение результатов 

хирургического лечения болезни Гиршпрунга у детей. Научно обоснован и 

внедрён дифференцированный подход к выбору метода оперативного вмеша-

тельства в зависимости от морфофункционального состояния кишечника, что 

позволило повысить эффективность хирургической тактики. Оценена эффек-

тивность различных методик оперативного лечения, разработаны чёткие пока-
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зания и противопоказания к их применению. Уточнены критерии отбора паци-

ентов для этапного хирургического лечения с наложением временной кишечной 

стомы при выраженном аганглиозе, особенно в раннем детском возрасте. 

Разработан алгоритм диагностики и лечения, обеспечивающий индивиду-

ализацию тактики ведения, повышение эффективности терапии и снижение 

риска послеоперационных осложнений. Впервые проведён системный анализ 

факторов риска формирования нарушений эвакуаторной функции кишечника в 

отдалённые сроки после операции, на основании которого предложена про-

грамма профилактики рецидивов. Впервые разработан и внедрён в клиниче-

скую практику метод клиновидной резекции мышечного валика при операции 

Де ла Торре–Мондрагона, направленный на профилактику рубцового сужения 

зоны колоанального анастомоза. 

На основе анализа отдалённых результатов проведена оценка влияния 

различных методов хирургического лечения на качество жизни пациентов, что 

позволило определить оптимальную лечебную тактику с учётом долгосрочной 

эффективности. Впервые разработан и внедрён в клиническую практику метод 

ретракции ануса при выполнении промежностной проктопластики, что расши-

рило возможности хирургического вмешательства и повысило его результатив-

ность. Создана схема реабилитационных мероприятий в послеоперационном 

периоде, учитывающая форму болезни и выбранный метод операции. Изучено 

функциональное состояние толстой кишки и отработаны этапы восстанови-

тельного лечения, что обеспечило существенное улучшение качества жизни па-

циентов. Впервые в Таджикистане разработан и внедрён аппарат для сфинкте-

рометрии, позволяющий объективно оценивать сократительную способность 

мышц анального сфинктера и уровень давления в прямой кишке как до опера-

ции, так и в отдалённые сроки после неё. Данный инструмент также использу-

ется для проведения функциональной реабилитации, что открывает новые воз-

можности в комплексном лечении больных с болезнью Гиршпрунга. 

Теоретическая и научно-практическая значимость исследования.  
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Оптимизация диагностических мероприятий. Разработка и внедрение со-

временных инновационных технологий в диагностику болезни Гиршпрунга от-

крывают перспективы существенного повышения точности и сокращения сро-

ков постановки диагноза при одновременном снижении числа инвазивных про-

цедур. Применение высокоточного ультразвукового оборудования и усовершен-

ствованных эндоскопических методик позволяет более надёжно определять 

протяжённость аганглиоза, а также прогнозировать вероятность развития 

осложнений. Применение трансанально-эндоректального метода хирургическо-

го вмешательства. Применение трансанально-эндоректального подхода при хи-

рургическом лечении болезни Гиршпрунга обеспечивает минимальную инва-

зивность вмешательства, снижает степень операционной травматизации тканей 

и уменьшает риск послеоперационных осложнений. Это способствует более 

быстрому восстановлению функции кишечника и повышению качества жизни 

пациентов. Научное обоснование оптимальных показаний и противопоказаний 

к данной методике, а также разработка стандартизированных схем послеопера-

ционного ведения и диспансерного наблюдения создают условия для повыше-

ния эффективности хирургического лечения, сокращения сроков реабилитации 

и улучшения долгосрочных функциональных результатов. 

Оптимизация схем антибактериальной терапии. Рациональный подбор 

лекарственных препаратов, оптимизация их дозировок и длительности приме-

нения в послеоперационном периоде играют ключевую роль в профилактике 

инфекционно-воспалительных осложнений, ускорении восстановления кишеч-

ной микрофлоры и улучшении отдалённых результатов хирургического лече-

ния. Разработка алгоритмов комбинированного применения антибактериальных 

средств совместно с мероприятиями, направленными на нормализацию микро-

биоты кишечника, позволит снизить риск развития гиршпрунг-ассоциирован-

ного энтероколита, повысить эффективность реабилитационных мероприятий и 

обеспечить более высокое качество жизни пациентов. 

Выявление нарушений моторно-эвакуаторной функции толстого кишеч-

ника. Изучение особенностей моторики и эвакуаторной функции кишечника у 
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детей с болезнью Гиршпрунга, а также их взаимосвязи с применяемыми мето-

дами хирургического лечения формирует основу для разработки персонализи-

рованных схем послеоперационного ведения. Такой подход позволяет не только 

повысить эффективность реабилитационных мероприятий, но и значительно 

улучшить функциональные исходы, обеспечивая детям более высокое качество 

и комфорт жизни в отдалённом периоде после операции. 

Комплексный подход в реабилитации. Внедрение многоуровневой про-

граммы реабилитации, основанной на индивидуализированных методах восста-

новления моторно-эвакуаторной функции кишечника, коррекции микробиоты, 

применении физиотерапевтических процедур и психологической поддержки, 

позволяет существенно снизить риск послеоперационных осложнений и повы-

сить качество жизни пациентов. Такой комплексный подход способствует более 

быстрому восстановлению функционального состояния, эффективной социаль-

ной адаптации и снижению вероятности развития гиршпрунг-ассоциированного 

энтероколита в отдалённой перспективе. 

Разработка критериев оценки эффективности лечебных и реабилитацион-

ных мероприятий. Формирование чётких показателей и критериев оценки эф-

фективности комплексной терапии и реабилитации у детей с болезнью 

Гиршпрунга имеет важное значение для объективного анализа влияния прово-

димых мероприятий на качество жизни пациентов. Внедрение данных критери-

ев в клиническую практику позволит осуществлять систематический монито-

ринг результатов лечения, обеспечит своевременную корректировку лечебно-

реабилитационных протоколов и будет способствовать повышению качества 

медицинской помощи. 

Положения, вносимые на защиту: 

1. Установлено, что на ранних стадиях болезни Гиршпрунга у детей 

наиболее информативными и при этом малотравматичными методами диагно-

стики являются ирригография, ультразвуковое исследование и гистохимическое 

исследование слизистой оболочки прямой кишки. В более сложных случаях 

уточнению диагноза способствует проведение поэтажной биопсии толстой 
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кишки в сочетании с иммуногистохимическим анализом. В послеоперационном 

периоде высокую диагностическую ценность имеет метод сфинктерометрии, 

позволяющий объективно оценить эвакуаторно-транспортную функцию толстой 

кишки. 

2. Разработан клинико-диагностический и лечебный алгоритм, позволя-

ющий повысить точность постановки диагноза и оптимизировать выбор хирур-

гической тактики при болезни Гиршпрунга. Установлено, что у детей раннего 

возраста при подозрении на тотальную форму аганглиоза целесообразно вы-

полнение наложения временной кишечной стомы. Применение сифонных клизм 

и слабительных препаратов в предоперационном периоде способствует более 

полному опорожнению кишечника и уменьшению выраженности клинической 

симптоматики. 

3. Определено, что у детей с болезнью Гиршпрунга выбор метода хи-

рургического вмешательства должен осуществляться дифференцированно, с 

обязательным учётом индивидуальных анатомо-функциональных особенностей 

и факторов риска, способствующих развитию гиршпрунг-ассоциированного эн-

тероколита. Основная цель оперативного лечения заключается в восстановле-

нии эвакуаторно-транспортной функции кишечника. 

4. Установлено, что трансанальные методы низведения толстой кишки по 

Де ла Торре–Мондрагон и Свенсон-Лайк с формированием колоректального 

анастомоза являются радикальными способами хирургического лечения болез-

ни Гиршпрунга у детей. Показано, что данные методики отличаются меньшей 

операционной травматичностью и более низким риском развития осложнений 

по сравнению с двухэтапной операцией по методике Соаве–Ленюшкина. В то 

же время, несмотря на высокую эффективность последней, её применение тре-

бует более строгого отбора пациентов и проведения интенсивной программы 

послеоперационной реабилитации. 

5. Доказано, что после выполнения брюшинно-промежностной прокто-

пластики и/или трансанального низведения толстой кишки частота рецидивов 

болезни Гиршпрунга составляет 5-15%. Наибольшую уязвимость демонстри-
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руют дети первого года жизни, у которых нередко отсутствуют выраженные 

клинико-рентгенологические признаки аганглиоза толстой кишки. В связи с 

этим у данной категории пациентов проведение хирургического вмешательства 

обязательно сопровождается интраоперационной биопсией толстой кишки, что 

позволяет уточнить протяжённость патологического процесса и снизить риск 

нерадикального лечения. 

6. Определено, что основные задачи оперативного лечения болезни 

Гиршпрунга заключаются в обеспечении полноценного транзита кишечного со-

держимого, предупреждении запоров и недержания кала, исключении патоло-

гических потерь жидкости и микроэлементов, а также устранении воспалитель-

ных изменений в низведённой кишке. Достижение этих целей возможно при 

условии своевременной диагностики, дифференцированного выбора метода хи-

рургического вмешательства, эффективной профилактики осложнений и целе-

направленного ведения пациентов в отдалённом периоде. После коррекции бо-

лезни Гиршпрунга качество жизни во многом определяется сроком, прошедшим 

с момента операции, а также активным диспансерным наблюдением на протя-

жении не менее трёх лет с обязательным выполнением мероприятий, направ-

ленных на восстановление функциональной активности кишечника. 

Степень достоверности результатов. Результаты исследования, положе-

ния, выносимые на защиту, а также практические рекомендации основаны на 

анализе значительного клинического материала, включающего 143 наблюдения. 

В работе использованы современные методы диагностики и различные хирур-

гические подходы при лечении болезни Гиршпрунга. По материалам исследо-

вания опубликованы научные статьи и тезисы в рецензируемых изданиях Рос-

сийской Федерации и Республики Таджикистан. 

Соответствие диссертации паспорту научной специальности. Избран-

ное исследование соответствует паспорту ВАК при Президенте Республики Та-

джикистан по специальности 3.1.19. Детская хирургия: подпункт 3.1. Этиоло-

гия, патогенез, диагностика и лечение и профилактика врождённых и приобре-

тённых заболеваний органов брюшной полости (желудочно-кишечного тракта, 
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печени и желчных путей, поджелудочной железы), а также грудной клетки (лёг-

ких, пищевода, плевры, средостения, диафрагмы), почек и мочевого пузыря у 

детей. 3.8. Предоперационная подготовка детей и ведение послеоперационного 

периода. 

Личный вклад соискателя учёной степени в исследовании. Клиниче-

ское исследование, выполнение диагностических процедур, наблюдение за па-

циентами, непосредственное участие в проведении хирургических вмеша-

тельств и лечении, обработка и анализ полученных данных, подготовка текста 

диссертации, научных публикаций и докладов, а также проведение оперативных 

вмешательств в 60% случаев были выполнены лично автором. 

Апробация и реализация результатов диссертации. Основные положе-

ния диссертационной работы были доложены на: II ежегодной научно-

практической конференции НОУ «Медико-социальный институт Таджикиста-

на», посвящённой 30-летию XVI сессии Верховного Совета Республики Таджи-

кистан и 25-летию национального единства, с международным участием на те-

му «Медико-социальное учение — новое направление в развитии образования, 

практики и науки (достижения, проблемы и перспективы развития) в Республи-

ке Таджикистан» (28–29 октября 2022 г.); III ежегодной научно-практической 

конференции с международным участием на тему «Актуальные проблемы кли-

нической и социальной медицинской науки, пути её развития в Республике Та-

джикистан» (22–23 сентября 2023 г.); Конгрессе Ассоциации детских хирургов 

Центральной Азии с международным участием «Инновационные технологии в 

педиатрии и хирургии детского возраста» (2–4 октября 2024 г.); IV ежегодной 

республиканской научно-практической конференции НОУ «Медико-

социальный институт Таджикистана» на тему «Стратегия развития медицин-

ской и социальной науки в Республике Таджикистан: опыт, проблемы и пути их 

решения» (18–19 октября 2024 г.); Республиканской апрельской научно-

практической конференции молодых учёных и студентов НОУ «Медико-

социальный институт Таджикистана» на тему «Медико-социальное образова-

ние: инновационные подходы, опыт, проблемы и пути их решения» (18 апреля 
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2025 г.); I Конгрессе Евразийской конфедерации детских хирургов и междуна-

родной научно-практической конференции «Инновационные технологии хирур-

гии детского возраста» (Самарканд, Узбекистан, 19–20 сентября 2025 г.). 

Публикации по теме диссертации. По теме диссертационной работы 

опубликовано 17 научных трудов, в том числе 11 статей в рецензируемых науч-

ных журналах, рекомендованных ВАК при Президенте Республики Таджики-

стан; 6 публикаций в материалах конференций и симпозиумов. Получен 1 па-

тент на изобретение – «Устройство для оценки состояния сфинктерного аппара-

та прямой кишки» (17.04.2023, № ТJ 1370). Зарегистрированы 2 рационализа-

торских предложения: «Способ ретракции анального отверстия при болезни 

Гиршпрунга у детей» (удостоверение № 000583); «Способ клиновидного иссе-

чения серозно-мышечного футляра при трансанально-эндоректальном низведе-

нии по Де ла Торре–Мондрагон у детей, страдающих болезнью Гиршпрунга» 

(удостоверение № 000579). 

Структура и объём диссертации. Диссертационная работа изложена на 

383 страницах компьютерного текста, содержит 44 таблицы, 66 рисунков и 

включает: введение, обзор литературы, главу с описанием материалов и методов 

исследования, 5 глав собственных исследований, выводы, практические реко-

мендации и список литературы. Библиографический список содержит 356 ис-

точников, из них 54 русскоязычных и 302 работы зарубежных авторов. 

 

СОДЕРЖАНИЕ РАБОТЫ 

Материал и методы исследования. 

Исследование проводилось на базе кафедры хирургии НОУ «Медико-

социальный институт Таджикистана», ГУ КЗ «Истиклол» и Городской клиниче-

ской детской хирургической больницы г Душанбе в период с 2014 по 2024 год. 

В его основу легли данные обследования и лечения 143 детей, у которых была 

диагностирована болезнь Гиршпрунга. Возраст пациентов варьировался от 3 

дней до 17 лет. Все участники исследования были распределены по возрастным 

категориям и полу (рисунок 1). 
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Рисунок 1. – Распределение пациентов с болезнью Гиршпрунга по полу 

 

Возрастной анализ показал, что наибольшее число пациентов приходи-

лось на группу 4–7 лет – 56 детей (39,2%). В возрастной категории 1–3 года бы-

ло зарегистрировано 48 пациентов (33,6%), в группе 0–1 год – 22 ребёнка 

(15,4%), а наименьшее количество случаев наблюдалось среди детей 8–17 лет – 

17 пациентов (11,8%). 

Таким образом, полученные результаты подтверждают более высокую 

распространённость болезни Гиршпрунга среди мальчиков, а также указывают, 

что большинство случаев диагностируется в возрасте от 1 до 7 лет (72,8%), что 

согласуется с данными мировой литературы о возрастных особенностях данной 

патологии. 

С учётом применённых методов хирургического лечения все пациенты 

были распределены на четыре группы. Первая группа – 43 (30,1%) ребёнка, ко-

торым выполнено хирургическое вмешательство открытым методом Соаве–

Ленюшкина (ХЛСЛ). Вторая группа – 70 (48,9%), у которых применена моди-

фицированная операция Соаве–Ленюшкина (МОСЛ), разработанная и усовер-

шенствованная в условиях клиники. Третья группа – 20 (14,0%), которым про-

изведено трансанальное эндоректальное низведение по методу Де ла Торре–
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Мондрагон (ТЭДТМ). Четвёртая группа – 10 (7,0%), у которых проведено 

трансанальное эндоректальное низведение по методу Свенсона–Лайк (ТЭСЛ). 

Критерии включения пациентов в исследование: дети в возрасте от 0 

до 17 лет с подтверждённым диагнозом болезни Гиршпрунга (БГ), установлен-

ным на основании клинических, инструментальных и гистологических методов 

исследования; пациенты, перенесшие хирургическое лечение БГ различными 

методами (как открытые, так и трансанальные операции); наличие в анамнезе 

хронического запора, метеоризма, эпизодов кишечной непроходимости или эн-

тероколита; пациенты, находившиеся под диспансерным наблюдением после 

оперативного лечения; наличие письменного информированного согласия роди-

телей (законных представителей) на участие ребёнка в исследовании. 

Методы исследования.  Клинические и лабораторные исследования иг-

рают ключевую роль в диагностике и динамическом наблюдении детей с болез-

нью Гиршпрунга (БГ). В проведённой работе использовался комплексный под-

ход, включавший общий и биохимический анализ крови, клиническое исследо-

вание мочи, гемостазиологические тесты, бактериологическую диагностику и 

иммунологические исследования. 

Гемостазиологические исследования проводились с целью оценки состо-

яния свёртывающей системы крови у пациентов с болезнью Гиршпрунга. Опре-

делялись: время свёртывания крови (метод Ли–Уайта); протромбиновый индекс 

(тест по Квику); концентрация фибрина и фибриногена (по Рутбергу); тромбо-

тест (по Фуэту); активированное время рекальцификации (по Хауэллу). Допол-

нительно проводилась оценка толерантности плазмы к гепарину по методу Сига 

и определялся уровень продуктов деградации фибрина по методике Иванова.  

В рамках биохимического анализа крови у пациентов с болезнью 

Гиршпрунга проводилось определение следующих показателей: концентрация 

глюкозы – ортотолуидиновый метод (ммоль/л); уровень β-липопротеидов – ме-

тод Бурштейна и Самаю (усл. ед.); содержание холестерина – методика Илько 

(мг%); общий белок – биуретовый метод (г/л); фракционный состав белков – по 

методу Буревича в модификации Коровина (%). Дополнительно исследовалась 
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масса средних молекул (по методике Габриеляна, ед.), что позволило оценить 

выраженность эндотоксикоза у пациентов. 

Для оценки состояния иммунной системы у пациентов с болезнью 

Гиршпрунга проводилось иммунологическое исследование, включавшее опре-

деление абсолютного и относительного количества Т- и В-лимфоцитов. Т-

лимфоциты, иммуноглобулины классов A, M, G и циркулирующих иммунных 

комплексов (ЦИК).  

Также пациентам проводились УЗИ, эндоскопические исследования, 

функциональное исследование. Для оценки функционального состояния ано-

ректальной области использовался диагностический комплекс сфинктерометр 

«АДИМС-20», предназначенный для измерения параметров сокращения мышц 

сфинктера (рисунок 2).  

 

 

Рисунок 2. – Сфинктерометр АДИМС -20 

 

Исследование осуществлялось с помощью анального зонда, покрытого 

эластичной мембраной, который вводился в анальный канал, после чего в бал-

лончик нагнетался воздух объёмом 45-50 мл. Это позволяло фиксировать из-

менения тонуса сфинктерного аппарата и объективно оценивать его функцио-

нальное состояние. Данные передавались в программное обеспечение MS Excel 
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через COM-порт, где автоматически строился график зависимости давления от 

времени и проводилась обработка результатов без участия оператора. 

Прибор обеспечивал анализ трёх основных параметров: давление в покое 

– средний показатель составил 51±0,21 мм рт. ст., максимальное давление при 

сокращении – 105±0,74 мм рт. ст., ректоанальный ингибиторный рефлекс 

(РАИР) – регистрировался при введении 37±4,5 мл воздуха в баллончик (патент 

на изобретение № TJ 1370 от 19.11.2020 «Устройство для оценки состояния 

сфинктерного аппарата прямой кишки»). 

Рентгенологические исследования проводились в лаборатории рентгенодиа-

гностики ГУ «Институт гастроэнтерологии Республики Таджикистан» МЗ СЗН РТ 

ведущим научным сотрудником к.м.н. Шариповым В.Ш. с использованием рентге-

новских комплексов Siemens и EDR 750B, оснащённых цифровыми системами обра-

ботки изображений CARESTREAM (США). Методика ретроградного контрастиро-

вания позволяла подробно изучить анатомические и функциональные особенности 

толстой кишки. Вместе с тем в диагностике применялись патологоанатомические, 

гистологические и иммуногистохимические исследования. 

Статистическая обработка материалов исследования. Статистическая 

обработка данных выполнялась с использованием программного пакета 

Statistica 10.0 (StatSoft Inc., США) и SPSS 22.0 (IBM Corp., США). Оценка соот-

ветствия данных нормальному распределению проводилась с помощью крите-

риев Шапиро–Уилка и Колмогорова–Смирнова. Критический уровень статисти-

ческой значимости различий принимался равным p<0,05. 

 

РЕЗУЛЬТАТЫ СОБСТВЕННЫХ ИССЛЕДОВАНИЙ 

В период новорождённости первые симптомы болезни Гиршпрунга по-

явились у 109 (76,2%) детей. Однако, у значительной части пациентов диагноз 

устанавливался с запозданием. У 48,3% детей, страдающих хроническими за-

порами, по месту жительства ошибочно был поставлен диагноз долихосигма, 

что затрудняло своевременное хирургическое лечение. В результате только в 

дошкольном возрасте у каждого четвёртого ребёнка была окончательно диагно-
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стирована болезнь Гиршпрунга. В соответствии с классификацией А. И. Ле-

нюшкина (1990), в данной работе пациенты были распределены по форме и 

стадии заболевания. В зависимости от распространённости зоны аганглиоза все 

больные были разделены на четыре группы: ректальная форма – 42 (29,4%); 

ректосигмоидальная форма – 97 (67,8%); сегментарная форма – 2 (1,4%); субто-

тальная форма – 2 (1,4%). При распределении пациентов по стадиям компенса-

ции заболевания установлено, что компенсированная стадия (I) выявлена у 10 

(7,0%), субкомпенсированная стадия (I и II) – у 73 (51,0%), а декомпенсирован-

ная стадия (I и II) – у 60 (42,0%). Распределение по формам и стадиям болезни 

продемонстрировало, что ректальная форма чаще всего протекала в субкомпен-

сированной стадии, которая была выявлена у 22 пациентов (15,4%). В деком-

пенсированной стадии ректальная форма встречалась у 15 пациентов (10,5%). 

В ходе исследования по характеру клинического течения болезнь 

Гиршпрунга была классифицирована на три группы: пациенты с типичным 

клиническим течением (ТКТ) (хронический колостаз); пациенты с парадок-

сальным поносом и энтероколитом (ППЭ); пациенты, поступившие с клиниче-

скими проявлениями острой кишечной непроходимости (КПОКН).  Наиболее 

распространённым вариантом заболевания было типичное клиническое течение 

(ТКТ), выявленное у 120 (83,9%) детей. Это подтверждает, что основным симп-

томом болезни является стойкий хронический запор, возникающий с раннего 

возраста и прогрессирующий без адекватного лечения. Пациенты с парадок-

сальным поносом и энтероколитом (ППЭ) составили 7,0% (10 пациентов). Этот 

вариант течения характеризовался чередующимися запорами и эпизодами диа-

реи, что осложняло раннюю диагностику и нередко приводило к постановке 

ошибочного диагноза инфекционного энтероколита. У 13 пациентов (9,1%) де-

бют болезни Гиршпрунга проявлялся в виде острой кишечной непроходимости 

(КПОКН), что обусловливало необходимость срочного хирургического вмеша-

тельства. Выраженные изменения формы живота (например, «лягушачья» фор-

ма) являются ключевым клиническим признаком декомпенсации кишечной мо-

торики, указывая на длительное течение болезни (рисунок 3). Перистальтиче-
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ские волны («ходят валы») - один из диагностических критериев болезни 

Гиршпрунга. Наличие каловых камней и симптом «ямки» указывает на выра-

женный застой каловых масс, что увеличивает риск развития токсического ме-

гаколона и гиршпрунг-ассоциированного энтероколита. 

С возрастом и при недостаточном уходе у детей с болезнью Гиршпрунга 

метаболические нарушения становятся более выраженными, что связано с хро-

ническим застоем кишечного содержимого и прогрессирующей интоксикацией 

организма. У 88 пациентов (61,5%) были выявлены анемия, гипотрофия и за-

медление темпов физического развития, что свидетельствует о недостаточном 

поступлении питательных веществ и нарушении процессов их всасывания. 

 

Рисунок 3. – Ребёнок с анемией и гипотрофией на фоне каловой интокси-

кации 

 

Избыточное скопление каловых масс в толстом кишечнике приводит к 

усиленному всасыванию токсичных метаболитов, что способствует развитию 

аутоинтоксикации и возникновению системных осложнений.  В результате у 

115 пациентов (80,4%) диагностирована хроническая каловая интоксикация, 

проявляющаяся слабостью, адинамичностью и снижением аппетита, что ухуд-

шает общее состояние и требует комплексных методов коррекции. 

Анализ клинических данных показал, что энтероколит развился у 10 

(7,0%) детей и сопровождался частым жидким стулом, повышением температу-
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ры тела, рвотой и вздутием живота. Для данного состояния характерно чередо-

вание запоров и поносов, так называемые «запорные поносы», что существенно 

затрудняет диагностику и может маскировать истинную причину заболевания.  

Острая форма болезни Гиршпрунга (БГ) с развитием кишечной непрохо-

димости встречалась у 13 пациентов (9,1%) и проявлялась выраженным вздути-

ем живота у всех пациентов (100%), сопровождавшимся рвотой (100%), что 

свидетельствовало о тяжёлом нарушении пассажа кишечного содержимого и 

интоксикации. Наиболее часто острые формы заболевания наблюдались в пери-

од новорождённости (95,5%), что подчёркивает важность ранней диагностики у 

детей с задержкой отхождения мекония, выраженным метеоризмом и прогрес-

сирующим вздутием живота, однако в 2 случаях (15,3%) острое течение выяв-

лялось при ректосигмоидальной форме заболевания в возрасте 4 месяцев. У 9 

пациентов (69,2%) острая форма болезни Гиршпрунга была связана с протя-

жённым аганглионарным сегментом, что подтверждает высокий риск декомпен-

сации при длинных зонах поражения кишечника.  У 2 пациентов (1,4%) заболе-

вание протекало в подострой форме, что потребовало наложения восходящих 

двухствольных колостом. 

Врождённые аномалии развития и сопутствующие патологии выявлены у 

13 (9,1%) детей с клиническими проявлениями болезни Гиршпрунга (БГ). Сре-

ди наследственных патологий синдром Дауна диагностирован у 2 больных 

(1,4%), что подтверждает литературные данные о высокой частоте сочетания 

трисомии по 21-й паре хромосом с болезнью Гиршпрунга. Наиболее частыми 

сопутствующими патологиями являлись заболевания мочевыделительной си-

стемы, включая врождённый гидронефроз и мочекаменную болезнь, которые 

наблюдались у 4 из 13 (30,7%) детей. Эти нарушения могут быть связаны с из-

менением внутрибрюшного давления, нарушением уродинамики и хронической 

задержкой стула. Врождённые пороки сердца (ВПС) встречались у 2 пациентов 

(15,4%). 

У детей с хроническим толстокишечным стазом и болезнью Гиршпрунга 

отмечаются выраженные изменения в клиническом анализе крови. В группе де-
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компенсированной стадии количество эритроцитов снижалось до 2,8±0,9 

×10¹²/л, что было ниже, чем в референтной группе (4,4±1,8 ×10¹²/л, p<0,001).  В 

субкомпенсированной стадии этот показатель составлял 3,2±1,5 ×10¹²/л, а в 

компенсированной – 3,46±0,73 ×10¹²/л, что также достоверно ниже нормы. Уро-

вень гемоглобина у пациентов с декомпенсированной стадией составил 93±18,6 

г/л, а в субкомпенсированной – 90,6±21,3 г/л, что существенно ниже референт-

ных значений (p<0,001). Даже в компенсированной стадии уровень гемоглобина 

оставался ниже референтных значений (102±12,3 г/л против 118±19,2 г/л, 

p<0,01). Снижение гематокрита отражает степень анемии и нарушение реологи-

ческих свойств крови. В группе с декомпенсированной стадией БГ его уровень 

составил 27,8±9,3% (p<0,001), в субкомпенсированной – 29,2±5,9%, а в компен-

сированной – 32,0±0,3%, что также достоверно ниже нормы (35,5±0,3%). По-

вышение уровня лейкоцитов наблюдалось с увеличением тяжести заболевания. 

