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Хвороба Гіршпрунга– хамелеон симптомів
Конопліцький В. С., Лукіянець О. О., Сасюк А. І.

Вінницький національний медичний університет ім. М. І. Пирогова, Вінниця, Україна

Актуальність. Хвороба Гіршпрунга (ХГ) є однією з важ-

ких вад розвитку кишкової стінки й посідає провідне місце 

у структурі патології травного тракту у дітей яка характе-

ризується відсутністю гангліїв або не достатньою їх кількі-

стю переважно в дистальних відділах товстої кишки (ТК), 

що призводить до функціональної обструкції. Достовірні 

дані щодо частоти ХГ відсутні, однак приблизно вона ста-

новить 1 на 5000 новонароджених, а захворювання вияв-

ляється в 4 рази частіше у хлопчиків. Питанням діагнос-

тики ХГ та лікування присвячені роботи провідних дитя-

чих хірургічних школ в усьому світі. Незважаючи на су-

часний розвиток дитячої колопроктології, проблема діа-

гностики та лікування ХГ у дітей молодшого віку дотепер 

залишається актуальною і не розв'язаною повною мірою. 

Мета роботи Комплексно враховувати всі можливі 

особливості променевої діагностики хвороби Гіршпрунга.

Матеріали і методи. В процесі діагностики даної па-

тології, дитину потрібно ретельно готувати до обстежен-

ня, із використанням максимальної кількості доступних 

методів, обов’язково застосовуючи мультидисциплінар-

ний підхід. Для підтвердження важливості даного ствер-

дження наводимо клінічний випадок роботи з хлопчи-

ком Х, що народився в 35 тижнів гестації, якому був вста-

новлений попередній діагноз: некротичний ентероколіт. 

На момент огляду гострої хірургічної патології не вияв-

лено, незначне здуття живота, випорожнення самостійні. 

Через один місяць виникла клінічна картина товсто киш-

кової непрохідності.

Результати Первинне рентген контрастне досліджен-

ня ТК, яке було проведено без відповідної патології, па-

тології не виявило. Протягом наступного тижня наро-

стала клініка кишкової непрохідності. Після підготовки 

ТК (очисні гіпертонічні клізми, постановка газовідвідної 

трубки тощо) виконано повторну іригографію, яка визна-

чила ХГ, що в подальшому було підтвержено інтраопера-

ційно (морфологічно). 

Висновки. підхід до пацієнтів з підозрою на хворобу 

Гіршпрунга має бути комплексним та включати в себе всі 

доступні методи обстеження після обов’язкової відповід-

ної підготовки. Для верифікації патології обов’язковою є 

біопсія товстої кишки.

Діагностичні та хірургічні паралелі в лікуванні 
аноректальних мальформацій у дітей

Кривченя Д. Ю., Притула В. П., Сільченко М. І., Сидоров В. О., Хуссейні С. Ф., 
Сітковська С. М., Іськов А. П., Петрик С. М., Бабійчук Г. Г., Ребенков С. О., Якименко А. М.

Національна дитяча спеціалізована лікарня «ОХМАТДИТ», м. Київ, Україна,
Національний медичний університет імені О. О. Богомольця, м. Київ, Україна

Вступ. Аноректальні мальформації (АРМ) – це вродже-

ні вади розвитку аноректальної ділянки (лат. Malformatio – 

malus –поганий, + formatio – утворення, формування), які 

за МКХ – Х – класифікується в рубриках Q42–Q43. За да-

ними статистики частота даної патології – 1:4000 – 5000 

новонароджених. У 38–44% випадків АРМ мають супутні 

вади розвитку. Причини розвитку АРМ до кінця не вивче-

ні. Найбільш вірогідними є теорії генетичних мутацій, те-

ратогенних впливів та поліетіологічна теорія. Порушення 

бластогенезу в перші 4–8 