В группе с декомпенсированной стадией их уровень достигал 12,9±8,3 ×10⁹/л, 

что значительно превышает показатели референтной группы (6,9±4,2 ×10⁹/л). В 

субкомпенсированной стадии показатель составлял 11,2±6,1 ×10⁹/л (p<0,01), а в 

компенсированной – 8,5±1,9 ×10⁹/л, что свидетельствует о наличии хроническо-

го воспалительного процесса. В декомпенсированной стадии показатель эози-

нофилов составлял 4,8±2,6% (p<0,01), в субкомпенсированной – 4,4±1,0%, а в 

компенсированной – 4,3±0,5%, тогда как в референтной группе уровень эози-

нофилов не превышал 3,8±0,4%. СОЭ является важным показателем воспали-

тельного ответа и хронической интоксикации. В группе пациентов с декомпен-

сированной стадией болезни Гиршпрунга данный показатель достигал 25±7,1 

мм/ч, что в пять раз превышало уровень в референтной группе (4,9±2,0 мм/ч, 

p<0,001). В субкомпенсированной стадии СОЭ составляла 18,4±6,2 мм/ч 

(p<0,001), а в компенсированной – 11,9±6,6 мм/ч (p<0,01), что также превышало 

нормальные значения. Гипопротеинемия была выявлена у 18 (12,5%) детей, а 

гипоальбуминемия – у 35 (24,5%) пациентов. Эти изменения отражают дефицит 

белка, связанный с хроническим нарушением всасывания, интоксикацией и ка-

таболическими процессами. Повышение печёночных ферментов (АЛТ, АСТ) 
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отмечено у 35 (24,5%) пациентов, что свидетельствует о возможном поврежде-

нии гепатоцитов, вероятно, в результате токсического воздействия продуктов 

метаболизма, хронической гипоксии и воспалительных процессов. Дополни-

тельно у 13 (9,0%) детей с кишечной стомой зафиксировано значительное по-

вышение печёночных ферментов, что может быть связано с нарушением гепа-

тобилиарной системы на фоне длительного энтерального застоя. Гипербилиру-

бинемия была выявлена у 8 (5,6%) пациентов, что указывает на возможные 

нарушения билирубинового обмена. Особенно важно отметить, что у 4 (2,8%) 

новорождённых в возрасте до 3 месяцев зафиксирован значительный уровень 

гипербилирубинемии, что может быть связано как с незрелостью ферментатив-

ных систем печени, так и с длительным застоем кишечного содержимого, спо-

собствующим усиленному всасыванию непрямого билирубина. Уровень β-

липопротеидов достоверно возрастал с прогрессированием заболевания. В ре-

ферентной группе он составлял 36±3,1, в компенсированной – 37,9±3,3, в суб-

компенсированной – 45,2±0,06 (p<0,05), а в декомпенсированной стадии резко 

увеличивался до 77±3,9 (p<0,001). Это может свидетельствовать о дислипиде-

мии, характерной для хронической интоксикации и метаболических рас-

стройств. Показатель среднего молекулярного вещества (МСМ), отражающий 

уровень эндогенной интоксикации, также прогрессивно увеличивался: в рефе-

рентной группе – 0,260±0,01 усл.ед.; в субкомпенсированной стадии – 

0,390±0,13 усл.ед. (p<0,01); декомпенсированной стадии – 0,480±0,39 усл.ед. 

(p<0,001), что подтверждает наличие выраженной интоксикации, особенно в за-

пущенных стадиях заболевания. Анализ результатов показал, что с прогресси-

рованием заболевания и утяжелением общего состояния отмечалось усиление 

активности свёртывающей системы крови. На стадии компенсации у пациентов 

наблюдалась умеренная гиперкоагуляция, что проявлялось в повышенной ак-

тивности коагуляционного звена гемостаза. Однако, по мере перехода к субком-

пенсированной и декомпенсированной стадиям, выраженность гиперкоагуляци-

онного синдрома возрастала, что повышало риск тромбообразования и ослож-

нений (таблица 1). 
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Исследование коагулограммы у детей с болезнью Гиршпрунга (БГ) вы-

явило значительные изменения в системе гемостаза, которые усугубляются с 

прогрессированием заболевания. 

Одним из наиболее значимых диагностических критериев при БГ являет-

ся отсутствие ректоанального ингибиторного рефлюкса (РАИР). В рамках про-

ведённого исследования для его определения использовался метод ультразвуко-

вого контроля. 

 

Таблица 1. – Показатели коагулограммы у детей с БГ в зависимости от 

стадии болезни 

Показатель Референтная 

группа 

(n=20) 

Компенсиро-

ванная 

(n=10) 

Субкомпенсиро-

ванная (n=73) 

Декомпенсиро-

ванная (n=60) 

P 

Фибриноген 2,4 ± 0,9 2,8 ± 1,0  2,2 ± 1,3 2,0 ± 1,1 >0,05 

АВР, сек 53,1 ± 14,3 62,2 ± 12,3 

p1<0,05 

58,2 ± 11,2 

p1<0,05 

p2>0,05 

50,5 ± 9,3 

p1>0,05 

p2<0,05 

p3<0,05 

<0,05 

Фибрин, мч 10,2 ± 1,9 12,2 ± 1,7 

p1<0,05 

11,2 ± 1,5 

p1<0,05 

p2>0,05 

10,2 ± 1,4 

p1>0,05 

p2<0,05 

p3<0,05 

<0,05 

ТПГ, мин 8,1 ± 0,8 9,2 ± 0,9 

p1<0,05 

14,2 ± 3,4 

p1<0,01 

p2<0,05 

15,4 ± 3,9 

p1<0,001 

p2<0,01 

p3>0,05 

<0,001 

Тромботест III–IV III–IV IV–V V 
 

Примечание: р – статистическая значимость различия показателей между груп-

пами (критерий Краскела-Уоллиса); р1 – при сравнении с референтной группой, 
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р2 – при сравнении с компенсированной стадией, р3 – при сравнении с субком-

пенсированной стадией (тест Данна) 

 

В исследовании приняли участие 25 детей с установленным диагнозом 

болезни Гиршпрунга. Анализ функционального состояния анального канала по-

казал, что при нормальной физиологической реакции наблюдался ретроградный 

ток введённого раствора в проксимальный отдел анального канала с последую-

щим его расширением, что указывало на наличие РАИР. В случаях, когда обрат-

ный ток жидкости отсутствовал, а анальный канал оставался в состоянии стой-

кого спазма, РАИР считался отрицательным, что свидетельствовало о наличии 

аганглиоза. Полученные результаты подтвердили высокую диагностическую 

ценность метода, так как у 23 из 25 детей (92%) с болезнью Гиршпрунга выяв-

лено отсутствие РАИР. Чувствительность метода составила 92%, а специфич-

ность – 100%, что делает его эффективным для диагностики БГ. Анализ данных 

ультразвукового исследования показал достоверное увеличение диаметров пря-

мой и ободочной кишки у пациентов с болезнью Гиршпрунга (БГ) по сравне-

нию с нормативными показателями в зависимости от возраста. У детей до 1 го-

да (n=3) средний диаметр прямой кишки составил 4,8 ± 0,4 см, что превышает 

норму (2,9 ± 0,8 см) почти в 1,7 раза. В возрастной группе 2-4 лет (n=8) данный 

показатель достигал 5,8 ± 2.6 см, при норме 3,9 ± 1,1 см (увеличение в 1,5 раза). 

У детей 5-7 лет (n=7) прямая кишка расширялась до 7.0 ± 2,1 см, при норме 4,2 

± 0,9 см (увеличение в 1,7 раза). Наибольший диаметр прямой кишки зареги-

стрирован у подростков 8-17 лет (n=5) -7,8 ± 2,4 см, что в 1,75 раза больше воз-

растной нормы (4,5 ± 0,8 см). Для оценки состояния толстой кишки наиболее 

информативным методом является ирригография, которая была проведена 143 

пациентам и продемонстрировала высокую диагностическую ценность. По ре-

зультатам исследований достоверность ирригографии в диагностике БГ дости-

гала 94%. Полученные данные у пациентов с БГ выявили ряд характерных 

рентгенологических признаков, отражающих структурные и моторные наруше-

ния кишечника (рисунок 4). 
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Грубая складчатость слизистой оболочки, напоминающая структуру сли-

зистой желудка, была выявлена у 72 пациентов. Данный феномен отражает хро-

ническую функциональную гипертрофию слизистой оболочки как ответ на дли-

тельное нарушение пассажной функции кишечника (рисунок 5). Выраженная 

складчатость свидетельствует о развитии компенсаторных изменений в су-

прастенотическом сегменте толстой кишки. 

 

 

Рисунок 5. – Изменение слизистой кишечника 

 

При выраженном расширении толстой кишки в стадии декомпенсации 

чёткая граница поражённого сегмента не определялась. Подобная картина 

наблюдалась у 52 пациентов и была связана с прогрессирующим расширением 

Супрастенотиче-

ская расширенная 

часть 

 

 

Зона агангиоза 

 

 

 

 

Гипертрофия сли-

зистой оболочки 

Рисунок 4. – Ворон-

кообразная форма 

толстой кишки с 

выраженным су-

прастенотическим 

расширением вы-

шележащих отде-

лов на фоне аган-

глиоза 
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кишечника, что приводило к утрате контрастности между аганглионарной зоной 

и проксимальным расширенным отделом (рисунок 6). 

 

 

Рисунок 6. – Дилатация кишечника при декомпенсированной форме 

В таких случаях для уточнения истинных границ поражения целесооб-

разно проведение повторной ирригографии после адекватной подготовки ки-

шечника, а также использование дополнительных диагностических методов – 

аноректальной манометрии и биопсии. Если диаметр проксимального отдела 

превышает дистальный в 1,5-2 раза, это достоверно свидетельствует о наличии 

аганглиоза. Суперкороткая форма болезни Гиршпрунга была выявлена у 23 па-

циентов (16,1%), согласно классификации А. И. Ленюшкина. Достоверность 

ирригографии при суперкороткой форме не превышает 20%. Полученные ре-

зультаты были сопоставлены с нормальными показателями, представленными 

Левиным М.Д. (1983) (таблица 2). Данное сравнение позволило оценить струк-

турные изменения кишечника и выявить отклонения, характерные для суперко-

роткой формы болезни Гиршпрунга. Рентгенологическое исследование позволя-

ет зафиксировать выраженные изменения анатомических параметров кишечни-

ка у данной категории пациентов, демонстрируя достоверные отклонения от 

возрастной нормы. 

 

Дилатированная 

часть кишечника 

 

 

Зона аганглиоза 
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Таблица 2. – Сравнительная характеристика рентгенологических показа-

телей при суперкороткой форме БГ. 

Параметр Норма 

(2–3 

года) 

Пациен-

ты с БГ 

(2–3 го-

да) 

Нор-

ма (4–

7 лет) 

Пациен-

ты с БГ 

(4–7 лет) 

Нор-

ма (8–

17 

лет) 

Пациен-

ты с БГ 

(8–17 

лет) 

Ширина прямой 

кишки (см) 

3,2 ± 

0,9 

4,8 ± 

1,4** 

(+33,3%) 

5,1±0,

6 

7,3 ± 

0,8*** 

(+30,1%) 

5,7 ± 

1,0 

8,1 ± 

1,4*** 

(+29,6%) 

Ширина нисхо-

дящей ободочной 

кишки (см) 

2,9 ± 

0,6 

4,0 ± 

0,8** 

(+27,5%) 

3,2 ± 

0,7 

4,4 ± 0,7** 

(+27,3%) 

3,5 ± 

0,8 

4,2 ± 1,2* 

(+16,7%) 

Ширина ретро-

ректального про-

странства (см) 

0,16 ± 

0,08 

0,09±0,04

* (-43,7%) 

0,23 ± 

0,02 

0,14±0,03

** (-

39,1%) 

0,24 ± 

0,02 

0,15±0,03

** (-

37,5%) 

Длина анального 

канала (см) 

2,6 ± 

0,2 

1,9 ± 

0,1** (-

26,9%) 

2,6 ± 

0,2 

2,0 ± 0,1** 

(-23%) 

2,7 ± 

0,1 

2,2 ± 0,1* 

(-18,5%) 

Ректосигмои-

дальный индекс 

1,2 0,8* 

(-33,3%) 

1,6 1,1** 

(-31,2%) 

1,7 1,3** 

(-31,5%) 

Примечание: р – статистическая значимость различий между нормой и пациен-

тами с БГ в каждой возрастной группе (U-критерий Манна–Уитни) 

 

Анализ полученных данных свидетельствует о значительном увеличении 

размеров прямой и нисходящей ободочной кишки, снижении ширины ретрорек-

тального пространства, сокращении длины анального канала и уменьшении 

ректосигмоидального индекса. Эти изменения подтверждают наличие выра-

женной гипоплазии и функциональной неполноценности поражённого сегмента 

кишечника. 
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Результаты рентгенологического обследования позволяют заключить, что 

полипозиционная ирригография обладает высокой диагностической значимо-

стью и обеспечивает правильную постановку диагноза в 97–98% случаев. 

Именно по этой причине данный метод считается «золотым стандартом» в диа-

гностике болезни Гиршпрунга у детей. В нашем исследовании для определения 

состояния толстого кишечника колоноскопия была выполнена у 115 (80,4%) де-

тей, страдавших болезнью Гиршпрунга. Анализ фиброколоноскопических дан-

ных у пациентов с ректальной и ректосигмоидальной формами болезни 

Гиршпрунга позволил выявить характерные эндоскопические изменения: вход в 

просвет кишки был «звездчатой» формы, слизистые складки утолщены про-

дольно без изменения окраски; при подаче воздуха отмечалась лишь незначи-

тельная дилатация; воронкообразное расширение, за которым следовало резкое 

супрастенотическое расширение толстой кишки. В зоне супрастенотического 

расширения у 42 детей наблюдалась выраженная гиперемия слизистой оболоч-

ки с кровоточивостью при лёгком контакте, у 23 пациентов мелкие эрозии. 

Атрофические изменения были характерны для области супрастенотического 

расширения, возникая вследствие длительной внутрикишечной гипертензии и 

наличием фибротических изменений. 

Таким образом, колоноскопия позволяет установить границы патологиче-

ски изменённых участков и оценить состояние слизистой оболочки толстой 

кишки. Аноректальная манометрия была проведена у 45 детей (31,5%) до опе-

ративного вмешательства и у 35 (24,5%) в отдалённые сроки после операции. В 

ходе сфинктеромонометрии основное внимание уделялось оценке силы сокра-

щения мышц анального сфинктера в фазах расслабления и напряжения. Резуль-

таты сфинктеромонометрии у детей с болезнью Гиршпрунга достоверно отли-

чались от данных контрольной группы (p<0,05), что подтверждает высокую ди-

агностическую ценность метода. В контрольной группе среднее давление покоя 

составляло 50±0,8 мм рт. ст., что соответствует физиологической норме. У па-

циентов в компенсированной стадии болезни Гиршпрунга этот показатель был 

103±1,4 мм рт. ст., что более чем вдвое превышало контрольные значения. В 



31 
 

субкомпенсированной стадии давление покоя увеличивалось до 108,0±2,1 мм рт. 

ст. В декомпенсированной стадии отмечалось максимальное повышение до 

125,0±2,0 мм рт. ст., что свидетельствовало о выраженном гипертонусе внут-

реннего анального сфинктера (таблица 3). Выявленный гипертонус внутреннего 

анального сфинктера у детей с болезнью Гиршпрунга, особенно в декомпенси-

рованной стадии, подтверждает необходимость хирургического вмешательства. 

 

Таблица 3. – Показатели сфинктеромонометрии у детей с болезнью 

Гиршпрунга 

Группа P покой, мм рт. 

ст. 

P сокращение, мм рт. 

ст. 

РАИР, мл 

Контроль (n=15) 50,0 ± 0,8 108,0 ± 2,9 36,0 ± 5,0 

Компенсиро-

ванная стадия 

(n=10) 

103,0 ± 1,4  

р1<0,001 

205,0 ± 4,6  

р1<0,001 

Отрицатель-

ный 

Субкомпенси-

рованная стадия 

(n=20) 

108,0 ± 2,1  

р1<0,001  

р2>0,05 

216,0 ± 6,6  

р1<0,001  

р2>0,05 

Отрицатель-

ный 

Декомпенсиро-

ванная стадия 

(n=15) 

125,0 ± 2,0  

р1<0,001  

р2<0,05  

р3<0,05 

220,0 ± 5,7  

р1<0,001  

р2<0,05  

р3<0,05 

Отрицатель-

ный 

P <0,001 <0,001  

Примечание: р – общая статистическая значимость различий между группами 

(Краскела-Уоллиса); р1 – сравнение с контролем, р2 – сравнение с компенсиро-

ванной стадией, р3 – сравнение с субкомпенсированной стадией (тест Данна) 

 

Таким образом, сфинктеромонометрия представляет собой важный диа-

гностический инструмент, позволяющий объективно оценить степень наруше-
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ния аноректальной функции и определить тактику хирургического и последу-

ющего реабилитационного лечения. 

Морфологический анализ был проведён у 110 пациентов, что составило 

77,0% от общего числа больных с болезнью Гиршпрунга. Биопсия в сочетании с 

иммуногистохимическим исследованием с использованием маркера Calretinin 

является «золотым стандартом» диагностики болезни Гиршпрунга. Несмотря на 

высокую информативность рентгенологических методов, объективным спосо-

бом точного определения границ аганглионарной зоны остаётся экспресс-

биопсия толстой кишки. В нашем исследовании из 143 больных у 20 пациентов 

после стандартного гистологического анализа было выполнено иммуногисто-

химическое исследование на парафиновых блоках. При этом выявлялась поло-

жительная реакция на S-100 в гипертрофированных нервных волокнах и отри-

цательная реакция на Calretinin в подслизистом и мышечном слоях. У всех об-

следованных морфологическая картина и результаты иммуногистохимического 

анализа соответствовали болезни Гиршпрунга (врождённому аганглиозу). 

В настоящее время хирургическое вмешательство остаётся основным ме-

тодом лечения болезни Гиршпрунга. Однако успешное устранение заболевания 

не ограничивается одной лишь резекцией аганглионарного сегмента: для пол-

ноценного восстановления кишечной функции требуется проведение комплекс-

ной послеоперационной терапии. Развитие хирургических методик привело к 

совершенствованию классической техники и внедрению модифицированных 

подходов и новых технических решений. Эти изменения позволили улучшить 

непосредственные и отдалённые результаты операций. Однако для временной 

компенсации нарушений и подготовки пациента к оперативному вмешательству 

необходимо к лечению включит ежедневное опорожнение кишечника с помо-

щью послабляющей диеты, физиотерапевтических процедур, а также очисти-

тельных и сифонных клизм с масляными растворами. Ключевым элементом 

консервативного лечения является диета. В рационе рекомендуются продукты, 

богатые клетчаткой, кисломолочные изделия и растительное масло, при этом 

исключаются мучные блюда. Вторым важным компонентом терапии являются 
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пробиотики (эубиотики), включая бифидумбактерин форте, бификол, бифи-

форм, линекс, хилак форте и другие препараты.  

Для профилактики послеоперационных гемореологических осложнений и 

гипоксии применялась гиперволемическая гемодилюция (ГГ), которая доказала 

свою эффективность в стабилизации гемодинамики, улучшении микроциркуля-

ции, подавлении избыточной активности свёртывающей системы и профилак-

тике инфекционно-токсических осложнений. Введение кровезаменителей в 

объёме 20–25% от исходного объёма циркулирующей крови (ОЦК) обеспечива-

ло разбавление преимущественно депонированной, сгущённой крови. У 40 де-

тей, получавших дифференцированную предоперационную подготовку, ГГ со-

четалась с озонотерапией. Процедура включала внутривенное введение плазмо-

замещающих и белковых растворов (альбумин, плазма, реосорбилакт, сорби-

лакт) из расчёта 10 мл/кг массы тела за 40–50 минут до операции. Для воспол-

нения объёма использовались растворы 10% глюкозы или Рингера. Озонотера-

пия осуществлялась внутривенным введением озонированного раствора 0,9% 

натрия хлорида на протяжении 10 дней до операции. После проведения гипер-

волемической гемодилюции в сочетании с озонотерапией у пациентов с болез-

нью Гиршпрунга было отмечено достоверное улучшение показателей перифе-

рической и тканевой гемодинамики. 

Таким образом, комплексная предоперационная подготовка, включающая 

коррекцию хронической эндогенной интоксикации, бактериальную санацию, 

гиперволемическую гемодилюцию и озонотерапию, обеспечивает стабильность 

гемодинамики, улучшает реологические свойства крови и снижает частоту 

осложнений в интра- и послеоперационном периоде. 

В нашем исследовании проведена сравнительная оценка четырёх хирур-

гических методов: традиционной двухэтапной операции Соаве – Ленюшкина, 

Соаве – Ленюшкина в модификации клиники детской хирургии ИПОВСЗ РТ, 

одноэтапного трансанального внебрюшинного низведения толстой кишки по Де 

ла Торре - Мондрагон и Свенсон – Лайк. 
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При операции Соаве — Ленюшкина и её модификации основной концеп-

цией является клиновидное иссечение серозно-мышечного футляра и формиро-

вание межкишечного анастомоза внутри серозно-мышечного футляра прямой 

кишки, что обеспечивает физиологичность операции и минимизирует риск 

осложнений. Современные минимально инвазивные подходы, такие как транса-

нальное эндоректальное низведение толстой кишки по методикам Де ла Торре - 

Мондрагон и Свенсона-Лайк обладают рядом преимуществ: минимальная трав-

матичность для органов малого таза, отсутствие многоэтапности, упрощённая 

техника выполнения, благоприятное послеоперационное течение, отсутствие 

кровопотери во время операции, снижение экономических затрат, отсутствие 

послеоперационных осложнений со стороны брюшной полости. Всё это спо-

собствует значительному улучшению прогноза и качества жизни пациентов. 

Анализ исследования показывает, что наибольший процент больных был 

оперирован по модифицированной методике Соаве-Ленюшкина, что составляло 

70 (48,9%), а по методике Соаве в классическом варианте 43 (30,1%), по Де ла 

Торре – Мондрагон 20 (14%) и 10(7%) по способу Свенсона-Лайк.  Всего ки-

шечная стома была наложена у 13 пациентов (100%), при этом наиболее часто 

выполнялась колостомия (69,2%), а илеостомия и сигмостомия встречались ре-

же. У детей в возрасте от 29 суток до 3 месяцев колостомия была наложена у 1 

пациента (7,7%) вследствие позднего выявления патологии и необходимости 

проведения кишечной декомпрессии. В возрастной группе 7–12 месяцев сигмо-

стома была наложена у 2 детей (15,4%), что связано с выявлением заболевания в 

этот период и попытками консервативного лечения на ранних этапах. Наиболь-

шее число кишечных стом выполнено в возрасте 13 месяцев – 3 лет – 5 пациен-

тов (38,5%), что может быть связано с поздней диагностикой и развитием де-

компенсированных форм заболевания. У детей старше 3 лет колостома была 

наложена у 3 пациентов (23,0%), что также свидетельствует о наличии сложных 

клинических случаев, требующих паллиативного вмешательства. Опыт приме-

нения лечения БГ свидетельствует о том, что у 13 пациентов первой группы бы-

ли проведены многоэтапные вмешательства по методике Соаве–Ленюшкина, из 
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которых у 6 детей выполнялось наложение колостомы на восходящем отделе 

толстой кишки. Продолжительность существования стомы варьировала от 2 ме-

сяцев до 2 лет. Однако у 9 пациентов при предоперационном клинико-

лабораторном обследовании выявлены признаки токсического поражения пече-

ни и функциональной печёночной недостаточности. Развитие данного осложне-

ния связано с длительной дисфункцией толстой кишки из-за наложенной коло-

стомы, что приводило к нарушению метаболизма и снижению детоксикацион-

ной функции печени. Одноэтапные операции среди 43 пациентов первой груп-

пы применялись у 30 детей с предоперационной подготовкой без наложения 

кишечной стомы. При выполнение модифицированной операции Соаве – Лё-

нюшкина для уменьшения болевого синдрома в послеоперационном периоде и 

проведения эндолимфатической антибиотикотерапии в ретроперитонеальное 

пространство на уровне L4–L5 интраоперационно устанавливался катетер, че-

рез который осуществлялось введение лекарственных препаратов. 

С 2014 года в нашей клинике активно применяется трансанальная эндо-

ректальная техника низведения толстой кишки без внутрибрюшной мобилиза-

ции. Наибольшую эффективность при дистальных формах БГ у детей до трёх 

лет показали операция Де ла Торре – Мондрагон и методика Свенсон–Лайк. 

Метод Де ла Торре основан на исключении брюшного этапа вмешательства. 

Демукозация проводится через трансанальный доступ, что позволяет избежать 

повреждения сфинктера и снизить риск травматизации органов малого таза. В 

ходе операции выполняется резекция тщательно мобилизованного дистального 

сегмента толстой кишки в пределах аганглиозной зоны, а также изменённых 

вышележащих отделов с последующим формированием колоанального анасто-

моза.  

Существует ряд противопоказаний для данной техники: оперативные 

вмешательства, ранее проведённые в брюшной полости, независимо от их связи 

с патологией толстой кишки; наличие кишечной стомы – сигмостомия; длинная 

форма болезни Гиршпрунга с распространением аганглиоза на нисходящую 

ободочную кишку. При отсутствии стандартных ретракторов был разработан 
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«Способ ретракции анального отверстия при болезни Гиршпрунга у детей» 

(удостоверение №000583).  

Техника заключается в следующем: раскрытие анального канала при по-

мощи лигатуры, проведённой на уровне зубчатой линии и фиксированной к ко-

же по окружности на расстоянии 4–6 см от ануса. Устанавливается от 4 до 6 ли-

гатур, что обеспечивает адекватное раскрытие ануса. После этого на расстоянии 

1,5 см выше зубчатой линии отдельными швами фиксируется слизистая оболоч-

ка, и производится выделение кишки. Колоректальный анастомоз накладывает-

ся в два ряда непосредственно в канале низведения, что обеспечивает его проч-

ность и предотвращает ретракцию кишки. 

В отдалённые сроки после операции у части пациентов отмечались коло-

стаз и рецидивы ГАЭК. Установлено, что одной из причин этих осложнений яв-

ляется сокращение мышечного футляра и сдавление просвета кишки, приводя-

щее к нарушению её эвакуаторной функции. С целью устранения данного 

осложнения был разработан «Способ клиновидного иссечения серозно-

мышечного футляра при трансанально-эндоректальном низведении по Де 

ла Торре - Мондрагон у детей, страдающих болезнью Гиршпрунга» (удосто-

верение №000579) (рисунок 7). 

 

    

Рисунок 7. – Схематическое изображение иссечения серозно-мышечного 

футляра при операции Де ла Торре – Мондрагон 

 

Это положение подтверждается результатами других исследований, опуб-

ликованных в последние годы. В связи с этим рекомендуется использование 
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техники трансанального эндоректального низведения толстой кишки (ТЭНТК) 

в модификации Swenson-Like. 

У пациентов IV группы применялся метод Swenson-Like, основанный на 

принципах экстраректальной диссекции (рисунок 8). В отличие от методики De 

la Torre-Mondragon и Ortega-Salgado, при данной операции циркулярный разрез 

слизистой оболочки анального канала выполняется на 1 см выше зубчатой ли-

нии с рассечением всех слоёв стенки прямой кишки, после чего диссекция про-

должается исключительно экстраректально. Ключевым моментом является 

надёжное лигирование сосудов любого диаметра. 

 

 

А 

 

Б 

Рисунок 8. – Техника операции Swenson-Like. А. Этапы операции на 1 см 

выше зубчатой линии, охватывая всю толщину стенки прямой кишки. Б. 

Экстраректальная диссекция кишки 

 

Сравнительный анализ показал, что брюшинно-промежностный прокто-

пластик по Соаве–Ленюшкина является более продолжительным вмешатель-

ством. Среднее время операции составило 154,8±7,2 мин, что связано с её тех-

нической сложностью, необходимостью тщательной мобилизации кишечника и 

формирования анастомоза.  

В то же время трансанальное эндоректальное низведение выполнялось 

значительно быстрее – в среднем 52,2±3,8 мин, что достоверно короче 

(p<0,001). Данный результат объясняется минимально инвазивным доступом, 

отсутствием брюшинного этапа и меньшей степенью хирургической травмати-
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зации тканей. Более короткий срок госпитализации при трансанально-

эндоректальном низведении указывает на его эффективность и безопасность. 

Объём интраоперационной кровопотери при операциях на толстой кишке, в 

частности при методике Соаве–Ленюшкина, варьировал в пределах 5–20 мл на 

каждый килограмм массы тела ребёнка. По данным нашего исследования, при 

брюшинно-промежностном проктопластике в модификации клиники средний 

объём кровопотери составил 100±25 мл, в то время как при трансанальном эн-

доректальном низведении кровопотери не наблюдалось. Средняя продолжи-

тельность обезболивания в послеоперационном периоде после операции Соаве–

Ленюшкина составила 4±1 дня. Энтеральное питание начиналось на 4±2-е сут-

ки. В группе трансанального эндоректального низведения энтеральное питание 

начиналось уже на 1–2-е сутки после операции. 

Трансанальное эндоректальное низведение и операция Swenson-Like об-

ладают наименьшей частотой осложнений (2,1% и 0,7% соответственно), что 

подтверждает их эффективность и минимальную инвазивность. Модифициро-

ванная операция по Соаве–Ленюшкина позволила снизить частоту осложнений 

до 3,5%. 

В процессе выполнения нашей работы были следующие виды осложне-

ний по методике Соаве – Ленюшкина: абсцесс малого таза у одного больного, у 

двух межфутлярный абсцесс, скопление крови в брюшной полости у одного и у 

двух незначительное скопление жидкости (80–100 мл) в левом боковом канале и 

малом тазу без клинически значимых проявлений. 

Полученные результаты свидетельствуют о необходимости индивидуаль-

ного подхода к выбору хирургической тактики.  

Основная цель инфузионной терапии заключалась в восполнении су-

точной потребности ребёнка в жидкости, электролитах и компенсации патоло-

гических потерь. Недостаток натрия и хлора устранялся введением кровезаме-

нителей, дефицит калия компенсировался введением 7,5% раствора хлорида ка-

лия, а магния – 10% раствора сульфата магния. Суточные потребности детей в 

микроэлементах для парентерального введения составляли: кальций – 0,5 
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ммоль/кг, магний – 0,07-0,1 ммоль/кг, фосфор – 36-38 мг/кг. Потребности в пи-

тательных веществах рассчитывались индивидуально и в среднем составляли: 

белки – 1,3-1,8 г/кг, жиры – 2 г/кг, глюкоза – 2-3 г/кг. Общая энергетическая по-

требность определялась в зависимости от массы тела ребёнка и у пациентов 

старше 3 лет в среднем составляла 40–45 ккал/кг. 

Современная хирургическая практика предусматривает использование 

различных способов введения антибиотиков, направленных на создание высо-

кой концентрации препарата непосредственно в очаге инфекции с пролонгиро-

ванным действием. В условиях нашей клиники была усовершенствована мето-

дика направленного транспорта антибиотиков (НТА) с использованием аутоло-

гических эритроцитарных теней, разработанная для повышения эффективности 

избирательной доставки антибактериальных препаратов непосредственно в 

очаг воспаления. В сложном патогенезе воспалительных заболеваний кишечни-

ка важную роль играют нарушения микролимфатического дренажа, лимфотока 

через регионарные лимфатические узлы и снижение барьерной функции лим-

фатической системы. Эти данные стали основанием для разработки метода ре-

гионарной эндолимфатической антибиотикотерапии (РЛАТ), который в настоя-

щее время широко применяется при острых гнойно-септических процессах раз-

личной локализации. В послеоперационном периоде пациенты с болезнью 

Гиршпрунга, особенно при тяжёлых проявлениях хронической эндогенной ин-

токсикации, рассматриваются как кандидаты для проведения РЛАТ в условиях 

стационара. Методика РЛАТ, применявшаяся в нашей клинике (Т.А. Абдуфатаев 

и соавт., 1996), включала следующие этапы. В конце основного этапа операции 

устанавливали микроиригатор с боковым отверстием в области IV–V пояснич-

ного позвонка слева. После этого в забрюшинное пространство вводили суточ-

ную дозу антибиотика, подобранного с учётом чувствительности микрофлоры. 

Через 2–3 минуты дополнительно вводились препараты, улучшающие лим-

фодренаж (лидокаин или новокаин). Курс РЛАТ продолжался 7–10 дней. 

Наши исследования подтверждают, что внедрение этих методов в клини-

ческую практику повышает эффективность антибактериальной терапии и 
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улучшает исходы лечения у детей с тяжёлыми формами заболевания (таблица 

4). 

 

Таблица 4. – Эффективность способов антибиотикотерапии с группой 

сравнения у детей с БГ 

Груп-

па 

Сут-

ки 

Лейкоци-

тоз 

тыс./мкл 

ЛИИ, 

усл.ед 

СОЭ, 

мм/ча

с 

МСМ, усл. 

ед 

Парамеций-

ный тест, мин 

I груп-

па 

1 день 12,1±0,8 5,1±0,

7 

46±3,5 0,420±0,02

0 

25±1,4 

7 день 10,3±1,2 4,6±0,

9 

33±2,3 0,340±0,01

5 

30±1,5 

Р >0,05 >0,05 <0,05 <0,01 <0,05 

II 

группа 

1 день 13,2±1,4 4,8±1,

0 

45±2,7 0,430±0,02

3 

24±1,0 

7 день 8,0±0,9 3,7±0,

8 

27±2,1 0,330±0,01

0 

32±1,3 

Р <0,01 <0,05 <0,01 <0,01 <0,01 

III 

группа 

1 день 13,3±1,5 4,5±0,

9 

53±3,1 0,395±0,03

0 

23±1,2 

7 день 6,0±0,7 2,8±0,

7 

21±1,8 0,280±0,01

5 

33±1,4 

Р <0,01 <0,05 <0,01 <0,01 <0,01 

Примечание: р – статистическая значимость различия показателей между 1 и 7 

сутками (по Т-критерию Вилкоксона) 

 

Наибольшие различия были отмечены между I и III группами, что свиде-

тельствует о более выраженной положительной динамике в последней. Так, 

уровень лейкоцитоза в I группе на 1-й день составлял 10,3±1,2, тогда как в III 

группе этот показатель был значительно ниже – 6,0±0,7 (p<0,01), что указывает 
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на активный воспалительный процесс у пациентов первой группы, требующий 

усиленного контроля и коррекции антибактериальной и противовоспалительной 

терапии. 

Значительное снижение уровня СОЭ в III группе с 53,0±3,1 до 21,0±1,8 на 

7-й день (p<0,01) подтверждает эффективность комплексного подхода к лече-

нию, связанного с более рациональной тактикой ведения больных, минимиза-

цией инвазивных вмешательств и использованием современных методов хирур-

гической коррекции. Существенные изменения в уровнях ЛИИ и МСМ отра-

жают различную степень системного воспалительного ответа и метаболических 

нарушений в разных группах. Так, в III группе ЛИИ снизился с 4,5±0,9 до 

2,8±0,7 (p<0,05), что указывает на уменьшение активности воспалительного 

процесса, а показатель МСМ изменился с 0,395±0,030 до 0,280±0,015 (p<0,01), 

что свидетельствует о нормализации метаболических процессов. Эти парамет-

ры могут рассматриваться как объективные критерии оценки тяжести состояния 

и прогноза восстановления, позволяя хирургу более точно планировать тактику 

лечения и послеоперационного ведения. 

Реабилитация представляет собой комплекс медицинских и социальных ме-

роприятий, направленных на восстановление здоровья пациента и максимально 

раннее возвращение его к привычному образу жизни. Реабилитация после хирурги-

ческого лечения болезни Гиршпрунга условно подразделяется на два этапа. Первый 

этап – реадаптационный, который начинается сразу после операции и направлен на 

приспособление организма к новым физиологическим условиям. Второй этап – ре-

абилитационный, направлен на восстановление кишечной моторики, нормализацию 

акта дефекации, укрепление удерживающего аппарата прямой кишки и адаптацию к 

новым функциональным нагрузкам. Оптимальный подбор восстановительных ме-

роприятий, их своевременное назначение и контроль за результативностью позво-

ляют не только минимизировать риск осложнений, но и значительно повысить ка-

чество жизни пациентов. В первые 10–12 дней, а иногда и до одного месяца после 

операции у пациентов нередко наблюдается анастомозит, проявляющийся раздра-

жающими выделениями из прямой кишки. Для профилактики воспалительных 
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процессов применяется комплекс мероприятий, включающий обработку кожи 

нейтральными жирами (например, бальзамом Бакстимс) и отварами трав, проведе-

ние тёплых сидячих ванн с перманганатом калия, а также микроклизмы с тёплым 

раствором (36–37°C) дважды в день – утром и вечером. 

После закрепления анастомоза и уменьшения воспалительных проявле-

ний переходят к формированию нормального ритма дефекации. Для этого ис-

пользуется методика стимуляции кишечника: утром, не вставая с постели, ре-

бёнку предлагают выпить стакан воды комнатной температуры, затем – завтрак, 

после чего его просят посетить туалет. При отсутствии позывов акт дефекации 

стимулируется с помощью глицериновой свечи или клизмы небольшого объёма. 

Важнейшей целью является выработка регулярного ежедневного, полного и од-

номоментного опорожнения кишечника. При недостаточности наружного 

сфинктера проводится курс тренировок с применением лечебных клизм про-

должительностью 15–20 дней. Используется чередование тёплой и прохладной 

воды, при этом объём постепенно увеличивается со 100–150 мл до 200–350 мл. 

Пациенту предлагается удерживать воду максимально долго, сопровождая это 

активными движениями. 

Для профилактики резидуального стеноза анального канала и прямой 

кишки применяется бужирование. На начальном этапе процедура выполняется 

ежедневно, затем через день на протяжении двух месяцев, после чего – дважды 

в неделю, а впоследствии дважды в месяц. Контрольное обследование прово-

дится через месяц после завершения курса. Первый этап реабилитации продол-

жается не менее трёх месяцев, однако основные мероприятия осуществляются в 

условиях стационара до момента выписки пациента. 

Второй этап реабилитации направлен на окончательное закрепление по-

лученных навыков. Переход между этапами является условным, так как многие 

мероприятия выполняются параллельно. Основные задачи заключаются в фор-

мировании устойчивого навыка самостоятельной дефекации, адаптации удер-

живающего аппарата прямой кишки, а также в подключении лечебной физкуль-

туры, физиотерапии и санаторно-курортного лечения.  
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Лечебная физкультура (ЛФК) занимает одно из ведущих мест в системе 

реабилитации детей после хирургического лечения болезни Гиршпрунга. ЛФК 

рекомендуется детям старше трёх лет и направлена преимущественно на укреп-

ление мышц тазового дна и передней брюшной стенки.  

Дополнительно назначается массаж передней брюшной стенки, включа-

ющий поглаживания, растирания, разминания и вибрацию по ходу кишечного 

содержимого, что способствует улучшению моторики и профилактике запоров. 

Для тренировки удерживающего аппарата применяется биологическая обратная 

связь (БОС-терапия) и электростимуляция. Физиотерапевтические методы 

направлены на восстановление моторики ободочной кишки и улучшение функ-

ции удерживающего аппарата. 

С целью определения оптимальных сроков диспансерного наблюдения в 

зависимости от клинической формы болезни Гиршпрунга, наличия осложнений 

и тяжести патологического процесса пациенты были распределены на 3 группы. 

Первая группа включала 91 ребёнка (63,6%), которым была выполнена 

первичная одноэтапная операция или операция по методу Соаве-Ленюшкина с 

модификацией. После хирургического вмешательства дети должны находиться 

под динамическим наблюдением детского хирурга по месту жительства в тече-

ние 2–3 лет. Амбулаторное наблюдение осуществляется один раз в полгода, по-

вторное стационарное обследование – через 2–3 года. При отсутствии патоло-

гических изменений диспансерное наблюдение завершается. 

Во вторую группу вошли 38 детей (26,6%), перенёсших многоэтапные ра-

дикальные операции на фоне неблагоприятного соматического состояния. Для 

этой категории характерно течение заболевания с тяжёлым энтероколитом и 

токсическим поражением печени при наличии хронической эндогенной инток-

сикации II–III степени. Диспансерное наблюдение проводится на протяжении 5 

лет, перед снятием с учёта дети проходят комплексное стационарное обследова-

ние с оценкой функционального состояния кишечника. 

К третьей группе отнесены 14 пациентов (9,8%) с осложнённым после-

операционным периодом. Эффективность реабилитации определяется направ-
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ленным воздействием на системы организма, вовлечённые в патологический 

процесс, а также коррекцией механизмов, способствующих прогрессированию 

болезни. У детей третьей диспансерной группы (14; 9,8%), прошедших дли-

тельное лечение и неоднократные хирургические вмешательства, формируются 

психологические барьеры, связанные с осознанием своей болезни и её послед-

ствий. Это приводит к чувству неполноценности, проявляющемуся в замкнуто-

сти, тревожности, повышенной эмоциональной лабильности, раздражительно-

сти, сниженной самооценке и, в тяжёлых случаях, к суицидальным настроени-

ям. Такие психоэмоциональные расстройства существенно осложняют процесс 

социальной адаптации и требуют комплексного подхода к реабилитации. Для 

этой категории пациентов было организовано консультирование и диспансерное 

наблюдение в отделении комплексной помощи семье и детям Государственного 

учреждения «Центр здоровья №12» г. Душанбе. 

Для успешной социальной интеграции необходимо разрабатывать инди-

видуальные программы реабилитации, включающие психологическую под-

держку, постепенное вовлечение ребёнка в коллектив, использование специаль-

ных обучающих методик и проведение педагогической коррекции с учётом ин-

дивидуальных особенностей. 

Исследование качества жизни (КЖ) у детей с болезнью Гиршпрунга (БГ) 

проводилось с использованием опросника Pediatric Quality Life Inventory 

(PedsQL™ 4.0) (Varni J. и соавт., 2001). Сравнительный анализ проводился в три 

временные точки: при поступлении в клинику (до хирургического вмешатель-

ства), через 6 месяцев после завершения лечения и через 12 месяцев после 

окончательного этапа операции. Оценка показателей качества жизни проводи-

лась с учётом типа выполненного хирургического вмешательства. Доопераци-

онные данные также были классифицированы в соответствии с методом после-

дующей операции, что позволило сопоставить исходные характеристики паци-

ентов в каждой группе. После оперативного вмешательства наблюдалась поло-

жительная динамика показателей качества жизни, однако степень улучшения 

напрямую зависела от применённой хирургической методики. Анализ качества 
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жизни (КЖ) у детей с болезнью Гиршпрунга (таблица 5) в дооперационном пе-

риоде по сравнению с референтной группой здоровых детей показал наличие 

статистически значимых различий по всем шкалам опросника PedsQL (p<0,05).  

С клинической позиции снижение социальной активности у детей с бо-

лезнью Гиршпрунга обусловлено сочетанием медицинских, физиологических и 

психоэмоциональных факторов, которые необходимо учитывать при планиро-

вании ведения пациентов.  

Значимым препятствием для социальной адаптации выступают послеопе-

рационная кишечная дисфункция и хронические абдоминальные симптомы. 

Сохраняющийся метеоризм и вздутие живота, сопровождающиеся болезнен-

ными сокращениями кишечника, вызывают у детей ощущение постоянного 

дискомфорта. Болевой синдром, особенно при замедленной моторике низве-

дённого сегмента кишки, может быть непредсказуемым, что снижает уверен-

ность ребёнка и формирует страх перед пребыванием вне дома. 

Таблица 5. - Показатели качества жизни детей с болезнью Гиршпрунга в 

дооперационном периоде по результатам ответов родителей и детей (в бал-

лах), Me [Q1-Q3] 

Шкала (КЖ) Референтная 

группа 

(n=20) 

I 

группа 

(n=25) 

II 

группа 

(n=40) 

III 

группа 

(n=10) 

IV 

группа 

(n=10) 

P 

ФФ (физическое 

функционирование) 

85 [75–95] 55*  

[45–65] 

54*  

[45–63] 

54*  

[45–63] 

55*  

[46–63] 

>0,05 

ЭФ (эмоциональное 

функционирование) 

72 [60–85] 56*  

[48–64] 

57*  

[49–64] 

58*  

[47–67] 

57*  

[48–66] 

>0,05 

СФ (социальное 

функционирование) 

83 [72–95] 52*  

[44–60] 

53*  

[45–61] 

53*  

[45–61] 

53*  

[45–61] 

>0,05 

РФ (ролевое функ-

ционирование) 

72 [60–85] 55*  

[46–63] 

54*  

[45–64] 

54*  

[45–64] 

54*  

[45–64] 

>0,05 

Общий балл 78 [68–88] 54*  54*  55*  55* >0,05 
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[45–63] [46–63] [46–64] [46–64] 

Примечание: р – статистическая значимость различия показателей между груп-

пами больных (Н-критерий Краскела-Уоллиса), *р<0,05 – при сравнении с ре-

ферентной группой (по U-критерию Манна-Уитни) 

 

В отдалённом послеоперационном периоде у пациентов первой группы, 

перенёсших хирургическое лечение болезни Гиршпрунга, сохранялось стати-

стически значимое снижение показателей качества жизни по сравнению с нор-

мальными значениями (таблица 6). Вместе с тем по отношению к предопераци-

онным данным была зафиксирована выраженная положительная динамика 

(p<0,05). 
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Таблица 6. - Динамика показателей качества жизни у пациентов в отдалён-

ном послеоперационном периоде, Me [Q1-Q3] 

Шкала 

(КЖ) 

Референтная 

группа 

(n=20) 

I группа 

(n=25) 

II группа 

(n=40) 

III груп-

па (n=10) 

IV груп-

па (n=10) 

P 

ФФ 83,8  

[67,0–100,6] 

63,5***  

[47,9–79,1] 

70,5**  

[56,2–84,8] 

75,5*  

[60,8–

90,2] 

76,0  

[60,9–

91,1] 

<0,001 

ЭФ 71,5  

[51,5–91,5] 

65,3**  

[50,6–80,0] 

69,5  

[55,7–83,3] 

70,8  

[57,6–

84,0] 

71,3  

[57,9–

84,7] 

<0,05 

СФ 83,1  

[64,7–101,5] 

64,5***  

[47,6–81,4] 

71,5**  

[55,5–87,5] 

76,5*  

[63,4–

89,6] 

77,0  

[64,2–

89,8] 

<0,001 

РФ 71,8  

[52,0–91,6] 

62,4**  

[46,4–78,4] 

69,2  

[54,5–83,9] 

70,2  

[58,9–

81,5] 

70,5  

[58,3–

82,7] 

<0,05 

Общий 

балл 

78,0  

[62,6–93,4] 

63,9***  

[48,2–79,6] 

70,2**  

[55,5–84,9] 

73,2*  

[60,1–

86,3] 

73,7  

[60,3–

87,1] 

<0,001 

Примечание: р – статистическая значимость различия показателей между груп-

пами больных (Н-критерий Краскела-Уоллиса), *р<0,05, **р<0,01, ***р<0,001 – 

при сравнении с референтной группой (по U-критерию Манна-Уитни) 

 

Через 12 месяцев после операции у пациентов первой группы отмечается 

положительная динамика показателей качества жизни. Сравнительный анализ 

качества жизни через 12 месяцев после операции в I, II, III и IV группах, осно-

ванный на данных опроса респондентов, выявил статистически значимые раз-

личия между группами (p<0,05). Наиболее высокие показатели общего балла, а 

также физического, социального и ролевого функционирования продемонстри-
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ровали пациенты четвертой группы по сравнению с первой. Во второй группе 

отмечалось снижение показателей физического и социального функционирова-

ния на 5% по сравнению с третьей и четвертой группами, тогда как остальные 

параметры оставались практически на одном уровне. 

 

ВЫВОДЫ 

1. Проведённый комплекс клинико-лабораторных исследований охватил 

широкий спектр диагностических тестов, позволивших не только оценить об-

щее состояние пациентов с болезнью Гиршпрунга, но и выявить метаболиче-

ские нарушения, степень аутоинтоксикации, признаки дисбиоза и изменения 

иммунного статуса. Полученные результаты способствовали выбору оптималь-

ной лечебной тактики и профилактике послеоперационных осложнений [3-A, 

14-A]. 

2. Комплексное использование трансабдоминального и трансперинеаль-

ного ультразвукового исследования обеспечило качественную визуализацию 

аноректальной зоны, что повысило точность диагностики. Применение доппле-

рометрии и функциональных проб (в частности, пробы Вальсальвы) позволило 

объективно оценить параметры кровотока и динамику аноректального угла, 

имеющие значимое клиническое значение [4-A, 15-A]. 

3. Сфинктерометрия с использованием комплекса «АДИМС-20» дала 

возможность объективно оценить функциональное состояние аноректального 

региона у детей с болезнью Гиршпрунга, выявить нарушения сократительной 

активности сфинктерного аппарата и спрогнозировать течение послеопераци-

онной реабилитации. Применение данного метода способствовало персонали-

зированному подходу к лечению, корректировке хирургической тактики и 

устранению функциональных нарушений [2-A]. 

4.  Выбор хирургической методики должен основываться на оценке тяже-

сти состояния пациента, анатомических особенностей поражённого сегмента 

кишечника и технических возможностей клиники, с приоритетом малоинвазив-

ных и органосохраняющих вмешательств. Трансанальные операции по методи-
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кам De la Torre–Mondragon и Swenson-like являются наименее травматичными и 

в то же время достаточно эффективными для радикального лечения болезни 

Гиршпрунга. Двухэтапная операция по методике Соаве–Ленюшкина, несмотря 

на высокую результативность, характеризуется большей травматичностью [9-A, 

17-A]. 

5. Разработанный алгоритм диагностики и лечения позволяет обоснован-

но выбирать оптимальный метод хирургического вмешательства, особенно при 

тяжёлых формах заболевания у детей раннего возраста. В случаях подозрения 

на тотальный аганглиоз целесообразно предварительное наложение стомы. У 

новорождённых и младенцев оправдано использование сифонных клизм и сла-

бительных средств как временной меры для облегчения опорожнения кишечни-

ка [1-A, 12-A]. 

6. Рецидив заболевания после хирургического вмешательства встречается 

в 5–15% случаев. Наибольший риск отмечается у детей первого года жизни, у 

которых клиническая симптоматика выражена недостаточно чётко. В таких слу-

чаях рекомендуется выполнение интраоперационной биопсии толстой кишки 

для уточнения диагноза. Наличие частого жидкого стула в сочетании с выра-

женным вздутием живота и рвотой следует рассматривать как тревожный симп-

том у детей с болезнью Гиршпрунга, требующий дополнительного обследова-

ния и исключения инфекционной патологии кишечника [6-A, 10-A]. 

7. Запорные поносы являются характерным признаком функциональной 

кишечной непроходимости. Риск развития энтероколита значительно возрастает 

при поздней диагностике болезни Гиршпрунга, что делает его одним из наибо-

лее опасных осложнений. Для его своевременного выявления и лечения необхо-

дим комплексный подход, включающий антибактериальную терапию, инфузи-

онную коррекцию и контроль кишечной микробиоты [5-A]. 

8. Применение современных хирургических методик в сочетании с ком-

плексными программами реабилитации позволило существенно снизить уро-

вень стойкой инвалидизации среди детей с болезнью Гиршпрунга. Индивидуа-

лизированный подход к восстановлению, направленный на коррекцию моторно-
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эвакуаторных нарушений кишечника, устранение воспалительных осложнений 

и нормализацию акта дефекации, способствует значительному повышению ка-

чества жизни пациентов и снижению частоты рецидивов патологических состо-

яний [8-A, 16-A]. 

9. Комплексная программа реабилитации детей с болезнью Гиршпрунга 

должна включать не только мероприятия, направленные на восстановление 

функции кишечника, но и меры психологической поддержки, образовательной 

адаптации, формирование уверенности в себе, развитие социальной активности 

и создание условий для полноценной самореализации в обществе [11-A]. 

10. Оценка отдалённых результатов показала, что в 1 группе хорошие ре-

зультаты были зарегистрированы у 46,5% пациентов, удовлетворительные – у 

30,2%, неудовлетворительные – у 23,3%. Во 2 группе хорошие результаты со-

ставили 82,8%, удовлетворительные – 12,8%, неудовлетворительные – 4,3%. В 3 

группе хорошие результаты достигнуты у 85,0% пациентов, удовлетворитель-

ные – у 10,0%, неудовлетворительные – у 5,0%. В 4 группе у всех детей (100%) 

отмечены хорошие результаты [7-A, 13-A]. 

 

Рекомендации по практическому использованию результатов исследования 

1. Разработанные и внедрённые в клиническую практику комплексные 

диагностические критерии позволяют проводить всесторонний анализ состоя-

ния аноректальной области у детей с болезнью Гиршпрунга, обеспечивая свое-

временное выявление патологий, требующих хирургической коррекции. 

2. Патологоанатомическая диагностика болезни Гиршпрунга должна 

включать комплекс морфологических, гистохимических и иммуногистохимиче-

ских методов. Наиболее предпочтительным вариантом является биопсия слизи-

стой оболочки, обладающая минимальной травматичностью и высокой диагно-

стической информативностью. В сложных случаях оправдано выполнение пол-

нослойной биопсии. Применение комплексного подхода к морфологической ди-

агностике способствует раннему выявлению заболевания и выбору оптималь-

ной тактики лечения. 
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3. Консервативная терапия может применяться как вспомогательный ме-

тод, но не способна заменить хирургическое вмешательство. Своевременная 

операция позволяет предотвратить развитие осложнений и улучшить прогноз. 

Трансанально-эндоректальное низведение по методикам De la Torre–Mondragon 

и Swenson-like является менее травматичным и более физиологичным вариан-

том радикального лечения, обеспечивающим быстрое восстановление, отсут-

ствие значимой кровопотери, сокращение длительности операции и уменьше-

ние сроков госпитализации. 

4. Функциональная реабилитация представляет собой неотъемлемый этап 

лечения болезни Гиршпрунга. Её эффективность во многом зависит от индиви-

дуализированного подхода, включающего медикаментозную терапию, физиоте-

рапевтические методы, психологическую поддержку и систематическое диспан-

серное наблюдение. 

5. Рентгенологическое исследование позволяет дифференцировать раз-

личные формы болезни Гиршпрунга, выявляя как типичные, так и редкие её 

признаки. Анализ рентгенологических данных, включая редкие и ранее не опи-

санные случаи, имеет важное значение для уточнения стадии заболевания, пла-

нирования хирургической тактики и прогнозирования исходов. 

6. Использование предложенного алгоритма способствует дифференциро-

ванному выбору хирургической тактики, индивидуализации лечения и сниже-

нию частоты осложнений. Клиновидное иссечение мышечного валика при опе-

рации De la Torre–Mondragon является эффективной профилактикой формиро-

вания сужения в области анастомоза. 

7. Применение гиперволемической гемодилюции в сочетании с озоноте-

рапией обеспечивает поддержание кислородной ёмкости крови на должном 

уровне, значительно улучшает её реологические свойства и способствует более 

благоприятному течению интра- и послеоперационного периода у детей с бо-

лезнью Гиршпрунга. 

8. Хирургическое лечение болезни Гиршпрунга приводит к выраженному 

улучшению качества жизни пациентов, однако не всегда полностью устраняет 
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функциональные нарушения. Наибольшую эффективность демонстрируют мо-

дифицированные методики, такие как трансанальное эндоректальное низведе-

ние, позволяющие достичь максимального восстановления физических, эмоци-

ональных и социальных функций. Комплексные программы реабилитации яв-

ляются ключевым условием улучшения функциональных результатов хирурги-

ческого лечения болезни Гиршпрунга и повышения качества жизни пациентов в 

отдалённом послеоперационном периоде. 
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КАФ (КЖ) – качество жизни 

КТ – компьютерная томография 

НИД – нейроинтестинальная дисплазия 

ОИП – осложнение в и послеоперационном периоде 

ПЭРП – трансанальный эндоректальный пулл-черн (pull-through) 

РЧП – ретроректальное пространство 

СЛ – операция Соаве-Ленюшкина 

СВЛ – операция Swenson-Like 

ТЭРВ – трансанальное эндоректальное вмешательство 

УЗИ – ультразвуковое исследование 

ХАЭК – post-pull-through Hirschsprung-associated enterocolitis (постпулл-черн 

энтероколит) 

ХЭИ – хроническая эндогенная интоксикация 

ЭХО-КГ – эхокардиография  

HAQL – Hirschsprung’s Disease and anorectal Malformations Quality of Life 

(опросник качества жизни) 

PedsQL – Pediatric Quality of Life Inventory 

QoL – Quality of Life (качество жизни) 
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МУЌАДДИМА 

Мубрамии мавзуи диссертатсия. Бемории Гиршпрунг бори нахуст дар 

соли 1886 тавсиф шудааст. Тавре ки К. Љорљсон ва њаммуаллифон ќайд ме-

кунанд: «Harald Hirschsprung - педиатр аз Копенгаген аввалин нафаре буд, 

ки бемории Гиршпрунгро тавсиф кардааст. Дар он замон аз истилоњи «ме-

гаколони модарзодї» истифода мешуд. Якчанд дањсолаи дигар лозим шуд, 

то фањмида шавад, ки мушкилот дар ќисми васеъшудаи проксималии рўда 

не, балки дар сегменти каме тангшуда бо сохтори аномалии гистологї 

нињон аст» [1, с 309 - 314]. Дар пажуњишњои минбаъда муќаррар карда шуд, 

ки: «звенои калидии патогенез ихтилоли муњољирати њуљайрањои теѓаи 

нобаробар дар давраи инкишофи дохилибатнї аст, ки ба ташаккул ёфтани 

аганглиоз – набудани њуљайрањои ганглионарї дар сегментњои алоњидаи 

рўда оварда мерасонад [6, с 3137 - 3147; 10, с 355 - 368]. Тавре ки K.M. Au-

stin ќайд мекунад: «моторикаи аномалии рўдањо мумкин аст, ки инсидоди 

функсионалї ва рукуди бактериалиро ба вуљуд биёрад» [3, с 319 - 327]. 

Дар бештари мавридњо раванди патологї дар ќисми ректосигмоидї 

љойгир мешавад, ки ин таќрибан дар 80%-и беморон ба мушоњида мерасад. 

Тибќи маълумоти адабиётњо: «дар шаклњои вазнини беморињо мумкин аст, 

ки ба тамоми рўдаи ѓафс пањн шавад ва ќисмњои проксималии рўдаи бо-

рикро низ фаро гирад»» [4, с 517 - 521]. Ташхиси беморї бештар дар давраи 

неонаталї амалї мешавад, аммо, тавре ки дар адабиётњо ишора шудааст: 

«дар вариантњои камвозењ симптоматикаи клиникї танњо дар синну соли 

томактабї муайян карда мешавад» [5, с 3797]. 

Тањќиќотњои муосир аз хусуси табиати мураккаби генетикї доштани 

бемории Гиршпрунг гувоњї медињанд. Тавре ки S. Chatterjee ва A. 

Chakravarti ќайд мекунанд: «беморї камаш бо 24 ген алоќаманд; калидї— 

RET ва EDNRB» [6, с 3137 - 3147].  

Татбиќ намудани технологияи такмилдодаи ташхисї, аз љумла 

тањќиќотњои рентгенологї бо контрастикунонї. Тавре ки G. Frongia ва 

њаммуаллифон ќайд мекунанд: «Имолаи контрастї воситаи пурарзиши 

ташхисї аст, аммо онро барои банаќшагирии ташхис ва љарроњии мин-
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баъда танњо пас аз тасдиќи гистологии беморї њангоми биопсияи ректалї 

иљро намудан мумкин аст» [7, с 207 - 214]. Тавре ки E. Athanasakos ва њам-

муаллифон ќайд мекунанд: «манометрияи аноректалї барои бањо додан ба 

функсияи сфинктери маќъад ва њассосияти рўдаи рост истифода карда ме-

шавад» [5, с 3797], њамчунин биопсияи пардаи луобии ректалиро баъдан 

тањлили гистохимиявиро истифода мекунанд. Тавре ки F. Friedmacher ва P. 

Puri ќайд мекунанд: «биопсиияи ректалии аспиратсионї бо рангкунии ат-

сетилхолинэстераз - «стандарти тиллої аст» [12, с 821 - 830], ки даќиќиятро 

хеле зиёд намуда ва имконият дод, ки беморї дар марњалањои барваќт 

ошкор карда шавад. Ба ин нигоњ накарда, њатто њангоми сари ваќт ташхис 

гузоштан масъалањои интихоб кардани тактикаи оптималии љарроњї, мах-

сусан муроќибати пас аз љарроњї ва реабилитатсияи комплексии беморон 

њалношуда боќї мемонанд, ки мавзуи тањќиќотњои сермањсули илмї ва 

бањсњои клиникї буданро идома медињад. 

 Сарфи назар аз муваффаќиятњои беназир дар љарроњии кўдакон ва 

неонатология, гирифторшавї ба бемории Гиршпрунг баланд боќї мемо-

над, дар солњои охир бошад, тамоюли зиёд шудани миќдори њолатњои ба 

ќайд гирифташуда мушоњида мешавад. Яке аз омилњои калидии ин падида 

такмил додани технологияи ташхисї ба њисоб меравад. Яъне, тавре ки му-

аллифон таъкид мекунанд: «татбиќи васеътари биопсияи рўдањо, маномет-

рияи аноректалї ва тањќиќотњои генетикї имконият медињанд, ки беморї 

дар марњилањои барваќт муайян карда шавад, ки ин ба зиёд шудани њо-

латњои ба таври расмї ба ќайд гирифташудаи беморї оварда мерасонад» 

[5, с 3797; 6, с 3137 - 3147; 12, с 821 - 830]. 

Дар шароити зиёд шудани миќдори беморони дорои бемории 

Гиршпрунг мубрамияти махсусро такмил додани усулњои ташхис, та-

бобати љарроњї ва реабилитатсияи минбаъда касб мекунанд. Аммо, маъ-

лумотњои муоинањои клиникї, дар 30–40 %-и беморон оризањои пас аз љар-

роњї пайдо мешаванд, аз ќабили ќабзияти музмин, энтероколит ва дис-

функсияи сфинктери маќъад [2, с 204; 8, с 1021 - 1028; 14, с 1460 - 1466]. Дар 

ин маврид таъкид кардан муњим аст, ки ба андешаи A. Gosain ва њаммуал-
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лифон: «энтероколити ба бемории Гиршпрунг алоќаманд, сабаби асосии 

беморињои љиддї ва фавт мебошад» [4, с 517 - 521]. 

Ин шароит зарурати татбиќ намудани технологияњои инноватсионии 

љарроњї, коркарди схемањои инфиродии муроќибати беморон ва ташаккул 

додани барномањои самараноки реабилитатсияи пас аз љарроњиро тасдиќ 

мекунад, ки ба барќарорсозии функсияи моторикаи (њаракати) рўдањо ва 

бењтар кардани сифати њаёти беморон нигаронида шудаанд. 

Равишњои муосири љарроњии табобати бемории Гиршпрунг ба бар-

тараф сохтани сегменти аганглиозї ва барќарор сохтани гузаронандагии 

он равона шудааст, дар ин маврид кўшиши инвазивнокии минималї ва 

бењтар кардани натиљањои функсионалї афзалияти љарроњии муосири 

кўдакон ба њисоб меравад. Имрўз тибќи маълумоти сарчашмањо: «усулњои 

гуногуни табобати љарроњї, ба монанди амалиётњои љарроњии кушодаи 

лапароскопї ва трансаналї ба кор бурда мешаванд» [15, с 1451 - 1457; 16, с 

256 - 262]. Дар амалияи клиникї, махсусан дар марњалањои барваќти 

табобат, масъалаи тахлияи стомањо хеле муњим аст: тавре ки T.J. Bradnock 

ва њаммуаллифон ќайд мекунанд: «стома то амалиёти љарроњии радикалї 

дар 36%-и ширхорон зарур шуд» [15, с 1451 - 1457]. 

Вобаста аз ин, дар солњои охир амалиётњои трансаналї ба шарофати 

осебрасонии минималиашон маъмултар мешаванд. Ин усул хатари пайдо 

шудани оризањои пас аз љарроњиро кам карда ва барќароршавии 

беморонро тезонида, натиљањои хуби функсионалї нишон дод [11, с 40 - 48]. 

Аммо, сарфи назар аз самаранокии љарроњињои трансаналї эњтимоли 

инконтинентсияи пас аз љарроњї имконпазир аст, ки ин тањќиќоти 

минбаъда ва оптимизатсияи методикаро талаб мекунад.  

Стратегияњои муосири ташхис, аз љумла љанбањои генетикии беморї 

дар тањќикот баррасї мешаванд, дар ин љо зарурати татбиќ намудани 

усулњои молекулярї-генетикї барои барваќт муайян ва пешгўйї кардани 

беморї таъкид карда мешавад [13, с 1513 - 1523]. Дар ин маврид, тавре ки S. 

Chatterjee ва њаммуаллифон таъкид мекунанд: «варианти энхансерї дар 

RET пайвасткунии SOX10-ро вайрон ва хатари пайдо шудани бемориро 
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зиёд мекунад» [10, с 355 - 368]. Тањлили ба таври иловагї гузаронидашудаи 

таъсири беморї ба сифати њаёти беморон муњим будани муносибатњои 

комплексиро нисбат ба табобат ва реабилитатсия нишон медињад, ки на 

танњо барои бењтар шудани натиљањои функсионалї, балки барои 

интегратсияи иљтимоии беморон низ мусоидат мекунад. Тавре ки A.L. 

Mathias ва њаммуаллифон зикр кардаанд: «маќсад– сохтан ва 

эътиборсанљии саволномањо барои бањо додан ба нигоњ надоштани 

наљосат ва сифати њаёт» [17, с 99 - 105]. 

Реабилитатсияи пас аз љарроњї барои барќарор шудани функсияи 

рўдањо ва баланд шудани сатњи сифати њаёти бемороне, ки амалиёти 

љарроњиро аз хусуси бемории Гиршпрунг аз сар гузаронидаанд, ањамияти 

калидї дорад. Барномаи самараноки реабилитатсия дар заминаи 

муносибатњои комплексие, ки ислоњи функсияи рўдањо, мониторинги 

системаи пешобронї ва дастгирии психологии кўдаконеро, ки љарроњии 

бемории Гиршпрунг аз сар гузаронидаанд, сохта мешавад, аксар ваќт бо 

мушкилоти эмотсионалї ва мањдудиятњои иљтимої рў ба рў мешаванд. 

Вобаста аз ин, мувофиќи махълумоти адабиётњои илмї: «ёрии психологњо 

ва мутахассисони соњаи реабилитатсияи тиббї, ки ба ташаккул додани 

механизмњои устувори мутобиќшавї ва баланд бардоштани сифати 

интегратсияи иљтимої нигаронда шудаанд, заруранд» [9, 563 - 569]. 

Њамин тавр, бемории Гиршпрунг мушкилоти љиддии љарроњии 

кўдакон ва гастроэнтерология боќї мемонад, ки омўзиши минбаъдаи 

механизмњои пайдошавї, инкишоф додани равишњои ташхисї ва табобатї, 

њамчунин сохтани барномањои натиљабахши реабилитатсиониро талаб 

мекунад, ки ба барќарорсозии функсияњои рўдањо ва баланд бардоштани 

сифати њаёти беморон равона шудаанд. Њаллу фасл кардани ин вазифањо 

барои мукаммал сохтани равишњои ташхис, табобат ва муоинањои пас аз 

љарроњии кўдакони гирифтори бемории Гиршпрунг ва њамчунин баланд 

бардоштани сифати њаёти онњо мусоидат мекунад.  

Дараљаи коркарди илмии проблемаи мавриди омўзиш. Дар солњои 

охир афзоиши гирифторшавї ба бемории Гиршпрунг дар байни ањолии 
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кўдакон ба мушоњида мерасад, ки онро афзоиш ёфтани миќдори шаклњои 

кўњнашуда њамроњї мекунад.  

Чунин њолат њам дар давраи то љарроњї ва њам давраи пас аз љарроњї 

мушкилоти зиёдеро ба бор меорад. Омили нохуби иловагї сироятнокша-

вии дохилибатнии кўдакон аз ситомегаловирус, вируси герпес, токсоплаз-

моз ва дигар барангезандањо мебошад, ки аз модар интиќол дода мешаванд 

ва ин ба љараёни беморї таъсири манфї расонида, табобатро душвор ме-

созад.  

Дар баробари ин, ба муваффаќиятњои бадастоварда дар ташхис ва 

такмил додани равишњои љарроњї нигоњ накарда, дар кўдакони дорои 

бемории Гиршпрунг як ќатор масъалањои њалнашуда ба назар мерасад. Ба 

онњо зарурати тањия намудани барномањои тафриќавии омодагии пеш аз 

љарроњї, оптимизатсияи усулњои љарроњї, пешгирї намудани оризањои пас 

аз љарроњї, инчунин ташкил намудани чорабинињои комплексї љињати 

бењтар намудани сифати њаёт ва реабилитатсияи беморон дохил мешаванд. 

Вобаста аз ин ковишњои стратегияњои нисбатан самараноки ташхисиву 

табобатї њангоми бемории Гиршпрунг яке аз вазифањои мубрами 

љарроњии муосири кўдакон буданро идома медињад.  

Робитаи тањќиќот бо барномањо (лоињањо), мавзуи илмї. Тањќиќоти 

мазкур дар доираи корњои илмї-тањќиќотии кафедраи љарроњии умумии 

МЃТ «Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољикистон» оид ба мавзуи «Такмил 

додани ташхис ва табобати беморињои љарроњишаванда ва њолатњои нињої 

дар калонсолон ва кўдакон» (амалисозї солњои 2022-2027) иљро карда 

шудааст. 

 

ТАВСИФИ УМУМИИ ТАЊЌИЌОТ 

Маќсади тањќиќот. Такмил додани ташхис, табобати консервативї ва 

љарроњї, тањияи чорабинињо оид ба реабилитатсия ва баланд бардоштани 

сифати њаёти кўдакони гирифтори бемории Гиршпрунг тавассути татбиќ 

намудани технологияњои муосири каминвазивї.  
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Вазифањои тањќиќот: 

1. Омўзиши хусусиятњои клиникї-лабораторї, рентгенологї, инструмен-

талї, иммунологї ва гистологии бемории Гиршпрунг дар кўдакон.  

2. Гузаронидани тањлили муќоисавии усулњои гуногуни табобати љарроњии 

бемории Гиршпрунг дар кўдакон, муайян кардани дурнамои истифодаи 

онњо ва коркарди нишондодњо барои истифода дар њар як намуди бурида 

гирифтани як ќисмати рўдаи ѓафс.  

3. Бањо додан ба маќсаднок будани истифодаи табобати марњилавии бе-

мории Гиршпрунг дар кўдакон, тартиб додани нишондодњо ва зидди-

нишондодњо барои гузоштани стомањои рўдањо њангоми аганглиоз. 

4. Тањќиќ кардани шаклњои гуногуни клиникии бемории Гиршпрунг дар 

кўдакон ва дар асоси онњо тањия намудани алгоритми ташхис ва табобат.  

5. Муайян кардани омилњои асосие, ки ба пайдо шудани ретсидивњои 

ихтилолњои функсияњои эвакуаторї-транспортии (тахлиявї-интиќолии) 

рўдаи ѓафс пас аз табобати љарроњии бемории Гиршпрунг дар кўдакон 

таъсир мерасонанд ва дар ин асос пешнињод намудани барномаи 

табобати реабилитатсионї.  

6. Омўзиши натиљањои дури табобати бемории Гиршпрунг дар кўдакон ва 

бањо додан ба сифати њаёти беморон пас аз истифодаи усулњои гуногуни 

амалиётњои љарроњї. 

Объекти тањќиќот. Ба тањќикоти диссертатсионии мазкур натиљањои 

амалиёти љарроњии 143 кўдаки дорои шаклњои гуногуни бемории Гир-

шпрунг дохил карда шудаанд. 

Мавзуи тањќиќот. Мавзуи тањќиќот дорои бемории Гиршпрунг бу-

данд, ки дар онњо љараёни беморї вариантњои гуногуни клиникї дорад. 

Дар тањќиќоти диссертатсионї арзёбии муќоисавии самаранокии усулњои 

љарроњї- проктопластикаи сифоќпарда-чатан ва поёнфарории трансана-

ливу эндоректалии рўдаи ѓафс бо истифода аз вариантњои гуногуни 

диссексияи рўдаи рост оварда шудааст. Ѓайр аз ин, натиљањои наздик ва 

дури натиљањои табобат тањлил карда шудааст, ин барои бањо додан ба 

сифати њаёти беморон ањамияти бевосита дорад.  
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Навгонии илмии тањќиќот. Бори нахуст дар Тољикистон дар асоси 

маводи клиникии ба ќадри кофї зиёд омўзиши комплексии натиљањои 

табобати љарроњии бемории Гиршпрунг дар кўдакон анљом дода шуд. 

Равиши тафриќии интихоб кардани усули амалиёти љарроњї вобаста аз 

њолати морфофунксионалии вазъияти рўдањо илман асоснок ва татбиќ 

карда шуд, ин имконият дод, ки самаранокии тактикаи љарроњї баланд 

бардошта шавад. Самаранокии усулњои гуногуни амалиёти љарроњї 

бањогузорї карда шуд, нишондодњо ва зиддинишондодњои мушаххаси 

истифодаи онњо тањия карда шудааст. Меъёрњои интихоб кардани беморон 

барои табобати љарроњии марњилавї бо гузоштани стомањои муваќќатии 

рўдањо њангоми аганглиози возењ, махсусан дар синну соли кўдакии 

барваќт мушаххас карда шуд. 

Алгоритми ташхис ва табобат тањия карда шудааст, ки тактикаи 

инфиродии муроќибат, баланд бардоштани самарнокии табобат ва кам 

кардани хатари оризањои пас аз љарроњиро таъмин мекунад. Бори нахуст 

тањлили системавии омилњои хатари функсияи тахлиявии (эвакуатории) 

рўдањо дар даврањои дури пас аз љарроњї гузаронида шуда, дар асоси он 

барномаи пешгирї кардани ретсидивњо пешнињод карда шуд. Бори нахуст 

дар амалияи клиникї усули резексияи фонашакли болиштаки мушакњо 

њангоми љарроњии Де ла Торре–Мондрагон тањия ва татбиќ карда шуд, ки 

ба профилактикаи тангшавии хадшавии минтаќаи анастомози коло-аналї 

равона шудааст.  

Дар асоси тањлили натиљањои дур таъсири усулњои гуногуни љарроњї 

ба сифати њаёти беморон гузаронида шуд, ин имконият дод, ки тактикаи 

оптималии табобат бо дар назардошти самаранокии дарозмуддат муайян 

карда шавад. Бори нахуст амалияи клиникї усули ретраксияи анус њангоми 

иљро кардани проктопластикаи чатан тањия ва татбиќ карда шуд, ки ин 

имкониятњои амалиёти љарроњиро васеъ ва натиљабахшии онро бењтар 

намуд. Схемаи чорабинињои реабилитатсионї дар давраи пас аз љарроњї 

тањия карда шуд, ки шакли беморї ва усули интихобшудаи љарроњиро ба 

эътибор мегирад. Њолати функсионалии рўдаи ѓафс омўхта ва марњалањои 



67 
 

табобати барќарорсозї тањия карда шуд, ин хеле бењтар шудани сифати 

њаёти беморонро таъмин кард. Бори нахуст дар Тољикистон дастгоњ барои 

сфинктерометрия тањия карда шуд, ки имконият медињад ќобилияти 

кашишхўрии мушакњои сфинктери маќъад ва сатњи фишор дар рўдаи рост 

њам то љарроњї ва њам дар муњлатњои дури пас аз он ба таври объективї 

бањогузорї карда шавад.  

Ин асбоб њамчунин барои гузаронидани реабилитатсияи функсиналї 

ба кор бурда мешавад, ки ин имкониятњои навро дар табобати комплексии 

бемории Гиршпрунг мекушояд.  

Ањамияти назариявї ва илмї-амалии тањќиќот. Оптимизатсияи чора-

бинињои ташхисї. Коркард ва татбиќ намудани технологияњои муосири 

инноватсионї дар ташхиси бемории Гиршпрунг дурнамои муњимми баланд 

бардоштани даќиќият ва кам кардани муњлати гузоштани ташхисро 

њангоми њамзамон кам шудани протседурањои инвазивї мекушояд. 

Истифода кардани дастгоњи даќиќияш баланди ултрасадої ва усулњои 

такмилёфтаи эндоскопї имконият медињанд, ки давомнокии аганглиоз ба 

таври эътимоднок муайян карда, њамчунин эњтимоли пайдо шудани 

оризањо пешгўйї карда шавад.  

Истифода намудани усули трансаналї-эндоректалии љарроњї. Исти-

фода намудани усули трансаналї-эндоректалии љарроњї њангоми табобати 

љарроњии бемории Гиршпрунг инвазиявии минималии љарроњиро таъмин 

мекунад, дараљаи осебрасонии љарроњии бофтањоро коњиш медињад, хатари 

пайдо шудани оризањои пас аз љарроњиро кам мекунад. Ин барои зудтар 

барќарор шудани функсияи рўда ва баланд бардоштани сифати њаёти бе-

морон мусоидат мекунад. Нишондодњо ва зиддинишондодњои илман асос-

ноки оптималї барои ин усул, њамчунин коркарди схемањои стандартизи-

затсия шудаи муроќибати пас аз љарроњї ва муоинаи диспансерї барои ба-

ланд бардоштани самаранокии табобати љарроњї, кам шудани муњлати ре-

абилитатсия ва бењтар гаштани натиљањои дарозмуддати функсионалї ша-

роит муњайё месозанд.  
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Оптимизатсияи схемањои табобати антибактериалї. Интихоби рат-

сионалии препаратњои доругї, оптимизатсияи дозагирии онњо ва давомно-

кии истифодаи онњо дар давраи пас аз љарроњї дар пешгирї намудани ори-

зањои сироятї-илтињобї, тезонидани барќароршавии микрофлораи рўдањо 

ва бењтар сохтани натиљањои дури табобати љарроњї наќши калидї дорад. 

Тањияи алгоритмњои истифодаи омехтаи воситањои зиддибактериалї якљоя 

бо чорабинињои ба муътадилсозии микробиотњои рўдањо нигаронидашуда 

имконият медињад, ки хатари пайдо шудани энтероколити гиршпрунг-

вобаста кам ва самаранокии чорабинињои реабилитатсионї баланд бардо-

шта ва сифатан нисбатан баландтари њаёти беморон таъмин карда шавад. 

Муайян кардани ихтилолњои моторї-эвакуатории рўдаи ѓафс. Омў-

зиши хусусиятњои функсияњои моторика ва эвакуатории рўдањо дар кўда-

кони гирифтори бемории Гиршпрунг, њамчунин иртиботи мутаќобилаи 

онњо бо усулњои истифодашавандаи табобати љарроњї асоси коркарди схе-

мањои инфиродишудаи муроќибати пас аз табобатро ташкил медињанд. 

Чунин муносибат имконият медињад, ки на танњо самаранокии чораби-

нињои реабилитатсионї баланд бардошта шавад, балки натиљањои функси-

оналї низ хеле хуб мешаванд ва ба ин васила кўдаконро бо сифати нисба-

тан баландтар ва бароњати њаёт дар давраи дури пас аз љарроњї таъмин ме-

созанд. 

Равиши комплексї дар реабилитатсия. Татбиќ намудани барномаи 

бисёрсатњии реабилитатсия, ки дар заминаи усулњои инфиродишудаи 

барќарор кардани функсияњои моторї-эвакуатории рўдањо, ислоњи микро-

биотњо, истифодаи протседурањои физиотерапевтї ва дастгирии психологї 

бунёд шудаанд, имконият медињад, ки хатари пайдо шудани оризањои пас 

аз љарроњї хеле кам ва сифати њаёти беморон баланд бардошта шавад. Чу-

нин муносибати комплексї барои зудтар барќарор гаштани њолати 

функсионалї, мутобиќшавии самараноки иљтимої ва кам кардани эњтимо-

ли пайдо шудани энтероколити гиршпрунг- вобаста дар дурнамои дур му-

соидат мекунад. 
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Тањияи меъёрњои бањодињї барои самаранокии табобат ва чора-

бинињои реабилитатсионї. Сохтани нишондодњои мушаххас ва меъёрњои 

бањо додан ба самаранокии табобати комплексиву реабилитатсияи кўдако-

ни дорои бемории Гиршпрунг барои тањлили объективии таъсири чораби-

нињои гузаронидашуда ба сифати њаёти беморон ањамияти бузург доранд. 

Татбиќ намудани ин меъёрњо дар амалияи клиникї имконият медињад, ки 

мониторинги систематики натиљањои табобат амалї карда ва ислоњи сари-

ваќтии протоколњои табобатї-реабилитатсионї таъмин карда шавад ва 

барои баланд бардоштани сифати расонидани ёрии тиббї мусоидат меку-

над. 

Нуќтањои ба њимоя пешнињодшаванда: 

1. Муќаррар карда шудааст, ки дар марњалањои барваќти бемории 

Гиршпрунг дар кўдакон усулњои иттилоотнок ва камосебтари ташхис 

ирригография, тањќиќоти ултрасадої ва тањќиќоти гистохимиявии пардаи 

луобии рўдаи рост бањисоб мераванд. Дар њолатњои нисбатан мураккабтар 

барои даќиќ кардани ташхис гузаронидани биопсияи марњилавии рўдаи 

ѓафс дар якљоягї бо тањлили иммуногистохимиявї мусоидат мекунад. Дар 

давраи пас аз љарроњї арзиши баланди ташхисиро усули сфинктерометрия 

доро мебошад, вай имконият медињад, ки функсияи эвакуаторї-интиќолии 

рўдаи ѓафс ба таври объективї арзёбї карда шавад.  

2. Алгоритми клиникї-ташхисї ва табобатї тањия карда шудааст, вай 

имконият медињад, ки даќиќии ташхис баланд бардошта ва интихоби 

тактикаи љарроњї њангоми бемории Гиршпрунг бењтар карда шавад. 

Муќаррар карда шудааст, ки дар кўдакони синни барваќт њангоми шубња 

кардан аз шакли умумии аганглиоз гузоштани стомаи муваќќатии рўдањо 

мувофиќи маќсад аст. Истифода намудани имолањои сифонї ва доруњои 

сусткунанда дар давраи пеш аз љарроњї барои пурра холї шудани рўдањо 

ва кам шудани возењии симптоматикаи клиникї мусоидат мекунад.  

3. Муайян карда шудааст, ки дар кўдакони дорои бемории Гирш-

прунг интихоби усули амалиёти љарроњї бояд ба таври тафриќавї сурат 

гирад, хусусиятњои инфиродии анатомї-функсионалї ва омилњои хатар, ки 
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барои пайдо шудани энтероколити гиршпрунг-вобаста мусоидат мекунанд, 

ба эътибор гирифта шавад. Маќсади асосии табобати љарроњї аз барќарор 

кардани функсияи эвакуаторї-интиќолии рўдањо иборат аст.  

4. Муќаррар карда шудааст, ки усулњои трансаналии поён фаровар-

дани рўдаи ѓафс  бо усули Де ла Торре–Мондрагон ва Свенсон-Лайк бо 

ташаккул додани анастомози колоректалї усулњои радикалии табобати 

љарроњии бемории Гиршпрунг дар кўдакон ба њисоб мераванд. Нишон 

дода шудааст, ки ин усулњо бо осебрасонии ками љарроњї ва хатари 

нисбатан камтари пайдо шудани оризањо дар муќоиса аз љарроњии 

думарњилавии тибќи усули Соаве–Ленюшкин фарќ мекунанд. Дар айни 

замон, сарфи назар аз самаранокии баланди онњо, истифодаи он интихоби 

нисбатан љиддии беморонро ва гузаронидани барномаи интенсивии 

реабилитатсияи пас аз љарроњиро талаб мекунад.  

5. Исбот шудааст, ки пас аз иљро кардани проктопластикаи 

сифоќпардаву чатан ва ё поёнфарории трансаналии рўдаи ѓафс миќдори 

ретсидивњо дар бемории Гиршпрунг 5–15 %-ро ташкил медињад. 

Осебпазирии бештарро кўдакони синну соли аввали њаёт нишон додаанд, 

дар онњо аксар ваќт аломатњои возењи клиникї-рентгенологии аганглиози 

рўдаи ѓафс вуљуд надорад. Вобаста аз ин, дар ин категорияи беморон 

гузаронидани амалиёти љарроњиро њатман биопсияи интраљарроњии рўдаи 

ѓафс њамроњї мекунад, ин имконият медињад, ки давомнокии љараёни 

раванди патологї муайян ва хатари табобати ѓайрирадикалї кам карда 

шавад.  

6. Муайян карда шудааст, ки вазифањои асосии табобати љарроњии 

бемории Гиршпрунг аз таъмин кардани транзити пурраи муњтавои рўдањо, 

пешгирї намудани ќабзият ва нигоњ надоштани наљосат, истисно кардани 

талафоти патологии моеъ ва микроэлементњо, инчунин бартараф намудани 

таѓироти илтињобї дар рўдаи поён фаровардашуда иборатанд. Ба даст 

овардани ин маќсадњо дар шароити ташхиси сариваќтї, интихоби 

тафриќавии усули амалиёти љарроњї, профилактикаи самараноки оризањо 

ва муроќибати маќсадноки беморон дар давраи дур имконпазир аст. Пас аз 
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ислоњ намудани бемории Гиршпрунг сифати њаётро аз бисёр љињат муњлати 

пас аз лањзаи љарроњї гузашта, њамчунин муоинаи фаъоли диспансерї дар 

давоми на камтар аз се сол ва њатман иљро кардани чорабинињои барќарор 

кардани фаъолнокии функсионалии рўдањо муайян мекунанд. 

Дараљаи эътимоднокии натиљањои диссертатсия. Натиљањои тањќиќот, 

нуќтањои ба њимоя пешнињодшаванда, инчунин тавсияњои амалї дар 

заминаи тањлили маводи зиёди клиникї асоснок шудаанд, ки 143 муоинаро 

дар бар мегиранд. Дар тањќикот усулњои муосири ташхис ва равишњои 

гуногуни љарроњї њангоми табобати бемории Гиршпрунг истифода 

шудаанд. Мувофиќи маводи тањќиќот маќолањои илмї ва фишурдањо дар 

маљаллањои таќризшавандаи Љумњурии Тољикистон ва Федератсияи Россия 

нашр карда шудаанд.  

Мутобиќати диссертатсия бо шиносномаи ихтисоси илмї. Тањќикоти 

интихобшуда ба шиносномаи КОА назди Президенти Љумњурии 

Тољикистон ихтисоси 3.1.19 Љарроњии атфол: зербанди 3.1. Этиология, 

патогенез, ташхис, муолиҷа ва пешгирии бемориҳои модарзодї ва 

иктисобии узвҳои ковокии шикам (системаи ҳозима, ҷигар, талхадон ва 

маҷрои талхарон, ғадуди зери меъда) ва ќафаси сина, (шушҳо, сурхруда, 

халтаи шуш, миёнадевор, пардаи ҳоҷиз). 3.8. Тайёрии пеш аз ҷарроҳї ва 

давраи баъди ҷарроҳї.   

Сањми шахсии довталаби унвони илмї дар тањќиќот. Тањќиќоти 

клиникї, иљро намудани протседурањои ташхисї, муоинаи беморон, 

иштироки бевосита дар гузаронидани амалиётњои љарроњї ва табобат, 

коркард ва тањлили маълумотњои ба даст овардашуда, интишороти илмї 

ва гузоришњо, инчунин гузаронидани амалиётњои љарроњї дар 60%-и 

њолатњо шахсан аз тарафи муаллиф анљом дода шудаанд. 

Тасвиб ва амалисозии натиљањои диссертатсия. Нуќтањои асосии 

диссертатсия дар мавридњои зерин гузориш шудаанд: дар конференсияи 

илмї-амалии II-и солонаи МЃТ «Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољикис-

тон» бахшида ба 30-солагии сессияи XVI Шурои олии Љумњурии Тољикис-

тон ва 25-солагии Вањдати миллї, бо иштироки намояндагони 
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байналмилалї дар мавзуи «Омўзиши тиббї-иљтимої - самти нав дар рушди 

тањсилот, амалия ва илм (дастовардњо, мушкилот ва дурнамои рушд) дар 

Љумњурии Тољикистон» (28–29 -уми октябри соли 2022); конференсияи 

илмї-амалии III -и солона бо иштироки намояндагони байналмилалї дар 

мавзуи «Проблемањои мубрами клиникї ва иљтимоии илми тиб, роњњои 

рушди он дар Љумњурии Тољикистон» (22–23 сентябри соли 2023); 

Конгресси Ассотсиатсияи љарроњони кўдакони Осиёи Марказї бо 

иштироки намояндагони байналмилалї дар мавзуи «Технологияњои 

инноватсионї дар педиатрия љарроњии синну соли кўдакї» (2–4 октябри 

соли 2024); конференсияи љумњуриявии илмї-амалии IV -и солонаи МЃТ 

«Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољикистон» дар мавзуи «Стратегияи 

рушди илмњои тиб ва иљтимої дар Љумњурии Тољикистон: таљриба, 

мушкилот ва роњњои њалли онњо» (18–19 октябри соли 2024); конференсияи 

љумњуриявии илмї-амалии олимони љавон ва донишљўёни МЃТ 

«Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољикистон» дар мавзуи «Тањсилоти тиббї-

иљтимої: равишњои инноватсионї, таљриба, мушкилот ва роњњои њалли 

онњо» (18 апрели соли 2025); Конгресси I конфедератсияи Авруосиёии 

љарроњони кўдакон ва конференсияи байналмилалии илмї-амалии 

«Технологияњои инноватсионї дар љарроњии синну соли кўдакї» 

(Самарќанд, Ўзбекистон, 19–20 сентябри соли 2025). 

Интишорот аз рўйи мавзуи диссертатсия. Аз рўйи маводи диссертат-

сия 17 таълифоти илмї нашр шудааст, ки аз онњо 11 маќолаи илмї дар 

маљаллањои таќризшавандаи КОА назди Президенти Љумњурии 

Тољикистон ва 6 маќола дар маљмуаи маводи конференсияњо ва симпо-

зиумњо ба табъ расидаанд. Як патент барои ихтироъ –“ Дастгоњ барои 

бањодињї ба њолати дастгоњи сфинктери рўдаи рост” (17.04.2023, № ТJ 

1370) ба даст оварда шудаст. Ду пешнињоди ратсионализаторї ба ќайд 

гирифта шудааст: «Усули ретраксияи сўрохии маќъад њангоми бемории 

Гиршпрунг дар кўдакон» (гувоњномаи № 000583); «Усули чоккунии 

фонашакли ѓилофи мухотї-мушакї њангоми поёнфарории эндоректалї бо 
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усули Де ла Торре - Мондрагон дар кўдаконе, ки гирифтори бемории 

Гиршпрунг» њастанд (гувоњномаи № 000579). 

Сохтор ва њаљми диссертатсия. Диссертатсия дар њаљми 383 сањифаи 

матни компютерї таълиф шуда, 44 љадвал ва 66 расм дорад ва аз 

муќаддима, шарњи адабиёт, боби тавсифи мавод ва усулњои тањќиќот, 5 

боби тањќиќотњои худи муаллиф, хулосањо, тавсияњои амалї ва фењристи 

адабиёти истифодашуда иборат мебошад. Фењристи адабиёт 356 

сарчашмаро дар бар гирифтааст, аз онњо 54 сарчашма аз муаллифони 

русзабон ва 302 сарчашма аз муаллифони хориљї мебошанд. 

 

МУЊТАВОИ ТАЊЌИЌОТ 

Тавсифи умумии маводи клиникї. 

Тањќиќот дар пойгоњи МЃТ «Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољи-

кистон», МД МТ “Истиќлол” ва Беморхонаи шањрии клиникии љарроњии 

кўдакон, ш. Душанбе дар давраи солњои 2014 - 2024 гузаронида шудааст. 

Асоси тањќиќотро маълумотњои тањќиќот ва табобати 143 бемори дорои 

ташхиси бемории Гиршпрунг ташкил дод. Синну соли беморон аз 3-рўз то 

17 сол буд. Њамаи иштирокчиёни тањќиќот аз рўйи категорияњои 

синнусолї ва љинс гурўњбандї карда шуданд (расми 1). 

Тањлили синнусолї нишон дод, ки миќдори бештари беморон ба 

гурўњи синнусолии 4-7-сола (39,2%) рост омад. Дар категорияи синнусолии 

1–3 - сола 48 бемор (33,6%), дар гурўњи 0–1 -сола - 22 кўдак (15,4%), 

миќдори камтарини њолатњо дар байни кўдакони 8–17-сола - 17 бемор 

(11,8%) ба ќайд гирифта шуд. 
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Расми 1. – Гурўњбандї кардани беморони гирифтори бемории Гиршпрунг аз 

рўйи љинс 

Њамин тавр, натиљањои њосилшуда пањншавии нисбатан густурдаи 

бемории Гиршпрунгро дар байни писарњо тасдиќ мекунанд, инчунин 

нишон медињанд, ки бештари њолатњо дар синни аз 1 то 7-солагї (72,8%) 

ташхис мешаванд, ки ба маълумотњои адабиётњои љањонї оид ба хусусият-

њои синнусолии ин беморї мувофиќат мекунанд.  

Бо назардошти усулњои истифодашудаи табобати љарроњї њамаи 

беморон ба 4 гурўњ људо карда шуданд. Гурўњи якум- 43(30,1%) кўдак, ки 

дар онњо амалиёти љарроњї бо усули кушодаи Соаве–Ленюшкина (ХЛСЛ) 

иљро карда шудааст. Гурўњи дуюм - 70(48,9%), ки дар инњо љарроњии 

модификатсионии Соаве–Ленюшкина (МОСЛ) гузаронида шудааст, ки дар 

шароити клиника коркард ва такмил дода шудааст. Гурўњи сеюм– 

20(14,0%) бемор, ки дар инњо поёнфарории трансаналии эндоректалї бо 

усули Де ла Торре–Мондрагон (ТЭДТМ) сурат гирифтааст. Гурўњи чорум - 

10(7,0%), дар ин гурўњ поёнфарории трансаналии эндоректалї бо усули 

Свенсон–Лайк (ТЭСЛ) иљро карда шудааст. 

Меъёрњои ба тањќиќот дохил кардани беморон: кўдакони синну соли 

аз 0 то 17-сола бо ташхиси тасдиќшудаи бемории Гиршпрунг (БГ), ки дар 
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асоси усулњои клиникї, инструменталї ва гистологї гузаронида шудааст; 

бемороне, ки табобати љарроњии БГ-ро бо усулњои гуногун (ба монанди 

љарроњии кушода, трансаналї); аз сар гузаронидаанд; дар анамнезашон 

мављуд будани ќабзият, дамиши шикам, лањзањои нагузаронандагї ё 

энтероколит; бемороне, ки тањти муоинаи диспансерии пас аз табобати 

љарроњї ќарор доранд; мављуд будани розигии хаттии огоњонаи волидайн 

(намояндаи расмї) барои иштирок кардани кўдак дар тањќиќот.  

Усулњои тањќиќот. Тањќиќотњои клиникї ва лабораторї дар ташхис 

ва муоинаи динамикии кўдакони дорои бемории Гиршпрунг наќши калидї 

доранд. Дар тањќиќоти мазкур равиши комплексие истифода шудааст, ки 

тањлилњои умумї ва биохимиявии хун, тањќиќи клиникии пешоб, тестњои 

гемостазиологї, ташхиси бактериологї ва тањќиќоти иммунологиро дар 

бар мегирад.  

Тањќиќоти гемостазиологї бо маќсади арзёбї кардани њолати 

системаи лахтабандии хун дар беморони дорои бемории Гиршпрунг 

гузаронида шуд. Муайян карда шуд: замони лахтабандии хун (усули Ли–

Уайта); шозиси протромбин (тест бо усули Квику); консентратсияи фибрин 

ва фибриноген (тибќи Рутберг); тромботест (тибќи Фуэту); замони 

фаъолшудаи рекалсификатсия (тибќи Хауэллу). Иловатан арзёбии 

тањаммулпазирии плазма нисбат ба гепарин бо усули Сига гузаронида ва 

сатњи мањсулоти деградатсияи фибрин бо усули Иванов анљом дода шуд.  

Дар доираи тањлили биохимиявии хун дар беморони дорои бемории 

Гиршпрунг нишододњои зерин муайян карда шуд: консентратсияи 

глюкоза–усули ортотолуидинї (ммол/л); сатњи β-липопротеидњо - усули 

Бурштейн ва Самаю (во. шартї); муњтавои холестерин - усули Илко (мг%); 

сафедаи умумї–усули биуретї (г/л); таркиби фраксионии сафедањо–бо 

усули Буревич дар модификатсияи Коровин (%). Иловатан массаи 

молекулањои миёна (бо усули Габриелян, воњ.) тањќиќ карда шуд, ин 

имконият дод, ки возењии эндотоксикоз дар беморон арзёбї карда шавад.  

Бо маќсади арзёбї кардани системаи иммунї дар беморони дорои 

бемории Гиршпрунг тањќиќи иммунологї гузаронида шуд, ки муайян 
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кардани миќдори мутлаќ ва нисбии Т- ва В-лимфоситњоро дар бар меги-

рифт. Т-лимфоситњо, синфи иммуноглобулинњои A, M, G ва комплексњои 

гардишкунандаи иммунї (КГИ). 

Њамчунин дар беморон ТУС (тањќикоти ултрасадої), тањќиќоти 

эндоскопї, тањќиќоти функсионалї гузаронида шуд. Барои бањо додан ба 

њолати функсионалии ноњияи аноректалї комплекси ташхисии 

сфинктерометр «АДИМС-20» истифода шуд, ки барои чен кардани 

параметрњои кашишхўрии мушакњои сфинктер таъйин шудааст (расми 2). 

Тањќиќот бо ёрии зонди маќъад гузаронида шуд, ки бо пардаи 

эластикї пўшонида шудааст ва ба даруни канали маќъад дароварда 

шудааст, баъди ин дар баллончањо њаво бо њаљми 45-50 мл. дохил карда 

шуд. Ин имконият дод, ки таѓйироти тонуси дастгоњи сфинктер ќайд карда 

ва њолати фаъолият кардани он ба таври объективї арзёбї карда шавад. 

Маълумотњо ба таъминоти барномавии MS Excel аз тариќи COM-порт 

ворид карда шуданд, дар ин љо ба таври автоматї љадвали вобастагии 

фишор аз замон сохта шуд ва коркарди натиљањо бидуни иштироки 

оператор гузаронида шуд.  

 

 

Расми 2. – Сфинктерометр АДИМС -20 
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Асбоб тањлили се параметри асосиро таъмин кард: фишор дар њолати 

оромї–нишондињандаи миёна 51±0,21 мм сут. сим-ро ташкил дод, фишори 

максималї њангоми кашишхўрї - 105±0,74 мм сут. сим., рефлекси 

ректоаналии ингибиторї (РРАИ) –њангоми дохил кардани 37±4,5 мл њаво 

ба баллонча (патент барои ихтироъ № TJ 1370 аз 19.11.2020 «Дастгоњ барои 

арзёбї кардани њолати дастгоњи сфинктери рўдаи рост»). 

Тањќиќотњои рентгенологї дар лабораторияњои ташхиси рентгеноло-

гии МД «Пажуњишгоњи гастроэнтерологияи Љумњурии Тољикистон» ВТ ва 

ЊИА ЉТ аз тарафи ходими пешбари илмї н.и.т. Шарипов В.Ш. бо 

истифода аз комплексњои рентгении Siemens ва EDR 750B иљро карда шуд, 

ки бо системањои раќамии коркарди тасвирњо CARESTREAM (ИМА) 

муљањњаз, гузаронида шуд. Усули контрастии ретроградї имконият дод, ки 

хусусиятњои анатомї ва функсионалии рўдаи ѓафс ба таври муфассал 

омўхта шуд. Дар баробари ин, дар ташхис тањќикоти патологоанатомї, 

гистологї ва иммуногистохимиявї истифода шуданд.  

Коркарди омории маводи тањќиќот. Коркарди омории маълумотњо бо 

истифода аз бастаи барномаи Statistica 10.0 (StatSoft Inc., ИМА) ва SPSS 

22.0 (IBM Corp., ИМА) иљро карда шуд. Арзёбии мувофиќат кардани 

маълумотњои таќсимкунии муътадил бо ёрии критерияњои Шапиро–Уилк 

ва Колмогоров–Смирнов гузаронида шуд. Сатњи нињоии ањамияти омории 

фарќиятњо баробари p<0,05 ќабул карда шуд. 

 

НАТИЉАЊОИ ТАЊЌИЌОТИ ХУДИ МУАЛЛИФ  

Дар давраи навзодї симптомњои аввалини бемории Гиршпрунг дар 

109 (76,2%) кўдак пайдо шуданд. Аммо дар ќисми бештари беморон ташхис 

дер гузошта мешавад. Дар 48,3%-и кўдакони гирифтори ќабзиятњои 

музмин, дар макони зисташон барѓалат ташхиси долихосигма гузошта 

шудааст, ки ин табобати сариваќтии љарроњиро душвор сохт. Дар натиља, 

танњо дар синни томактабї дар њар як кўдаки чорум ба таври нињої 

ташхиси бемории Гиршпрунг гузошта шуд. Мувофиќи таснифи А. И. 

Ленюшкина (1990), дар тањќиќоти мазкур беморон мувофиќи шакл ва 
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марњалаи беморї таќсим карда шуда буданд. Вобаста аз пањншавии 

минтаќаи аганглиоз њамаи беморон ба 4 гурўњ људо карда шуданд: шакли 

ректалї - 42 (29,4%); шакли ректосигмоидалї - 97 (67,8%); шакли 

сегментарї - 2 (1,4%); шакли субтоталї - 2 (1,4%). Њангоми људо кардани 

беморон аз рўйи марњалањои љуброни беморї муќаррар карда шуд, ки 

марњалаи љуброншуда (I) дар 10 (7,0%), марњалаи љуброни ноќис 

(субкомпенсатсионї) (I ва II) - дар 73 (51,0%), марњалаи љуброннашуда (I ва 

II) - дар 60 (42,0%) ба ќайд гирифта мешавад. Гурўњбандї кардан аз рўйи 

шакл ва марњилаи беморї нишон дод, ки шакли ректалї бештар дар 

марњалаи љуброни ноќис (субкомпенсатсионї) љараён мегирад, ки вай дар 

22 бемор (15,4%) муайян карда шуд. Дар марњалаи љуброннашуда шакли 

ректалї дар 15 бемор (10,5%) ба назар расид. 

Дар љараёни тањќиќот аз рўйи хусусиятњои љараёни клиникї бемории 

Гиршпрунг ба 3 гурўњ људо карда шуд: беморони дорои љараёни типии 

клиникї (колостази музмин); беморони дорои исњоли парадоксї ва энтеро-

колит; бемороне, ки бо зуњуроти клиникии ногузаронандагии шадиди 

рўдањо дохил шудаанд. Варианти нисбатан зиёдтар пањншудаи беморї 

љараёни типии клиникї буд, ки дар 120 (83,9%) кўдак муайян карда шуд. 

Ин тасдиќ мекунад, ки симптоми асосии беморї ќабзияти устувори музмин 

мебошад, ки аз синни хурди кўдакї пайдо шуда ва бидуни муолиљаи муно-

сиб пеш рафтааст. Беморони дорои исњоли парадоксалї ва энтероколит 

7,0% (10 бемор)-ро ташкил дод. Ин варианти љараён бо ба навбат такрор 

шудани исњол ва лањзањои исњоли хунинро (диарея) дошт, ки ташхиси 

барваќтро мураккаб сохта, бисёр ваќт боиси гузоштани ташхиси барѓалати 

энтероколити сироятї мешавад. Дар 13 бемор (9,1%) оѓози бемории 

Гиршпрунг дар шакли ногузаронандагии шадиди рўдањо зоњир мешавад, 

ки боиси иљро кардани амалиёти таъљилии љарроњї мегардад. Таѓйироти 

возењи шакли шикам (масалан, шакли «ќурбоќа») аломати калидии клини-

кии љуброннашаванда шудани моторикаи рўдањо ба њисоб меравад ва ља-

раёни тўлонии беморї далолат мекунад (расми 3). Мављњои перисталтикї 

(«мављњо дар њаракатанд»)–яке аз меъёрњои ташхисии бемории Гиршпрунг 
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мебошанд. Мављуд будани сангњои наљосат ва симптоми «чоњњо» ба рукуди 

возењи массањои наљосат далолат мекунад, ки ин хатари пайдо шудани 

мегаколонаи токсикї ва бо гузашти синну сол энтероколити ба гиршпрунг 

вобаста ишора мекунад. 

 

 

Расми 3. – Кўдаки гирифтори камхунї ва гипотрофия дар заминаи интокси-

катсияи наљосат.  

 

Бо гузашти синну сол ва нигоњубини нокифояи кўдакони гирифтори 

бемории Гиршпрунг ихтилолњои метаболикї равшантар мешаванд, ки ин 

аз рукуди музмини муњтавои рўдањо ва интоксикатсияи пешрави организм 

вобаста аст. Дар 88 бемор (61,5%) камхунї, гипотрофия ва суст шудани 

суръати инкишофи љисмонї муайян карда шуд, ки ин аз ба ќадри нокифоя 

ворид шудани моддањои ѓизої ва вайрон шудани раванди љаббидани онњо 

гувоњї медињад.  

Аз меъёр зиёд љамъ шудани массаи наљосат дар рўдаи ѓафс ба ќувват 

гирифтани љаббидани метаболитњои токсикї оварда мерасонад, ки барои 

инкишоф ёфтани аутоинтоксикатсия ва пайдо шудани оризањои системавї 

оварда мерасонад. Дар натиља дар 115 бемор (80,4%) интоксикатсияи 

музмини наљосатї ташхис карда шуд, ки бо сустї, камњаракатї ва бад 

шудани иштињо зоњир мегардад ва ин њолати умумиро бад карда, усулњои 

комплексии ислоњкуниро талаб мекунад. 
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 Тањлили маълумотњои клиникї нишон дод, ки энтероколит дар 

10(7,0%) кўдак инкишоф ёфт ва онро ќазои њољати зуд-зуд ва обакї, 

њарорати баланд, ќайкунї ва дамиши шикам њамроњї мекард. Барои ин 

њолат ба навбат пайдо шудани ќабзият ва исњол, ба истилоњ «исњоли 

ќабзият» хос аст, ки ин ташхисро мушкил сохта ва метавонад, ки сабаби 

асосии бемориро пинњон кунад. 

Шакли шадиди бемории Гиршпрунг бо пайдо шудани ногузаронан-

дагии рўдањо дар 13 бемор (9,1%) дида шуд ва бо дамиши шиками назаррас 

дар њамаи (100%) беморон зоњир шуд, онро ќайкунї (100%) њамроњї кард, 

ки аз ихтилоли вазнини гузариши муњтавои рўда ва интоксикатсия гувоњї 

медињад. Бемории Гиршпрунг бо инкишоф ёфтани ногузаронандагии рўда 

дар 13 бемор (9,1%) мушоњида шуд ва бо дамиши возењи шикам дар њамаи 

беморон (100%) зоњир шуд, ки ихтилоли вазнини гузариши муњтавои 

рўдањо ва интоксикатсия дарак медињад. Бештар шаклњои шадиди беморї 

дар давраи навзодї (95,5%) ба назар расид, ки муњим будани ташхиси 

барваќт дар кўдакони дорои таваќќуфи хориљшавии мекония, метеоризми 

возењ ва дамиши шиками пешрафтаро таъкид мекунад, аммо дар 2 њолат 

(15,3%) љараёни шадид дар шакли ректо-сигмоидалии беморї дар сини 4-

солагї ба чашм расид. Дар 9 бемор (69,2%) шакли шадиди бемории 

Гиршпрунг бо сегменти аганглионарии васеъ алоќаманд буд, ки инро 

хатари баланди декомпенсатсия дар минтаќањои дарози рўда тасдиќ 

мекунад. Дар 2 бемор (1,4%) беморї дар шакли зершадид гузашт, ки гузо-

штани колостоми болорави дутанадорро талаб кард.  

Аномалияњои модарзодї ва беморињои њамроњшуда дар 3 (9,1%) 

кўдакони дорои аломатњои клиникии бемории Гиршпрунг муайян карда 

шуд. Дар байни беморињои ирсї синдроми Даун дар 2 бемор (1,4%) ташхис 

карда шуд, ки бо маълумоти адабиётњо дар бораи басомади баланди якљоя 

шудани трисомияи 21 бо бемории Гиршпрунг мувофиќат мекунад. Бемо-

рињои њамроњшудаи зиёд дучоршаванда беморињои системаи пешоброн, аз 

љумла гидронефрози модарзодї ва бемории санги пешоб буданд, ки дар 4 

кўдак аз 13 кўдак (30,7%) мушоњида шуд. Ин ихтилолњо метавонанд бо 
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таѓйироти фишори дохилибатнї, ихтилоли уродинамика ва нигоњдории 

музмини наљосат алоќаманд бошанд. Нуќсонњои модарзодии дил (НМД) 

дар 2 бемор (15,4%) ба мушоњида расид. 

Дар кўдакони гирифтори стази музмини рўдаи ѓафс ва бемории 

Гиршпрунг таѓйироти возењ дар тањлили клиникии хун ба назар мерасад. 

Дар гурўњи марњалаи љуброннашаванда миќдори эритроситњо то 2,8±0,9 

×10¹²/л кам шудааст, ки аз гурўњи референтї кам буд (4,4±1,8 ×10¹²/л, 

p<0,001). Дар гурўњи марњалаи субкомпенсатсионї ин нишондињанда 

3,2±1,5 ×10¹²/л, дар гурўњи љуброншаванда - 3,46±0,73 ×10¹²/л буд, ки ин низ 

ба таври эътимоднок аз меъёр паст буд. Сатњи гемоглобин дар беморони 

дорои марњалаи љуброннашаванда 93±18,6 г/л, дар субкомпенсастсионї - 

90,6±21,3 г/л-ро ташкил доданд, ки аз нишондињандањои референтї хеле 

кам буд (p<0,001). Њатто дар марњалаи љуброншаванда сатњи гемоглобин 

нишондињандањои референтї паст боќї монд (102±12,3 г/л дар муќобили 

118±19,2 г/л, p<0,01). Паст шудани гематокрит дараљаи камхунї ва ихтило-

ли хосиятњои реологии хунро инъикос мекунад. Дар гурўњи марњалаи де-

компенсатсионии бемории Гиршпрунг сатњи он 27,8±9,3%-ро ташкил дод 

(p<0,001), дар марњалањои субкомпенсатсионї - 29,2±5,9%, љуброншаванда 

- 32,0±0,3% буд, ки ин низ аз меъёр хеле паст аст (35,5±0,3%). Баланд шуда-

ни сатњи лейкоситњо бо вазнин шудани вазнинии беморї ба мушоњида 

расид. Дар гурўњи марњалаи декомпенсатсионї сатњи онњо то 12,9±8,3 

×109/л расид, ки аз нишондињандањои гурўњи референтї хеле баланд аст 

(6,9±4,2 ×109/л). Дар марњалаи субкомпенсатсионї нишондињанда ба 

11,2±6,1 ×109/л баробар буд (p<0,01), дар љуброншаванда - 8,5±1,9 ×109/л, 

ки аз мављуд будани раванди музмини илтињобї гувоњї медињад. Дар 

марњалаи декомпенсатсионї нишондињандаи эозинофилњо 4,8±2,6%-ро 

ташкил дод (p<0,01), дар марњалаи субкомпенсатсионї -4,4±1,0%, дар ком-

пенсатсионї - 4,3±0,5%, њол он ки дар гурўњи референтї сатњи эозинофилњо 

аз 3,8±0,4% баланд набуд. Суръати такшиншавии эритроситњо (СТЭ) 

нишондињандаи муњимми вокуниши илтињобї ва интоксикатсияи музмин 

аст. Дар гурўњи беморони дорои марњалаи декомпенсатсионї бемории 
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Гиршпрунг ин нишондињанда то 25±7,1 мм/с расидааст, ки 5 маротиба аз 

сатњи гурўњи референтї баланд аст (4,9±2,0 мм/с, p<0,001). Дар марњалаи 

субкомпенсатсионї СТЭ 18,4±6,2 мм/с.-ро ташкил дод (p<0,001), дар 

марњалаи компенсатсионї - 11,9±6,6 мм/с (p<0,01), ки ин низ аз нишонди-

њандањои меъёрї баланд буд. Гипопротеинемия дар 18 (12,5%) кўдакон, 

гипоалбуминемия – дар 35 (24,5%) бемор ба мушоњида расид. Ин таѓйирот 

камбуди (дефитсити) сафедаро инъикос мекунад, ки аз ихтилолњои 

музмини љаббиш, интоксикатсия ва равандњои катаболикї вобаста аст. 

Баланд шудани ферментњои љигар (АЛТ, АСТ) дар 35 (24,5%) бемор дида 

шуд, ки аз осебњои имконпазири гепатоситњо дарак медињад, ки эњтимол 

дорад дар натиљаи таъсироти токсикии мањсулоти метаболизм, гипоксияи 

музмин ва равандњои илтињобї ба амал омада бошанд. Иловатан дар 13 

(9,0%) –и кўдакони дорои стомањои рўдањо хеле баланд шудани 

ферментњои љигар ба ќайд гирифта шуд, ки мумкин аст аз ихтилолњои 

системаи гепатобилиарї дар заминаи рукуди дарозмудати гепатобилиарї 

иртибот дошта бошад. Гипербилирубинемия дар 8 (5,6%) бемор муайян 

карда шуд, ки ин аз ихтилолњои имконпазири мубодилаи билирубини 

гувоњї медињад. Махсусан ќайд кардан муњитм аст, ки дар 4 (2,8%) навзоди 

синни то 3-моња сатњи баланди гипербилирубинемия ба ќайд гирифта шуд, 

ки ин метавонад аз ноболиѓии системаи ферментии љигар ва њам аз рукуди 

дарозмуддати муњтавои рўдањо вобаста бошад, ки барои ќувват гирифтани 

љаббиши билирубини ѓайри мустаќим мусоидат менамояд. Сатњи β-

липопротеидњо бо пешравии беморї афзоиш ёфт. Дар гурўњи референтї 

вай 36±3,1, дар компенсатсионї – 37,9±3,3, дар субкомпенсатсионї - 

45,2±0,06 -ро ташкил дод (p<0,05), дар марњалаи декомпенсатсионї якбора 

то 77±3,9 зиёд шуд (p<0,001). Ин мумкин аст аз дислипидемия дарак дињад, 

ки барои интоксикатсияи музмин ва ихтилолњои метаболик хос аст. 

Нишондињандаи моддаи миёнаи молекулярї, ки сатњи интоксикатсияи 

эндогениро инъикос мекунад, низ ба таври прогрессивї зиёд шуд: дар 

гурўњи референтї – 0,260±0,01 воњ. шартї; дар марњалаи субком-

пенсатсионї - 0,390±0,13 воњ. шартї (p<0,01); марњалаи декомпенсасионї - 
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0,480±0,39 воњ. шартї; (p<0,001), ки мављуд будани интоксикатсияи 

назаррасро, махсусан дар марњалањои кўхнашудаи беморї тасдиќ мекунад. 

Тањлили натиљањо нишон дод, ки бо пешравии беморї ва вазнин шудани 

њолати умумї ќувват гирифтани фаъолияти системаи лахташавии хун ба 

мушоњида расид. Дар марњалаи компенсатсия гиперкоагулятсияи муътадил 

дида шуд, ки бо аломатњои баланд шудани фаъолнокии звенои коагулят-

сионии гемостаз зоњир гашт (љадвали1). 

Аммо бо гузаштан ба марњалањои субкомпенсатсионї ва декомпе-

нсатсионї, возењии синдроми гиперкоагулятсионї бештар гашт, ки хатари 

тавлид шудани тромб ва оризањоро баланд бардошт. 

Тањќиќоти коагулограмма дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг 

(БГ) таѓйироти назаррасро дар системаи гемостаз муайян кард, ки бо 

пешравии беморї амиќ мешаванд.  

Љадвали 1. – Нишондињандањои коагулограмма дар кўдакони дорои бемории 

Гиршпрунг (БГ) вобаста аз марњалаи беморї. 

Нишонд

ињанда  

Гурўњи 

референтї 

n=20) 

Компенсат-

сионї 

(n=10) 

Субкомпе-

нсатсионї 

(n=73) 

Декомпе-

нсатсионї 

(n=60) 

P 

Фибрино

ген 

2,4 ± 0,9 2,8 ± 1,0  2,2 ± 1,3 2,0 ± 1,1 >0,05 

АВР, 

сония 

53,1 ± 14,3 62,2 ± 12,3 

p1<0,05 

58,2 ± 11,2 

p1<0,05 

p2>0,05 

50,5 ± 9,3 

p1>0,05 

p2<0,05 

p3<0,05 

<0,05 

Фибрин, 

мч 

10,2 ± 1,9 12,2 ± 1,7 

p1<0,05 

11,2 ± 1,5 

P1<0,05 

P2>0,05 

10,2 ± 1,4 

p1>0,05 

p2<0,05 

p3<0,05 

<0,05 

ТПГ, 

даќ. 

8,1 ± 0,8 9,2 ± 0,9 

p1<0,05 

14,2 ± 3,4 

p1<0,01 

15,4 ± 3,9 

p1>0,05 

<0,001 
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p2<0,05 p2<0,05 

p3<0,05 

Тромбо-

тест 

III–IV III–IV IV–V V  

Эзоњ: р – ањамияти омории фарќиятњои нишондињандањо дар байни 

гурўњњо (критерияи Крускала–Уоллис); р1–њангоми муќоиса бо гурўњи 

референтї, р2–њангоми муќоиса бо марњилаи компенсатсионї, р3–њангоми 

муќоиса бо марњилаи субкомпенсатсионї (тести Данн) 

 

Яке аз критерияњои муњимми ташхисї њангоми БГ набудани рефлюк-

си ректоаналии ингибиторї (РРАИ) мебошад. Дар доираи тањќиќоти гуза-

ронидашуда барои муайян кардани он аз усули назорати ултрасадої исти-

фода карда шуд. Дар тањќиќот 25 кўдаки дорои ташхиси тасдиќшудаи бе-

мории Гиршпрунг иштирок карданд. Тањлили њолати функсионалии кана-

ли маќъад нишон дод, ки њангоми аксуламали муътадили физиологї љара-

ёни ретроградии мањлули воридшуда дар ќисми проксималии канали 

маќъад ва баъдан васеъ шудани он мушоњида мешавад, ки ин вуљуд дош-

тани РРАИ-ро нишон медињад. Дар њолатњое, ки љараёни баръакси моеъ 

вуљуд надошта бошад ва канали маќъад дар њолати спазми устувор ќарор 

дошта бошад, РРАИ манфї њисобида мешуд, ки ин аз вуљуд доштани аган-

глиоз дарак медињад. Натиљањои њосилшуда арзиши баланди ташхисї дош-

тани ин усулро тасдиќ карданд, зеро дар 23 нафар аз 25 кўдаки (92%) ги-

рифтори бемории Гиршпрунг набудани РРАИ муайян карда шуд. Њассоси-

яти усул 92%-ро, махсусият 100%-ро ташкил дод, ки ин барои ташхиси БГ 

онро самаранок мегардонад. Тањлили маълумотњои тањќиќоти ултрасадої 

ба таври эътимоднок калон шудани ќутрњои рўдаи рост ва ќулун (рўдаи 

ѓафс) дар беморони дорои бемории Гиршпрунг (БГ) ба мушоњида мерасад, 

дар муќоиса аз нишондињандањои меъёрї вобаста аз синну сол.  

Дар кўдакони то 1 -сола (n=3) ќутри миёнаи рўдаи рост 4,8 ± 0,4 см.-

ро ташкил дод, ки аз меъёр (2,9 ± 0,8 см) таќрибан 1,7 маротитба зиёд аст. 

Дар гурўњи синну солии 2-4-сола (n=8) ин нишондињанда то 5,8 ± 2.6 см 
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расид, дар сурати меъёр будан 3,9 ± 1,1 см (калоншавї 1,5 маротиба). Дар 

кўдакони 5-7-сола (n=7) рўдаи рост то 7.0 ± 2,1 см васеъ шудааст, дар меъёр 

4,2 ± 0,9 см (калоншавї 1,7 маротиба). Ќутри калонтарини рўдаи рост дар 

наврасони 8-17 -сола (n=5) -7,8 ± 2,4 см ба ќайд гирифта шуд, ки аз меъёри 

синну солї 1,75 маротиба (4,5 ± 0,8 см) калон буд. Барои бањо додан ба њо-

лати рўдаи ѓафс усули нисбатан иттилоотнок ирригография ба њисоб мера-

вад, вай дар 143 бемор гузаронида шуда, арзиши баланди ташхисии худро 

нишон додааст.  

Мувофиќи натиљањои тањќиќот эътимоднокии ирригография дар 

ташхиси БГ то 94% расид. Маълумотњои ба даст овардашуда дар беморони 

дорои БГ як ќатор аломатњои хоси рентгенологиро муайян кардаанд, ки 

ихтилолњои сохториву мотории рўдањоро инъикос мекунад (расми 4). 

 

 

Расми 4. – Шакли ќифмонанди рўдаи ѓафс бо васеъшавии возењи супрасте-

нотикии ќисмњои болої дар заминаи аганглиоз. 

 

Чинхўрдагии даѓали пардаи луобї, ки сохтори пардаи луобии меъда-

ро ба ёд меорад, дар 72 бемор муайян карда шуд. Ин феномен гипертрофи-

яи музмини функсионалии пардаи луобиро њамчун љавоб ба ихтилолњои 

тўлонии функсияи гузаронандагии рўдањо инъикос мекунад (расми 5). Чин-

хўрдагии возењ аз пайдо шудани таѓйироти љуброншаванда дар сегменти 

супрастенотикии рўдаи ѓафс гувоњї медињад. 

Қисми васеъшудаи 

супрастенотики 

 

Минтақаи 

аганглионари 

 

 

 

 



86 
 

Њангоми васеъшавии назарраси рўдаи ѓафс дар марњалаи декомпе-

нсатсия сарњади возењи сегменти осебдида муайян карда нашуд. 

Дар чунин њолатњо барои мушаххас кардани сарњади њаќиќии осеб 

гузаронидани ирригографияи такрорї пас аз омодагии муносиби рўдањо, 

инчунин истифода кардани усулњои иловагии ташхисї- манометрияи ано-

ректалї ва биопсия мувофиќи маќсад аст.  

 

 

Расми 5. – Таѓйир ёфтани пардаи луобии рўда 

 

Њамин гуна манзара дар 52 бемор ба мушоњида расид ва бо васеъша-

вии пешрави рўдањо вобаста аст, ки ба талаф шудани контрасти байни 

минтаќаи аганглионарї ва ќисми васеъшудаи проксималї оварда расонид 

(расми 6). 

 

Гипертрофияи 

пардаи луобӣ 
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Расми 6. – Дилататсияи рўдањо дар шакли декомпенсатсионї. 

 

Агар ќутри ќисми проксималї аз ќисми дисталї 1,5-2 маротиба калон 

бошад, ин ба таври эътимоднок аз мављуд будани аганглиоз дарак медињад. 

Шакли бисёр кўтоњи бемории Гиршпрунг дар 23 бемор (16,1%) мувофиќи 

таснифи А.И. Ленюшкин дида шуд. Эътимоднокии ирригография дар шак-

ли бисёр кўтоњ аз 20% бештар буд. Натиљањои ба даст овардашуда бо ни-

шондињандањои муътадил, ки Левин М. Д. овардааст, мувофиќат мекунад 

(1983) (љадвали 2). Ин муќоиса имконият дод, ки таѓйиротњои сохтории 

рўдањо ва инњирофи онњо, барои шакли бисёр кўтоњи бемории Гиршпрунг 

хос њастанд, муайян карда шавад, Тањќиќоти рентгенологї имконият 

медињад, ки таѓйиротњои возењи параметрњои анатомии рўдањо дар ин ка-

тегорияи беморон ба ќайд гирифта ва инњирофњои боэътимод аз меъёрњои 

синнусолї нишон дода шавад.  

 

Љадвали 2. – Тавсифи муќоисавии нишондињандањои рентгенологї дар ша-

клњои хеле кўтоњи БГ.  

Параметр Меъёр 

(2–3-

сол) 

Беморон 

бо БГ 

(2–3 

года) 

 Меъёр 

(4–7 

сол) 

Беморон 

бо БГ  

(4–7 сол) 

Меъёр 

(8–17 

сол) 

Беморон 

бо БГ  

(8–17 

сол) 

Қисми 

васеъшудаи рӯда 

 

Минтақаи 

аганглионарӣ 
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Васеъгии рўдаи 

рост (см) 

3,2 ± 

0,9 

4,8 ± 

1,4** 

(+33,3%) 

5,1±0,6 7,3 ± 

0,8*** 

(+30,1%) 

5,7 ± 

1,0 

8,1 ± 

1,4*** 

(+29,6%) 

Васеъгии ќулуни 

поёнрав (см) 

2,9 ± 

0,6 

4,0 ± 

0,8** 

(+27,5%) 

3,2 ± 

0,7 

4,4 ± 

0,7** 

(+27,3%) 

3,5 ± 

0,8 

4,2 ± 1,2* 

(+16,7%) 

Васеъгии фазои 

ретроректалї 

(см) 

0,16 ± 

0,08 

0,09±0,0

4* (-

43,7%) 

0,23 ± 

0,02 

0,14±0,0

3**  

(-39,1%) 

0,24 ± 

0,02 

0,15±0,0

3**  

(-37,5%) 

Дарозии канали 

маќъад (см) 

2,6 ± 

0,2 

1,9 ± 

0,1**  

(-26,9%) 

2,6 ± 

0,2 

2,0 ± 

0,1** (-

23%) 

2,7 ± 

0,1 

2,2 ± 0,1* 

(-18,5%) 

Шохиси 

ректосигмоидал

ї 

1,2 0,8* 

(-33,3%) 

1,6 1,1** 

(-31,2%) 

1,7 1,3** 

(-31,5%) 

Эзоњ: р – ањамияти омории фарќиятњои нишондињандањо дар байни меъёр 

ва беморони дорои БГ дар њар як гурўњи синну солї (U- критерияи Манн–

Уитни). 

 

Тањлили маълумотњои њосилшуда аз хеле калон шудани андозаи рў-

даи рост ва ќулуни поёнрав, кам шудани васеъгии фазои ретроректалї, 

хурд шудани кўтоњии шохиси ректосигмоидалї гувоњї медињанд. Ин та-

ѓйирот мављуд будани гипоплазияи возењ ва номукаммалии функсионалии 

сегменти осебдидаи рўдањоро тасдиќ мекунанд. Натиљањои тањќиќоти 

рентгенологї имконият медињанд хулоса бароварда шавад, ки ирригог-

рафияи чандмавќеї арзиши баланди ташхисї дорад ва дар 97-98%-и 

њолатњо гузоштани ташхиси дурустро таъмин мекунад. Мањз аз њамин 

сабаб ин усул дар ташхиси бемории Гиршпрунг дар кўдакон «стандарти 

тиллої» њисобида мешавад. 

Дар тањќиќоти мо барои муайян кардани њолати рўдаи ѓафс коло-

носкопия дар 115(80,4%) кўдаки гирифтори бемории Гиршпрунг буданд, 
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иљро карда шуд. Тањлили маълумотњои фиброколоноскопї дар беморони 

дорои шаклњои ректалї ва ректосигмоидалии бемории Гиршпрунг имкони-

ят дод, ки таѓйиротњои хоси эндоскопї муайян карда шаванд: даромадгоњи 

рўдањо «ситораї», чинњои мухотї ѓафси дарозрўя бе таѓйири ранг буд; 

њангоми додани њаво танњо дилататсияи ночиз ба мушоњида расид; 

васеъшавии ќифмонанд, ки баъди он якбора васеъшавии suprastenotic 

рўдаи ѓафс ба амал меояд. Дар минтаќаи васеъшавии suprastenotic дар 42 

кўдак гиперемияи возењи пардаи луобї бо хунравї њангоми тамоси сабук, 

дар 23 бемор эрозияњои хурд дида шуд. Таѓйироти атрофї барои ноњияи 

васеъшавии suprastenotic хос буд, ки дар натиљаи гипертензияи давомноки 

дохилирўдавї ва мављудияти таѓйироти фиброзї пайдо шудаанд. 

Њамин тавр, колоноскопия имконият медињад, ки сарњади байни 

таѓйироти ноњияњои патологї муќаррар ва њолати пардаи луобии рўдаи 

ѓафс арзёбї карда шавад.  

Манометрияи аноректалї дар 45 кўдак (31,5%) то амалиёти љарроњї 

ва дар 35(24,5%) дар муњлатњои дури баъди љарроњї гузаронида шуд. Дар 

рафти сфинктеромонометрия таваљљуњи асосї ба кашишхўрии сфинктери 

маќъад ва фазањои сустшавї ва тарангшавї дода шуд. Натиљањои 

сфинктеромонометрия дар кўдакони гирифтори бемории Гиршпрунг аз 

маълумотњои гурўњи назоратї сањењан фарќ мекунанд (p<0,05), ки инро 

арзиши баланди ташхисии ин усул тасдиќ мекунад. Дар гурўњи назоратї 

фишори миёнаи оромї 50±0,8 мм сут. сим.ро ташкил медињад, ки ин ба 

меъёрњои физиологї мувофиќат мекунад. Дар беморон дар марњалаи 

љуброншавандаи бемории Гиршпрунг ин нишондињанда 103±1,4 мм сут. 

сим. буд, зиёда аз 2 маротиба аз арзишњои назоратї баланд буд. Дар марња-

лаи субкомпенсатсионї фишори оромї то 108,0±2,1 мм сут. сим. баланд 

шуд. Дар марњалаи декомпенсатсионї баландшавии максималї то 

125,0±2,0 мм сут. сим. ба мушоњида расид, ки аз гипертонуси возењи сфинк-

тери маќъад (љадвали 3) гувоњї медињад. Гипертонуси муайянкардашудаи 

сфинктери дарунии маќъад дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг, мах-
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сусан дар марњалаи декомпенсатсионї, зарурати амалиёти љарроњиро тас-

диќ мекунад.  

Љадвали 3. – Нишондињандањои сфинктеромонометрия дар кўдакони ги-

рифтори бемории Гиршпрунг 

Гурўњ P оромї, мм сут. с. P кашишхўрї, мм сут. 

с. 

РРАИ, мл 

Назоратї (n=15) 50,0 ± 0,8 108,0 ± 2,9 36,0 ± 5,0 

Марњалаи ком-

пенсатсионї (n=10) 

103,0 ± 1,4  

р1<0,001 

205,0 ± 4,6  

р1<0,001 

Манфї  

Марњалаи субком-

пенсатсионї (n=20) 

108,0 ± 2,1  

р1<0,001  

р2>0,05 

216,0 ± 6,6  

р1<0,001  

p2>0,05 

Манфї  

Марњалаи 

декомпенсатсионї 

(n=15) 

125,0 ± 2,0  

р1<0,001  

р2<0,05  

р3<0,05 

220,0 ± 5,7  

р1<0,001  

p2<0,05  

p3<0,05 

Манфї  

P <0,001 <0,001  

Эзоњ: р – ањамияти умумии омории фарќиятњои байни гурўњњо (критерияи 

Крускала–Уоллис); р1 – њангоми муќоиса бо гурўњи назоратї, р2 – њангоми 

муќоиса бо марњилаи компенсатсионї, р3 – њангоми муќоиса бо марњилаи 

субкомпенсатсионї (тести Данн) 

 

Њамин тавр, сфинктеромонометрия воситаи муњимми ташхисї аст, 

вай имконият медињад, ки дараљаи ихтилоли функсияи аноректалї ба 

таври объективї бањогузорї ва тактикаи амалиёти љарроњї ва табобати 

реабилитатсионии минбаъда муайян карда шавад. 

Тањлили морфологї дар 110 бемор гузаронида шуд, ки аз миќдори 

умумии беморони гирифтори бемории Гиршпрунг 77,0%-ро ташкил дод. 

Биопсия дар якљоягї бо тањќиќоти иммуногистохимиї бо истифода аз 

маркери Calretinin «стандарти тиллої»-и ташхиси бемории Гиршпрунг ба 

њисоб меравад. Сарфи назар аз иттилоотнокии баланди усулњои рентгено-
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логї, усули объективии даќиќан муайян кардани сарњади минтаќаи аган-

глионарї экспресс-биопсияи рўдаи ѓафс боќї мемонад. Дар тањќиќоти мо 

аз 143 бемор дар 20 нафар пас аз тањлили стандартии гистологї тањќиќоти 

иммуногистохимиявї дар блокњои парафинї иљро карда шуд. Дар ин 

маврид як аксуламали мусбат дар S-100 дар лифњои асабии гиперт-

рофишуда ва як вокуниши манфї ба Calretinin дар зери пардаи мухотї дар 

ќабати мушакњо мушоњида шуд. Дар њамаи тањќиќшудагон манзараи 

морфологї ва натиљањои тањлили иммуногистохимиявї ба бемории 

Гиршпрунг (аганглиози модарзодї) мувофиќат мекарданд.  

Айни замон амалиёти љарроњї усули асосии табобати бемории Гирш-

прунг боќї мемонад. Аммо бомуваффаќият бартараф намудани беморї 

танњо бо як усули резексияи сегменти аганглионарї мањдуд намешавад: 

барои ба таври мукаммал барќарор намудани функсияи рўдањо 

гузаронидани табобати комплексии пас аз љарроњї талаб карда мешавад. 

Инкишофи усули љарроњї боиси такмил додани техникаи классикї ва 

татбиќ намудани равишњои модификатсионї ва њаллу фасли техникї гашт. 

Ин таѓйирот имконият доданд, ки натиљањои бевосита ва дури љарроњї 

бештар карда шавад. Аммо барои компенсатсияи муваќќатии ихтилолот ва 

ба љарроњї омода кардани беморон ба табобат дохил кардани њамарўза 

холї кардани рўдањо бо ёрии парњези сусткунанда, протседурањои 

физиотерапевтї, инчунин имолаи поксозї ва сифонї бо мањлулњои 

равѓандор зарур аст. Унсури калидии табобати консервативї парњез ба 

њисоб меравад. Ба ратсион мањсулоти аз њуљайрабофт (фибр), мањсулоти 

ширї ва равѓани растанї бой тавсия карда мешавад, ѓизоњои хамирї хориљ 

карда мешаванд. Љузъи дуюми муњим пробиотикњо (эубиотикњо), аз љумла 

бифидумбактерин форте, бификол, бифиформ, линекс, хилак форте ва 

ѓайра ба њисоб меравад.  

Барои пешгирї кардани оризањои пас аз љарроњии гемореологї ва 

гипоксия аз гемодилютсияи гиперволемикї (ГГ) истифода шуд, ки самара-

нокии худро дар устувор кардани гемодинамика, бењтар кардани микро-

сиркулятсия, мањв кардани фаъолнокии аз меъёр зиёди системаи лахта-
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бандї ва пешгирї намудани оризањои сироятї-токсикї исбот кард. Ворид 

кардани хунивазкунандањо дар њаљми 20–25% аз њаљми ибтидоии хуни 

гардишкунанда (ЊХГ) асосан мањлул шудани хуни тањшиншуда ва ѓазизро 

таъмин мекунанд. Дар 40 кўдак, ки омодагии тафриќавии пас аз љарроњиро 

гирифтаанд, ГГ бо озондармонї якљоя карда шудааст. Протседура 

воридкунии дохиливаридии мањлулњои плазмаивазкунанда ва мањлулњои 

сафедаро (албумин, плазма, реосорбилакт, сорбилакт) аз њисоби 10 мл/кг 

вазни бадан дар 40–50 даќиќа то љарроњї дар бар гирифт.  

Барои пурра гардонидани њаљм аз мањлули 10%-и глюкоза ё Рингер 

ба кор бурда шуд. Озонотерапия тавассути тазриќи дохиливаридии мањлу-

ли озонишудаи натрий хлориди 0,9% дар давоми 10 рўз то љарроњї амалї 

карда шуд. Пас аз гузаронидани гемодилютсияи гиперволемикї дар якљоя-

гї бо озондармонї дар беморони дорои бемории Гиршпрунг сањењан 

бењтар шудани нишондињандањои гемодинамикаи периферї ва бофтавї ба 

мушоњида расид. 

 Њамин тавр, омодагии комплексии пеш аз љарроњї ислоњи интокси-

катсияи эндогении музминро, санатсияи бактериалї, гемодилютсияи гипер-

волемикї ва озондармонї, устувории гемодинамика, бењтар шудани хоси-

ятњои реологии хунро таъмин мекунад ва миќдори оризањоро дар давраи 

интра – ва пас аз љарроњиро кам месозад.  

Дар тањќиќоти мо арзёбии муќоисавии 4 усули љарроњї гузаронида 

шудааст: љарроњии анъанавии думарњилавии амалиёти Соаве – Ленюш-

кина, Соаве – Ленюшкина дар модификатсияи клиникаи љарроњии кў-

дакони ДТБДСТ ЉТ, поёнфарории якмарњилавии трансаналии хориљи-

батнии рўдаи ѓафс тибќи Де ла Торре - Мондрагон ва Свенсон – Лайк. 

Дар љарроњии Соаве - Ленюшкина ва модификатсияи он консепсияи 

асосї буриш дар шакли фонаи ѓилофи луобї- мушакии рўдаи рост ба њисоб 

меравад, ки физиологї будани љарроњиро таъмин ва хатари пайдо шудани 

оризањоро то њадди минимум кам мекунад. Равишњои муосири ба њадди 

минималї инвазивї, ба монанди поёнфарории трансаналии эндоректалии 

рўдаи ѓафс тибќи усули Де ла Торре - Мондрагон ва Свенсона-Лайк дорои 
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як ќатор бартарињо мебошад: осебпазирии минималї барои узвњои коси 

хурд, набудани бисёрмарњилагї, техникаи соддаи иљрокунї, љараёни хуби 

пасазљарроњї, набудани талафи хун њангоми љарроњї, кам кардани ха-

рољоти иќтисодї, набудани оризањои пас аз љарроњї дар ковокии шикам. 

Њамаи ин барои хеле бењтар шудани пешгўйї ва сифати њаёти беморон му-

соидат мекунад.  

Тањлили тањќиќотњо нишон медињад, ки фоизи бештари беморон 

тибќи усули модификатсионии Соаве-Ленюшкина љарроњї шудаанд, ки ин 

70 (48,9%) -ро ташкил дод, мувофиќи усули Соаве дар варианти классикї 43 

(30,1%), тибќи усули Де ла Торре – Мондрагон 20(14%) ва 10(7%) бо усули 

Свенсона-Лайк љарроњї шудаанд. Стомаи рўдањо дар 13 бемор (100%) гу-

зошта шуд, дар ин маврид бештар колостомия (69,2%) иљро карда шуд, 

илеостомия ва сигмостомия камтар ба мушоњида расид. Дар кўдакони син-

ни аз 29-шабонарўз то 3 – моња колостомия дар натиљаи дер ошкор карда-

ни беморї ва зарурати гузаронидани декомпрессияи рўдањо дар 1 бемор 

(7,7%) гузошта шуд. Дар гурўњи синнусолии 7-12-моња сигмостома дар 2 

кўдак (15,4%) иљро карда шуд, ки бо ошкор сохтани беморї дар ин давра ва 

кўшишњои табобати консервативї дар марњалањои барваќт вобаста аст. 

Миќдори бештари стомњо дар синни 13-моња – 3 -сола – 5 бемор (38,5%) 

иљро карда шуд, ки метавонад ба дер ташхис кардан ва пайдо шудани ша-

клњои декомпетсатсионии беморї иртибот доранд. Дар кўдакони аз 3-сола 

боло колостома дар 3 бемор (23,0%) гузошта шуд, ки ин низ аз мураккаб 

будани њолатњои клиникї гувоњї медињад ва амалиёти љарроњии паллиати-

виро талаб мекунад. Таљрибаи истифода кардани табобати БГ аз он гувоњї 

медињад, ки дар 13 бемори гурўњи якум амалиётњои љарроњии якмарњилавї 

бо усули Соаве–Ленюшкина иљро карда шуд, ки аз онњо дар 6 кўдак дар 

ќисми болорави рўдаи ѓафс колостама гузошта шуд. Давомнокии мављуд 

будани стомањо аз 2 моњ то 3 сол давом кард. Аммо дар 9 бемор њангоми 

тањќиќи пеш аз љарроњии клиникї- лабораторї аломатњои осебњои токси-

кии љигар ва норасоии функсионалии љигар муайян карда шуданд. Пайдо 

шудани ин ориза бо дисфунксияи тўлонии рўдаи ѓафс вобаста аст, ки аз са-
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баби гузоштани колостома пайдо шудааст ва ба ихтилоли метаболизм ва 

коњиш додани функсияи детоксикатсионии љигар оварда мерасонад. Љар-

роњињои якмарњилавї дар байни 43 бемори гурўњи якум дар 30 кўдаки бе-

мори бо омодагии пеш аз љарроњї бидуни гузоштани стомаи рўдањо иљро 

карда шуданд. Њангоми иљро кардани љарроњии модификатсионии Соаве – 

Лёнюшкина барои кам кардани синдроми дард дар давраи пас аз љарроњї 

ва гузаронидани антибиотикотерапияи эндолимфатикї дар фосилаи ре-

троперитонеалї дар сатњи L4–L5 дар ваќти интраљарроњї катетер гузошта 

мешавад, ки аз тариќи он маводњои доругї ворид карда мешавад.  

Дар соли 2014 дар клиникаи мо техникаи трансаналии эндоректалии 

поёнфарории рўдаи ѓафс бидуни мобилизатсияи дохилибатнї истифода 

карда мешавад. Самаранокии бештар дар шаклњои дисталии БГ дар кўда-

кони то сесоларо љарроњињои Де ла Торре – Мондрагон ва усули Свенсон–

Лайк нишон доданд. Усули Де ла Торре дар заминаи истисно кардани 

марњалаи сифоќии амалиёти љарроњї асос ёфтааст. Демукозатсия аз тариќи 

дастраскунии трансаналї гузаронида мешавад, ин имконият медињад, ки аз 

осеб дидани сфинктер пешгирї карда ва хатари осебинии узвњои коси хурд 

кам карда шавад. Дар рафти љарроњї бурриши сегменти дисталии хеле 

љиддї мобилизатсия кардашудаи рўдаи ѓафс дар њудуди минтаќаи агангли-

озї, инчунин ќисмњои таѓйирёфтаи зикршуда бо минбаъд сохтани анасто-

мози колоаналї иљро карда мешавад. 

Барои ин техника якчанд зиддинишондод мављуд аст: амалиётњое, ки 

ќаблан дар ковокии шикам гузаронида шудаанд, новобаста аз ало-

ќамандии онњо бо беморињои рўдаи ѓафс; мављуд будани стомаи рўдањо-

сигмостомия; шакли дарози бемории Гиршпрунг бо пањн шудани аганг-

лиоз дар ќулуни поёнрав. Дар сурати мављуд набудани ретракторњои стан-

дартї «Усули ретраксияи сўрохии маќъад њангоми бемории Гиршпрунг дар 

кўдакон» тањия карда шуд (гувоњномаи №000583).  

Техника иборат аст: аз кушодани канали маќъад бо ёрии лигатурањо, 

ки дар сатњи хати дандонадор гузаронида мешавад ва дар пўсти атрофи он 

дар фосилаи 4-6 см дуртар аз анус мустањкам карда мешавад. Аз 4 то 6 ли-
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гатура гузошта мешавад, то ин ки анус ба таври муносиб кушода шудани 

анус таъмин карда шавад. Пас аз ин дар фосилаи 1,5 см болотар аз хати 

дандонадор бо кўкњои алоњида пардаи луобї мањкам карда мешавад ва 

рўдаро људо мекунанд. Анастомози колоректалї дар ду ќатор бевосита дар 

канали поёнрав гузошта мешавад, то ки мустањкамии он таъмин ва ретрак-

сияи рўда пешгирї карда шавад.  

Дар муњлатњои дури пас аз љарроњї дар як ќисми беморон колостаз 

ва ретсидивњои энтероколити гиршпрунг-вобаста муайян карда шуд. 

Муќаррар карда шуд, ки яке аз сабабњои ин оризањо кашиш хўрдани ѓило-

фи мушакњо ва фишор ёфтани ковокии рўдањо мебошад, ки ба ихтилоли 

функсияи тахлия (эвакуаторї) оварда мерасонад. Бо маќсади бартараф 

кардани ин ориза «Усули бурриши фонашакли ѓилофи мухотї-мушакї њан-

гоми поёнфарории трансаналї – эндоректалї бо усули Де ла Торре - Мон-

драгон дар кўдакони гирифтори бемории Гиршпрунг» (гувоњномаи №000579) 

тањия карда шуд. (расми 7). 

 

    

Расми 7. – Тасвири схематикии бурриши ѓилофи мухотї-мушакї њангоми 

љарроњии Де ла Торре – Мондрагон 

 

Ин нуќтаро натиљањои дигар тањќиќотњо низ, ки дар солњои охир ба 

нашр расидаанд, тасдиќ мекунанд. Вобаста аз ин, истифодаи техникаи 

поёнфарории трансаналии эндоректалии рўдаи ѓафс дар модификатсияи 

Swenson-Like тавсия карда мешавад. 

Дар беморони гурўњи IV усули Swenson-Like ба кор бурда мешавад, 

ки дар заминаи принсипњои диссексияи экстраректалї бунёд шудааст 

(расми 8).  
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Дар муќоиса аз методикаи De la Torre-Mondragon ва Ortega-Salgado, 

дар ин усули љарроњї бурриши сиркулярии пардаи луобии канали маќъад 

дар 1 см болотар аз хати дандонадор бо буридани њама ќабатњои девораи 

рўдаи рост иљро карда мешавад, баъди ин диссексия танњо экстраректалї 

давом дода мешавад. Лањзаи калидї ба таври эътимоднок бастани рагњои 

ќутрашон гуногун аст.  

Тањлили муќоисавї нишон дод, ки проктопластикаи сифоќу чатан 

тибќи усули Соаве–Ленюшкина љарроњии нисбатан давомноктар аст. За-

мони миёнаи љарроњї 154,8±7,2 даќ. аст, ин ба мураккабии техники он, за-

рурати мобилизатсияи њамаљонибаи рўда ва сохтани анастомоз вобаста 

аст. 

 

 

А 

 

Б 

Расми 8. – Техникаи љарроњии Swenson-Like. А. Марњалаи љарроњї 1 см 

болотар аз хати дандонадор, ки њамаи ѓафсии девораи рўдаи ростро фаро 

мегирад. Б. диссексияи экстраректалии рўдањо.  

 

Дар айни замон поёнфарории трансаналиву эндоректалї хеле зудтар 

– ба њисоби миёна дар 52,2±3,8 даќ. анљом меёбад, ки хеле кўтоњ аст 

(p<0,001). Ин натиљаро бо дастраскунии каминвазивї ва дараљаи пасти 

осебрасонии љарроњии бофтањо шарњ додан мумкин аст. Муњлати нисбатан 

камтари бистаришавї њангоми аз самаранокї ва бехатарии он дарак 

медињад. Њаљми талафи хун дар ваќти љарроњї њангоми љарроњї дар рўдаи 

ѓафс, аз љумла бо усули Соаве–Ленюшкина дар њудуди 5-20 мл барои њар як 

кг массаи бадани кўдак буд. Тибќи маълумоти тањќиќоти мо, њангоми 
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проктопластикаи сифоќу чатан дар модификатсияи клиника њаљми миёнаи 

талафи хун 100±25 мл,-ро ташкил дод, дар њоле ки њангоми поёнфарории 

трансаналиву эндоректалї талафи хун дида нашуд. Давомнокии миёнаи 

бедардкунї дар давраи пас аз љарроњї баъди љарроњии Соаве–Ленюшкина 

4±1 рўзро ташкилд дод. Ѓизои энтералї дар шабонарўзи 4±2 сар карда 

шуд. Дар гурўњи поёнфарории трансаналиву эндоректалї ѓизои энтералї 

аллакай дар шабонарўзи 1-2-юми пас аз љарроњї сар карда шуд.  

Поёнфарории трансаналиву эндоректалї ва љарроњии Swenson-Like 

миќдори ками оризањоро дорад (мутаносибан 2,1% ва 0,7%), ки самаранокї 

ва инвазивнокии камтарини онњоро нишон медињад. Љарроњии модификат-

сионии Соаве–Ленюшкина имконият дод, ки миќдори оризањо то 3,5% кам 

карда шавад. 

Дар раванди иљро кардани тањќиќоти мо чунин намуди оризањо 

тибќи усули Соаве – Ленюшкина ба назар расид: абстсесси (думмали) коси 

хурд дар як бемор, дар ду бемор думмали байни ѓилофањо, љамъшавии хун 

дар ковокии шикам дар як бемор ва дар ду бемор љамъшавии миќдори ка-

ми моеъ (80–100 мл) дар канали пањлуии чап ва коси хурд бидуни ало-

матњои аз љињати клиникї на чандон муњим.  

Натиљањои ба дастовардашуда аз зарурати муносибати инфиродї ба 

интихоби тактикаи љарроњї гувоњї медињанд. 

Маќсади асосии табобати инфузионї аз пурра гардонидани талаботи 

шабонарўзии кўдак ба моеъ, электролитњо ва љуброн кардани талафоти па-

тологї иборат аст. Камбуди натрий ва хлор бо ворид кардани хунивазку-

нандањо, камбуди калий бо тазриќи мањлули 7,5%-и хлориди калий, аз маг-

ний бо мањлули 10%-и сулфати магний љуброн карда шуданд. Талаботи 

шабонарўзии кўдакон ба микроэлементњо барои тазриќи парентералї чу-

нин буд: калсий - 0,5 ммол/кг, магний -0,07-0,1 ммол/кг, фосфор – 36-38 

мг/кг. Талабот ба маводи ѓизої ба таври инфиродї њисоб карда шуда, ба 

њисоби миёна чунин буд: сафеда -1,3-1,8 г/кг, чарб - 2 г/кг, глюкоза -2-3 г/кг. 

Талаботи умумии энергетикї вобаста аз массаи бадани кўдак муайян карда 
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шуд ва дар кўдакони аз 3-сола калонтар ба њисоби миёна 40–45 ккал/кг.-ро 

ташкил дод. 

Таљрибаи муосири љарроњї истифодаи усулњои гуногуни воридсозии 

антибиотикњоро пешбинї мекунад, ки ба сохтани консентратсияи баланди 

мавод бевосита дар лонаи сироят бо таъсири давомнок равона шудааст. 

Дар шароити клиникаи мо усули ба интиќоли антибиотикњо нигаронида-

шуда бо истифода аз бофтањои аутологиву эритроситарї такмил дода шуд, 

ки барои баланд бардоштани самаранокии ба таври интихобї расониадани 

маводњои антибактериалї бевосита ба лонаи илтињоб тањия карда шудааст. 

Дар патогенези мураккаби беморињои илтињобии рўдањо наќши асосиро 

ихтилоли дренажи микролимфатикї, маљрои лимфа аз тариќи гирењњои 

канории лимфатикї ва суст шудани функсияи монеъшавии системаи лим-

фатикї мебозанд. Ин маълумотњо барои коркарди усули антибиотикотера-

пияи регионарии эндолимфатикї (АТРЛ) асос шудаанд, ки айни замон дар 

равандњои шадиди фасодї-септикии мавзеъњои гуногун ба таври густурда 

ба кор бурда мешаванд.  

Дар давраи пас аз љарроњї беморони гирифтори бемории Гиршпрунг, 

махсусан њангоми зуњуроти вазнини интоксикатсияи музмини эндогенї, 

њамчун номзад барои гузаронидани антибиотикотерапияи регионарии эн-

долимфатикї (АТРЛ) дар шароити статсионар баррасї карда мешаванд. 

Усули АТРЛ, ки дар клиникаи мо истифода мешавад (Т.А. Абдуфатаев ва 

њаммуаллифон, 1996), марњилањои зеринро дар бар гирифт. Дар охири 

марњилаи асосї микроиригатор насб карданд, ки дар пањлўяш дар мавзеи 

муњраи IV–V камарии сутунмуњра аз тарафи чап сўрохї дошт. Баъди ин 

дар фосилаи пасисифоќї вояии шабонарўзии антибиотикро ворид карданд, 

ки бо дар назардошти њассосияти микрофлора интихоб карда шуда буд. 

Баъди 2–3 даќиќа ба таври иловагї маводњои бењтаркунандаи лимфодре-

нажро (лидокаин ё новокаин) ворид карданд. Курси АТРЛ 7–10 рўз давом 

кард. 

Тањќиќоти мо тасдиќ мекунад, ки тадбиќ намудани ин усулњо дар 

амалияи клиникї самаранокии табобати антибактериалиро баланд мебар-
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дорад ва натиљаи табобати кўдакони дорои шаклњои вазнини беморињоро 

бењтар месозад (љадвали 4). 

 

Љадвали 4. – Самаранокии усулњои антибиотикотерапия бо гурўњи 

муќоисавї дар кўдакони гирифтори БГ 

Гурўњ Шабон

арўз 

Лейкосито

з њазор./ 

мкл 

ИЗЛ, 

воњ. Ш 

СТЭ, 

мм/соа

т 

МММ, 

воњ.ш. 

Тести пара-

метсалї, 

даќ. 

Гурўњи I  Рўзи 1  12,1±0,8 5,1±0,7 46±3,

5 

0,420±0,020 25±1,4 

Рўзи 7  10,3±1,2 4,6±0,9 33±2,

3 

0,340±0,015 30±1,5 

Р >0,05 >0,05 <0,05 <0,01 <0,05 

Гурўњи 

II  

Рўзи 1  13,2±1,4 4,8±1,0 45±2,

7 

0,430±0,023 24±1,0 

Рўзи 7  8,0±0,9 3,7±0,8 27±2,

1 

0,330±0,010 32±1,3 

Р <0,01 <0,05 <0,01 <0,01 <0,01 

Гурўњи 

III  

Рўзи 1  13,3±1,5 4,5±0,9 53±3,

1 

0,395±0,030 23±1,2 

Рўзи 7  6,0±0,7 2,8±0,7 21±1,

8 

0,280±0,015 33±1,4 

Р <0,01 <0,05 <0,01 <0,01 <0,01 

Эзоњ: р –ањамияти омории фарќиятњои нишондињандањо дар байни 

шабонарўзи 1 ва 7 (тибќи Т-критерияи Вилкоксон).  

 

Фарќияти нисбатан бештар дар байни гурўњњои I ва III мушоњида 

шуд, ин аз динамикаи назаррасу мусбат дар охирин гувоњї медињад. 

Чунончи, сатњи лейкоситоз дар гурўњи I дар рўзи 1-ум 10,3±1,2-ро ташкил 

дод, дар гурўњи III бошад, ин нишондињанда хеле кам буд - 6,0±0,7 

(p<0,01), ки раванди фаъоли илтињобиро дар беморони гурўњи якум нишон 
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медод ва назорати пурќувват ва ислоњи табобати антибактериалї ва зидди 

илтињобиро талаб мекард.  

Хеле паст шудани сатњи СТЭ дар гурўњи III аз 53,0±3,1 то 21,0±1,8 

дар рўзи 7-ум (p<0,01) самаранокии равиши комплексии табобатро тасдиќ 

мекунад, ки ба тактикаи нисбатан ратсионалии муроќибати беморон, 

минималї кардани амалиётњои љарроњии инвазивї ва истифодаи усулњои 

муосири љарроњї иртибот дорад. 

Таѓйироти назаррас дар сатњи индекси зањролудшавии лейкоситњо 

(ИЗЛ) ва моддаи миёнаи молекулярї (МММ) дараљањои гуногуни воку-

ниши системавии илтињобї ва ихтилоли метаболикиро дар гурўњњои 

гуногун инъикос мекунад. Чунончи, дар гурўњи III ИЗЛ аз 4,5±0,9 то 

2,8±0,7 кам шудааст (p<0,05), ки кам шудани фаъолнокии раванди илти-

њобиро нишон медињад, нишондињандаи МММ бошад, аз 0,395±0,030 то 

0,280±0,015 таѓйир ёфтааст p<0,01), ин аз муътадил гаштани равандњои 

метаболикї гувоњї медињад. Ин параметрњо метавонанд њамчун меъёрњои 

объектвии бањодињї ба вазнинии њолат ва пешгўйии барќароршавї 

баррасї карда шаванд ва ба љарроњ имкон дињанд, ки тактикаи табобат ва 

муроќибати пас аз љарроњиро даќиќ ба наќша гирад.  

Реабилитатсия аз комплекси чорабинињои тиббї ва иљтимої иборат 

аст, ки ба барќарорсозии саломатии беморон ва ба њадди максималї 

барваќт баргардонидани вай тарзи маъмулии њаёт мебошад. Реабилитатсия 

пас аз табобати љарроњии бемории Гиршпрунг шартан ба ду марњал људо 

карда мешавад. Марњалаи якум- реадаптатсия, ки дарњол пас аз љарроњї 

сар карда ва ба мутобиќ гардонидани организм ба шароити нави 

физиологї равона карда шудааст. Марњалаи дуюм-барќарор кардани 

моторикаи рўдањо, муътадил сохтани амали дефекатсия, мустањкам 

намудани дастгоњи нигоњдорандаи рўдаи рост ва мутобиќ шудан бо 

сарборињои нави функсионалї. 

Интихоби оптималии чорабинињои барќарорсозї, сари ваќт таъйин 

кардани онњо ва назорати натиљабахшї имконият медињанд, ки на танњо 

хатари пайдо шудани оризањо кам карда, балки сифати њаёти беморон низ 
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баланд бардошта шавад. Дар 10–12 рўзи аввал, баъзан як моњи пас аз 

љарроњї анастомозит ба мушоњида мерасад, ки бо ифрозоти тањриккунанда 

аз рўдаи рост зоњир мешавад. Барои пешгирї намудани равандњои 

илтињобї маљмуи чорабинињо истифода карда мешаванд, ки коркарди 

пўстро бо чарбњои нейтралї (масалан, балзами Бакстимс) ва обљўши 

алафњо, баргузории ваннањои гарми нишастан бо перманганати калий, 

инчунин микроимола бо мањлули гарм (36–37 °C) ду маротиба дар як рўз-

субњ ва шом.  

Пас аз мустањкам кардани анастомоз ва кам кардани зуњуроти ил-

тињобї ба сохтани ритми муътадили дефекатсия мегузаранд. Бо ин маќсад 

усули стимулятсияи рўдањо истифода мешавад: субњ, аз рахти хоб нахеста, 

ба кўдак нўшидани як стакан оби гарми њарорати њуљраро пешнињод меку-

нанд, баъдан нањориро ва баъди он аз вай хоњиш мекунанд, ки ба њољатхо-

на равад. Дар сурати набудани амали ќазои њољат кардан дефекатсия та-

вассути шамъчањои глитсеринї ё имолаи на чандон калон ангезиш дода 

мешавад. Маќсади муњимтарин коркарди мунтазаму њаррўза, пурра ва дар 

як лањза холї кардани рўдањо аст. Дар сурати нокифоя будани сфинктери 

берунї курси тамрин бо истифода аз имолањои табобатии давомнокияшон 

15-20 рўз гузаронида мешавад. Бо навбат истифода кардани оби гарм ва 

сард ба кор бурда мешавад, њаљми об тадриљан аз 100–150 мл то 200–350 мл 

зиёд карда мешавад. Аз бемор хоњиш мекунанд, ки дар об њарчї бештар 

истад ва пойњояшро фаъол нигоњ дорад.  

Барои пешгирї намудани стенози резидуалии канали маќъад ва 

рўдаи рост аз бужгузорї истифода мекунанд. Дар марњалаи аввал просе-

дура њамарўза иљро карда мешавад, баъдан дар давоми ду моњ як рўз дар 

миён, баъди ин ду маротиба дар як њафта ва нињоят ду маротиба дар як 

моњ. Тањќиќи назоратї баъди як моњи анљом ёфтани курс гузаронида ме-

шавад. Марњалаи якуми реабилитатсия на камтар аз се моњ давом мекунад, 

аммо чорабинињои асосї дар шароити статсионар то лањзаи рухсат шудани 

бемор равона карда шудааст.  



102 
 

Марњалаи дуюми реабилитатсия ба мустањкамкунии нињоии малака-

њои њосилшуда равона шудааст. Давраи гузариши байни марњилањои 

шартї аст, зеро бисёри чорабинињо мувозї (паралел) иљро карда мешаванд. 

Вазифањои асосї аз сохтани малакањои устувори дефексияи мустаќил, му-

тобиќшавии дастгоњи нигоњдорандаи рўдаи рост, инчунин ворид кардани 

варзиши муолиљавї, физиотерапия ва табобати санаторїо-курортї ба 

њисоб мераванд.  

Варзиши муолиљавї дар системаи реабилитатсияи кўдакон пас аз та-

бобати љарроњии Гиршпрунг яке аз љойњои асосиро ишѓол мекунад. Вар-

зиши муолиљавї барои кўдакони аз сесола калон тавсия карда мешавад ва 

асосан барои мустањкам кардани мушакњои ќаъри кос ва девораи пеши 

шикам равона шудааст. 

Ба таври илова масњи девораи пеши шикам таъйин карда мешавад, ки 

аз молиш додан, соиш, мулоим кардан, ларзонидан дар равиши муњтавои 

рўдањо иборат аст, ки ин моторика ва пешгирии ќабзиятро бењтар месозад. 

Барои тамрин додани дастгоњи нигоњ доранда алоќаи баръакси биологї 

(БОС-терапия) ва электростимулятсия ба кор бурда мешавад. Усулњои фи-

зиотерапевтї ба барќарорсозии моторикаи ќулун ва бењтар сохтани 

функсияи дастгоњи нигоњдоранда равона карда шудаанд.  

Бо маќсади муайян кардани муњлатњои оптималии муоинаи диспа-

нсерї вобаста аз шакли клиникии бемории Гиршпрунг, мављуд будани 

оризањо, вазнинии раванди патологї беморон ба 3 гурўњ људо карда шуда-

анд.  

Гурўњи якум 91 кўдак (63,6%)-ро дар бар гирифт, ки дар онњо љар-

роњии аввалияи якмарњилавї ё љарроњї бо усули Соаве-Ленюшкина бо мо-

дификатсия иљро карда шуда буд. Пас аз амалиёти љарроњї кўдакон тањти 

муоинаи динамикии љарроњи кўдакон дар макони зист дар давоми 2-3 сол 

ќарор мегиранд. Муоинаи амбулаторї як маротиба дар ним сол, тањќиќи 

такрории статсионарї баъди 2–3 сол иљро карда мешавад. Дар сурати 

набудани таѓйироти патологї муоинаи диспансерї ба итмом мерасад.  
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Дар гурўњи дуюм 38 кўдак (26,6%) дохил шуд, ки љарроњии бисёр-

марњилавии радикалиро дар заминаи њолати нохуби соматикї гузаронида-

анд. Барои ин категория љараёни бемории дорои энтерколити вазнин ва 

осебњои токсикии љигар њангоми мављуд будани интоксикатсияи музмини 

эндогении дараљањои II–III хос аст. Муоинаи диспансерї дар давоми 5 сол 

гузаронида мешавад, пеш аз ќайд баровардан кўдакон аз муоинаи ком-

плексии статсионарї бо бањо додан ба њолати функсионалии рўдањо гуза-

штанд.  

Ба гурўњи сеюм 14 бемори (9,8%) дорои оризањои давраи пас аз љар-

роњї дохил карда мешавад. Самаранокии реабилитатсия бо таъсиррасонии 

маќсаднок ба системаи организм, ки ба раванди патологї кашида шуда бу-

данд, њамчунин ислоњи механизмњое, ки барои пешравии беморї мусоидат 

мекунанд, муайян карда мешавад. Дар кўдакони гурўњи сеюми диспансерї 

(14; 9,8%), ки табобати дарозмуддат ва амлиётњои љарроњии чандинкарата-

ро аз сар гузаронидаанд, монеањои психологї сохта мешаванд, ки ба дарк 

кардани бемории худ ва оќибатњои он алоќаманд њастанд, ташаккул ме-

ёбад. Ин ба эњсосоти номукаммалї оварда мерасонад, ки бо канораљўйї, 

тањлука, афзоиши ноустувории эмотсионалї, асабоният, паст шудани худ-

бањодињї ва дар њолатњои вазнин хоњиши худкушї зоњир мешаванд.  

 Чунин ихтилолњои психоэмотсионалї раванди мутобиќшавии иљти-

моиро боз њам мураккаб месозанд ва нисбат ба реабилитатсия равиши 

комплексиро талаб мекунанд. Барои ин категорияи беморон машварат ва 

муоинаи диспансерї дар шуъбаи ёрии комплексии оила ва кўдаки Муас-

сисаи давлатии «Маркази саломатї №12» шањри Душанбе таъйин карда 

мешавад. 

Барои интегратсияи бомуваффаќияти иљтимої коркарди барномаи 

инфиродии реабилитатсионї зарур аст, ки дастгирии психологї, тадриљан 

љалб кардани кўдак ба коллектив, истифодаи усулњои махсуси омўзишї ва 

гузаронидани ислоњи педагогї бо дар назардошти хусусиятњои инфиродї 

заруранд.  
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Тањќиќи сифати њаёт (СЊ) дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг 

(БГ) бо истифода аз саволномаи Pediatric Quality Life Inventory (PedsQL™ 

4.0) (VarniJ. ва њаммуаллифон 2001) гузаронида шуд. Тањлили муќоисавї 

дар се нуќтаи замонї гузаронида шуд: њангоми ба клиника ворид шудан 

(то амалиёти љарроњї), баъди 6 моњи анљом ёфтани табобат ва баъди 12 

моњи марњалаи нињоии љарроњї. Бањо додан ба нишондињандањои сифати 

њаёт бо назардошти навъи иљро кардани амалиёти љарроњї гузаронида 

шуд. Маълумотњои то љарроњї мувофиќи усули љарроњињои минбаъда 

тасниф карда шуданд, ин имконият дод, ки тавсифњои ибтидоии беморон 

дар њар як гурўњ муќоиса карда шуд.  

 

Љадвали 5. – Нишондињандањои сифати њаёти кўдакони дорои бемории 

Гиршпрунг дар давраи то љарроњї мувофиќи натиљаи љавобњои волидайн ва 

кўдакон (бо балл), Me [Q1-Q3] 

Шкала (КЖ) Гурўњи 

референтї 

(n=20) 

Гурўњи 

I (n=25) 

Гурўњи 

II 

(n=40) 

Гурўњи 

III (n=10) 

Гурўњи 

IV 

(n=10) 

P 

ФЉ 

(функсияи 

љисмонї) 

85 [75–95] 55*  

[45–65] 

54*  

[45–63] 

54*  

[45–63] 

55*  

[46–63] 

>0,05 

ФЭ 

(функсияи 

эмотсионалї) 

72 [60–85] 56*  

[48–64] 

57*  

[49–64] 

58*  

[47–67] 

57*  

[48–66] 

>0,05 

ФИ 

(функсияи 

иљтимої) 

83 [72–95] 52*  

[44–60] 

53*  

[45–61] 

53*  

[45–61] 

53*  

[45–61] 

>0,05 

ФН 

(функсияи 

наќш) 

72 [60–85] 55*  

[46–63] 

54*  

[45–64] 

54*  

[45–64] 

54*  

[45–64] 

>0,05 

 Балли умумї 78 [68–88] 54*  54*  55*  55* >0,05 



105 
 

[45–63] [46–63] [46–64] [46–64] 

Эзоњ: р – ањамияти умумии омории фарќиятњои байни гурўњњои беморон 

(критерияи Крускала–Уоллис); *р<0,05– њангоми муќоиса бо гурўњи 

референтї (мувофиќи U-критерияи Манн-Уитни) 

 

Тањлили сифати њаёт (СЊ) дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг 

(љадвали 5.) дар давраи то љарроњї дар муќоиса аз давраи пеш аз љарроњї 

дар муќоиса аз гурўњи референтии кўдакони солим фарќиятњои аз љињати 

оморї муњимро дар њама шкалањои саволномаи PedsQL нишон дод 

(p<0,05).  

Аз нуќтаи назари клиникї суст шудани фаъолнокии љамъиятї дар 

кўдакони гирифтори бемории Гиршпрунг дар натиљаи якљоя шудани 

омилњои тиббї, физиологї ва психоэмотсионалї вобаста аст, ки онњоро 

њангоми ба наќша гирифтани муроќибати беморон ба инобат гирифтан 

лозим аст.  

Монеаи муњим барои мутобиќшавии иљтимої дисфунксияи баъди-

љарроњии рўдањо ва аломатњои музмини абдоминалї мебошанд. Метео-

ризми њифзшудаи шикам, ки онро кашишхўрињои дардноки рўдањо 

њамроњї мекунанд ва дар кўдакон эњсосоти нороњатии доимиро ба вуљуд 

меоранд.  

Дар давраи дури пас аз љарроњї дар беморони гурўњи якум, ки 

табобати љарроњии бемории Гиршпрунгро аз сар гузаронидаанд, паст-

шавии муњимми пасазљарроњии сифати њаёт дар муќоиса аз нишондодњои 

муътадил (љадвали 6) ба мушоњида мерасад. Дар баробари ин нисбат ба 

маълумотњои пешазљарроњї динамикаи мусбати возењ ба ќайд гирифта шуд 

(p<0,05). 

 

Љадвали 6. – Динамикаи нишондињандаи сифати њаёт дар беморон дар 

давраи дури пас аз љарроњї, Me [Q1-Q3] 

Шкала Гурўњи Гурўњи I Гурўњи Гурўњи Гурўњи P 
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и (СЊ) референтї 

(n=20) 

(n=25) II (n=40) III (n=10) IV (n=10) 

ФЉ 83,8  

[67,0–100,6] 

63,5*** 

[47,9–

79,1] 

70,5** 

[56,2–

84,8] 

75,5* 

[60,8–

90,2] 

76,0  

[60,9–

91,1] 

<0,00

1 

ФЭ 71,5  

[51,5–91,5] 

65,3** 

[50,6–

80,0] 

69,5  

[55,7–

83,3] 

70,8  

[57,6–

84,0] 

71,3  

[57,9–

84,7] 

<0,05 

ФИ 83,1  

[64,7–101,5] 

64,5*** 

[47,6–

81,4] 

71,5** 

[55,5–

87,5] 

76,5* 

[63,4–

89,6] 

77,0  

[64,2–

89,8] 

<0,00

1 

ФН 71,8  

[52,0–91,6] 

62,4** 

[46,4–

78,4] 

69,2  

[54,5–

83,9] 

70,2  

[58,9–

81,5] 

70,5  

[58,3–

82,7] 

<0,05 

Балли 

умумї 

78,0  

[62,6–93,4] 

63,9*** 

[48,2–

79,6] 

70,2** 

[55,5–

84,9] 

73,2* 

[60,1–

86,3] 

73,7  

[60,3–

87,1] 

<0,00

1 

Эзоњ: р – ањамияти омории фарќиятњои нишондињандањои байни гурўњњои 

беморон (Н-критерияи Крускала-Уоллис), *р<0,05, **р<0,01, ***р<0,001 – 

њангоми муќоиса бо гурўњи референтї (тибќи U-критерияи Манн-Уитни). 

 

Дар давраи дури пас аз љарроњї дар беморони гурўњи якум, ки 

табобати љарроњии бемории Гиршпрунгро аз сар гузаронидаанд, паст-

шавии аз љињати оморї муњимми нишондињандањои сифати њаёт дар 

муќоиса аз нишондодњои муътадил њифз шудааст. Дар баробари ин нисбат 

ба маълумотњои пеш аз љарроњї динамикаи возењу мусбат ба ќайд гирифта 

шуд (p<0,05). Баъди 12 моњи љарроњї дар беморони гурўњи якум динамикаи 

мусбати нишондињандањои сифати њаёт ба мушоњида мерасад. Тањлили 

муќоисавии сифати њаёт баъди 12 моњи љарроњї дар гурўњњои I, II, III ва IV, 

ки дар заминаи пурсиши респондентњо асос ёфтааст, фарќиятњои аз љињати 

оморї муњимро дар байни гурўњњо муайян кардаанд (p<0,05). Нишонди-
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њандаи нисбатан баланди балли умумї, инчунин фаъолияти љисмонї, 

иљтимої ва наќширо беморони гурўњи чорум нишон доданд, дар муќоиса 

аз гурўњи якум намоиш доданд. Дар гурўњи дуюм то 5% паст шудани 

нишондињандањои фаъолияти љисмонї ва иљтимої дар муќоиса аз гурўњњои 

сеюм ва чорум дида шуд, дар њоле ки параметрњои боќимонда таќрибан 

дар як сатњ ќарор доштанд.  

 

ХУЛОСАЊО 

1. Комплекси тањќиќоти клиникї-лаборатории гузаронидашуда 

спектри васеи тестњои ташхисиро дар бар гирифта, имконият медињад на 

танњо њолати умумии бемории Гиршпрунг бањогузорї карда шавад, балки 

ихтилолњои метаболикї, дараљаи аутоинтоксикатсия, аломати дисбиоз ва 

таѓйири статуси иммунї низ муайян карда шавад. Натиљањои ба даст 

овардашуда барои интихоб кардани тактикаи оптималии табобат ва 

профилактикаи оризањои пас аз љарроњї мусоидат мекунад [3-М, 14-М]. 

2. Истифодаи комплексии тањќиќоти ултрасадоии трансабдоминалї 

ва трансперинеалї визуализатсияи босифати минтаќаи аноректалиро 

таъмин мекунанд, ки ин даќиќии ташхисро баланд мебардорад. Истифодаи 

допплерометрия ва намунањои функсионалї (аз љумла, намунањои 

Валсалва) имконият дод, ки параметрњои маљрои хун ва динамикаи кунљи 

аноректалї, ки дорои ањамияти муњимми клиникиянд, ба таври объективї 

бањогузорї карда шавад [4-М, 15-М]. 

3. Сфинктерометрия бо истифода аз комплекси «АДИМС-20» имко-

ният дод, ки њолати функсионалии минтаќаи аноректалї дар кўдакони 

дорои бемории Гиршпрунг ба таври объективї бањогузорї ва ихтилолњои 

фаъолнокии кашишхўрии дастгоњи сфинктер муайян карда љараёни 

реабилитатсияи пас аз љарроњї пешгўйї карда шавад. Истифода намудани 

ин усул барои муносибати инфиродї ба табобат, ислоњ кардани тактикаи 

љарроњї ва бартараф кардани ихтилолњои функсионалї мусоидат мекунад 

[2-М]. 
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4. Интихоби усули љарроњї бояд дар заминаи бањогузорї ба вазнинии 

њолати бемор, хусусиятњои анатомии сегменти осебдидаи рўдањо ва 

имкониятњои техникии клиника, бо бартарї доштани амалиётњои љарроњии 

каминвазивї ва узвњифзкунанда асоснок карда шавад. Љарроњињои 

трансаналї тибќи усулњои De la Torre–Mondragon ва Swenson-like 

камосебпазир њастанд ва дар айни замон ба ќадри кофї табобати 

самаранок ва радикалии табобати бемории Гиршпрунг ба њисоб меравад. 

Љарроњии думарњилавї оид ба усули Соаве–Ленюшкина, ба натиљабахшии 

баланд нигоњ накарда, осебрасонии зиёд дорад [9-М, 17-М]. 

5. Алгоритми тањия кардашудаи ташхис ва табобат имконият 

медињад, ки усули оптималии амалиёти љарроњї ба таври асоснок интихоб 

карда шавад, махсусан дар шаклњои вазнини беморї дар кўдакони синну 

соли барваќт. Дар њолати шубња кардан аз аганглиози умумї пешакї 

гузоштани стома мувофиќи маќсад аст. Дар навзодњо ва ширхорањо 

истифода кардани имолањои сифонї ва воситањои сусткунанда њамчун 

чорабинии муваќќатї барои сабук кардани холишавии рўдањо љињатњои 

мусбати худро нишон додааст [1-М, 12-М]. 

6. Ретсидиви беморї пас аз амалиёти љарроњї дар 5–15% њолат ба 

назар мерасид. Хатари бештар дар кўдакони соли аввали њаёт ба мушоњида 

мерасад, ки дар инњо аломатњои клиникї на чандон возењ муайян карда 

мешавад. Дар чунин њолатњо иљро кардани биопсияи интраљарроњии рўдаи 

ѓафс барои даќиќ кардани ташхис тавсия карда мешавад. Мављуд будани 

наљосати обакї дар якљоягї бо дамиши возењи шикам ва ќайкунї бояд 

њамчун аломати хатарнок дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг 

баррасї гардад, ки тањќиќоти иловагї ва истисно кардани беморињои 

сироятии рўдањоро талаб мекунад [6-М, 10-М]. 

7. Исњолњои ќабзиятї аломати барои ногузаронандагии рўдањо хос ба 

шумор мераванд. Хатари пайдо шудани энтероколит дар сурати дер 

ташхис кардани бемории Гиршпрунг хеле баланд мешавад, ки онро ба яке 

аз оризањои хатарноктарин табдил медињад. Барои сари ваќт муайян ва 
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табобат кардани муносибатњои комплексї, ки табобати антибактериалї, 

ислоњи инфузионї ва назорати микробиотњои рўдањо зарур аст [5-М]. 

8. Истифодаи усулњои муосири љарроњї дар якљоягї бо барномаи 

комплексии реабилитатсия имконият дод, ки сатњи устувори маъюбшавї 

дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг хеле коњиш дода шавад. Муно-

сибати инфиродї барои барќарор кардан, ки ба ислоњи ихтилолњои мо-

торї-тахлиявии рўдањо, бартараф кардани оризањои илтињобї ва муътадил 

сохтани амали дефекатсия равона шудааст, барои хеле баланд шудани 

сифати њаёти беморон ва кам кардани ретсидивњои њолатњои беморї 

мусоидат мекунад [8-М, 16-М]. 

9. Барномаи комплексии реабилитатсияи кўдакони гирифтори 

бемории Гиршпрунг бояд на танњо чорабинињои ба барќарор сохтани 

функсияи рўдањо, балки чорабинињои дастгирии психологї, мутобиќшавии 

маърифатї, ташаккул ёфтани боварї ба худ, инкишофи фаъолнокии 

љамъиятї ва сохтани шароит барои худамалисозии мукаммал дар 

љамъиятро низ дар бар мегирад [11-М]. 

10. Бањодињї ба натиљањои дур нишон дод, ки дар якум гурўњ 

натиљањои хуб дар 46,5%-и беморон ба ќайд гирифта шуд, ќаноатбахш- дар 

30,2%, ѓайри ќаноатбахш дар 23,3%. Дар гурўњи 2 -юм натиљањои хуб - 

82,8%, ќаноатбахш - 12,8%, ѓайри ќаноатбахш - 4,3% буданд. Дар гурўњи 3 

натиљањои хуб, дар 85,0% -и беморон, ќаноатбахш - дар 10,0%, ѓайри 

ќаноатбахш - дар 5,0% ба назар расид. Дар гурўњи 4 -ум дар њамаи кўдакон 

(100%) натиљањои хуб ба даст оварда шуд [7-М, 13-М]. 

 

ТАВСИЯЊО ОИД БА ИСТИФОДАИ АМАЛИИ НАТИЉАЊО  

1. Меъёрњои комплексии ташхисии дар фаъолияти амалии клиники 

татбиќшуда имконият медињанд, ки тањлили њамаљонибаи њолати ноњияи 

аноректалї дар кўдакони дорои бемории Гиршпрунг гузаронида, сари ваќт 

муайян кардани беморињое, ки ба амалиёти љарроњї ниёз доранд, таъмин 

карда шавад.  
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2. Ташхиси патологоанатомиии бемории Гиршпрунг бояд компл-

кекси усулњои морфологї, гистохимиявї ва иммуногистохимиявиро дар 

бар гирад. Варианти нисбатан ќобили ќабул биопсияи пардаи луобї мебо-

шад, ки осебрасонии минималї ва иттилоотнокии баланди ташхисї дорад. 

Дар њолатњои мураккаб иљро намудани биопсияи њамаи ќабатњо худро хуб 

нишон додаст. Истифода кардани равишњои комплексї нисбат ба ташхиси 

морфологї барои барваќт муайян кардани беморї ва интихоб намудани 

тактикаи оптималии табобат мусоидат мекунад.  

3. Табобати консервативиро мумкин аст њамчун усули ёрирасон ис-

тифода намуд, вале на њамчун усули ивазкунандаи амлиёти љарроњї. Љар-

роњии сариваќтї имконият медињад, ки пайдо шудани оризањо пешгирї 

карда, пешгўйии беморї бењтар гардонида шавад. Поёнфарории транса-

налї-эндоректалї бо усулињои De la Torre–Mondragon ва Swenson-like 

осебрасонии камтар дорад ва варианти нисбатан физиологитари табобати 

радикалї ба њисоб меравад ва зуд барќарор шудан, набудани хунравии зи-

ёд, кам кардани давомнокии љарроњї ва кам кардани муњлати бистарї бу-

данро таъмин мекунад. 

4. Реабилитатсияи функсионалї марњалаи људонашавандаи табобати 

бемории Гиршпрунг ба њисоб меравад. Самаранокии вай аз бисёр љињат аз 

муносибати инфиродї, аз љумла табобати медикаментозї, усулњои физио-

терапевтї, дастгирии психологї ва муоинаи системавии диспансерї воба-

ста аст.  

5. Тањќиќоти рентгенологї имконият медињад, ки шаклњои гуногуни 

бемории Гиршпрунг фарќ карда, аломатњои њам типї ва њам нодири он му-

айян карда шаванд. Тањлили маълумотњои рентгенологї, аз љумла, њо-

латњои нодир ва њолатњои ќаблан тавсифнашуда, барои мушаххас кардани 

марњалаи беморї, ба наќша гирифтани тактикаи љарроњї ва пешгўйї кар-

дани оќибатњои беморї ањамияти бузург доранд.  

6. Истифода кардани алгоритми пешнињод кардашуда барои инти-

хоби тафриќавии тактикаи љарроњї, инфиродї кунонидани табобат ва кам 

кардани миќдори оризањо мусоидат мекунад. Буриши фонашакли бо-
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лиштаки мушакї њангоми љарроњии De la Torre–Mondragon профилак-

тикаи самарноки ташаккул додани тангшавї дар мавзеи анастомоз ба 

њисоб меравад.  

7. Истифода кардани гемодилютсияи гиперволемикї дар якљоягї бо 

озондармонї дастгирї намудани њаљми оксигени хунро дар сатњи зарурї 

таъмин мекунад, хосияти реологии вайро хеле бењтар месозад ва барои ља-

рёни нисбатан хубтари даврањои интраљарроњї ва пас аз љарроњї дар кўда-

кони дорои бемории Гиршпрунг мусоидат менамояд.  

8. Табобати љарроњии бемории Гиршпрунг ба бењтаршавии назар-

раси сифати њаёти беморон оварда мерасонад, аммо на њамеша ихтилолњои 

функсионалиро пурра бартараф мекунад. Самаранокии бештарро методи-

кањои модификатсионї, ба монанди поёнфарории трансаналии эндорек-

талї нишон медињад, ки имконият медињад ба таври максималї барќарор-

шавии функсияњои љисмонї, эмотсионалї ва иљтимої ба даст оварда ша-

вад. Барномањои комплексии реабилитатсия шарти калидии натиљањои 

функсионалии табобати љарроњии бемории Гиршпрунг ва баланд бардо-

штани сатњи сифати њаёти беморон дар давраи пас аз љарроњї ба шумор 

мераванд. 
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АННОТАЦИЯ 

Мирзоев Довуд Саидназарович 

Болезнь Гиршпрунга у детей (диагностика, лечение, реабилитация и улуч-

шение качества жизни) 

 

Ключевые слова: болезнь Гиршпрунга, брюшинно-промежностная 

проктопластика, трансанальное эндоректальное низведение толстой киш-

ки, аноректальная манометрия, ирригография, колоноскопия, биопсия, 

гиршпрунг-ассоциированный энтероколит. 

Цель исследования. Совершенствование методов диагностики, кон-

сервативного и оперативного лечения, разработка мероприятий по реаби-

литации и повышению качества жизни детей с болезнью Гиршпрунга путём 

внедрения современных малоинвазивных технологий. 

Методы исследования. Исследование проводилось на базе кафедры 

хирургии НОУ «Медико-социальный институт Таджикистана», ГУ КЗ 

«Истиклол» и в Городской клинической детской хирургической больнице г. 

Душанбе в период с 2014 по 2024 годы. В его основу легли данные обследо-

вания и лечения 143 детей, у которых была диагностирована болезнь 

Гиршпрунга. В клиническом материале с учётом применённых методов хи-

рургического лечения все пациенты были распределены на четыре группы. 

Первая группа - 43(30,1%) ребёнка, выполнены операции методом Соаве–

Ленюшкина, вторая группа - 70(48,9%), у которых применена модифициро-

ванная операция Соаве–Ленюшкина, третья группа - 20(14,0%), которым 

произведено трансанальное эндоректальное низведение по методу Де ла 

Торре–Мондрагон. Четвёртая группа - 10(7,0%), у которых проведено 

трансанальное эндоректальное низведение по методу Свенсона–Лайк. 

Больным до оперативного вмешательства проведены клинико-

лабораторные анализы, УЗИ толстой кишки, ирригография контрастная и 

колоноскопия. 

Полученные результаты и их новизна.  На большом клиническом ма-

териале проведено комплексное изучение результатов хирургического ле-
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чения болезни Гиршпрунга у детей. Научно обоснован и внедрён диф-

ференцированный подход к выбору метода оперативного вмешательства. 

Разработан и внедрён в клиническую практику метод клиновидной ре-

зекции мышечного валика при операции Де ла Торре–Мондрагона, нап-

равленный на профилактику рубцового сужения зоны колоанального ана-

стомоза. 

Рекомендации по использованию. Применение трансанально-эндорек-

тального подхода при хирургическом лечении болезни Гиршпрунга 

обеспечивает минимальную инвазивность вмешательства, снижает степень 

операционной травматизации тканей и уменьшает риск послеоперационных 

осложнений.  

Область применения: Детская хирургия. 
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АННОТАТСИЯ 

Мирзоев Довуд Саидназарович 

Бемории Гиршпрунг дар кўдакон (ташхис, табобат, реабилитатсия ва бењтар 

сохтани сифати њаёт) 

 

Калимањои калидї: бемории Гиршпрунг, проктопластикаи шикам-

пардаву чатанї, поён фаровардани трансмаќъадии дохилиректалии рўдаи 

ѓафс, манометрияи аноректалї, ирригография, колоноскопия, биопсия, 

энтероколит ба асоси якљояшавии гиршпрунг. 

Маќсади тањќиќ. Аз тариќи татбиќи технологияи муосири камолоиш 

мукаммал намудани усулњои ташхис, муолиљаи љарроњї ва ѓайриљарроњї, 

тањияи чорабинињо оид ба офиятбахшї ва боло бурдани сифати умри 

кўдакони мубтало ба бемории Гиршпрунг. 

Усулњои тањќиќ. Пажуњиш тайи солњои 2014-2024 дар пойгоњи 

кафедраи љарроњии МЃДТ «Донишкадаи тиббї-иљтимоии Тољикистон», 

МД МТ «Истиќлол» ва Беморхонаи шањрии клиникии љарроњии кўдаконаи 

ш. Душанбе татбиќ шудааст. Пояи тањќиќоти мазкурро муоина ва 

муолиљаи 143 кўдаке ташкил менамояд, ки дар мавриди онњо бемории 

Гиршпрунг ташхис шуда буд. Ба асоси маводи клиникї, бо дарназардошти 

усулњои истифодашудаи љарроњї, тамоми беморон ба чор гурўњ људо карда 

шуданд. Гурўњи аввалї фарогири 43 (30,1 %) кўдаке буд, ки њангоми онњо 

амалиёти љарроњї бо усули Соаве–Ленюшкин татбиќ шудааст. Асоси 

гурўњи дуюмро  70 (48,9 %) беморе ташкил медињад, ки дар мавриди онњо 

амалиёти љарроњии амсиласозишудаи Соаве–Ленюшкин истифода шудааст. 

Ба гурўњи сеюм 20 (14,0 %) кўдаке шомил шудааст, ки зимни онњо поён 

фаровардани трансмаќаъдии эндоректалї тибќи усули Де ла Торре–

Мондрагон татбиќ гардидааст. Њангоми гурўњи чорум, 10 (7,0 %) бемор, 

поён фаровардани трансмаќаъадии эндоректалї бо усули Свенсона–Лайк 

иљро шуд. Ба беморон то амалиёти љарроњї тањлилњои клиникї-

лабораторї, ТУС-и рўдаи ѓафс ирригографияи контрастї ва колоноскопия 

татбиќ гардид. 
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Натиљањои њосилшуда ва навгонињои онњо. Омўзиши маљмуии 

натиљањои љарроњии муолиљаи бемории Гиршпрунг, дар мавриди кўдакон, 

ба асоси маводи зиёди клиникї ба амал оварда шуд. Равиши тафриќашуда 

ба интихоби усули амалиёти љарроњї аз љињати илмї асоснок ва татбиќ 

карда шуд. Ба амалияи клиникї усулњои буриши фонашаки наварди 

мушак, њангоми љарроњии Де ла Торре–Мондрагон тањия ва татбиќ гардид, 

ки ба пешгирии тангшавии хадшаии ќитъаи анастомози ќулун ва маќъад 

равона шудааст. 

Таввсияњо оид ба истифода. Њангоми муолиљаи љарроњии бемории 

Гиршпрунг ба кор бурдани равиши трансмаќъадї-эндоректалї, олоиш-

нокии минималии амалиётро таъмин намуда, дараљаи осеббинии бофтањо 

ва хатари оризањои пасазљарроњиро коњиш медињад.  

Соњаи истифода: љарроњии кўдакон. 
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ANNOTATION 

Mirzoev Dovud Saidnazarovich 

Hirschsprung’s disease in children (diagnosis, treatment, rehabilitation, and im-

provement of quality of life) 

 

Keywords: Hirschsprung’s disease, abdominoperineal proctoplasty, 

transanal endorectal pull-through of the colon, anorectal manometry, irrigogra-

phy, colonoscopy, biopsy, Hirschsprung-associated enterocolitis.   

Objective of the study. To improve diagnostic methods, conservative and 

surgical treatment, and to develop rehabilitation measures and strategies to en-

hance the quality of life of children with Hirschsprung’s disease through the im-

plementation of modern minimally invasive technologies. 

Materials and methods. The study was conducted at the Department of 

Surgery of the Medical and Social Institute of Tajikistan, the State Healthcare 

Institution “Istiqlol,” and the City Clinical Pediatric Surgical Hospital of Du-

shanbe during the period from 2014 to 2024. The study was based on the exami-

nation and treatment data of 143 children diagnosed with Hirschsprung’s dis-

ease. Considering the applied surgical techniques, all patients were divided into 

four groups. The first group included 43 (30.1%) children who underwent the 

Soave–Lenyushkin procedure; the second group consisted of 70 (48.9%) patients 

treated with a modified Soave–Lenyushkin procedure; the third group included 

20 (14.0%) patients who underwent transanal endorectal pull-through using the 

De lа Torre–Mondragón technique; and the fourth group comprised 10 (7.0%) 

patients treated with transanal endorectal pull-through using the Swenson–Like 

technique. Prior to surgery, all patients underwent clinical and laboratory tests, 

colon ultrasonography, contrast irrigography, and colonoscopy. 

Results and novelty. A comprehensive analysis of the outcomes of surgical 

treatment of Hirschsprung’s disease in children was conducted using a large clin-

ical dataset. A differentiated approach to selecting the optimal surgical method 

was scientifically substantiated and implemented. A technique of wedge resection 

of the muscular cuff during the De lа Torre–Mondragón procedure was devel-
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oped and introduced into clinical practice to prevent cicatricial narrowing of the 

coloanal anastomosis. 

Recommendations for application. The use of a transanal endorectal ap-

proach in the surgical treatment of Hirschsprung’s disease ensures minimal inva-

siveness, reduces intraoperative tissue trauma, and lowers the risk of postopera-

tive complications. 

Field of application: Pediatric surgery. 

 

 

 


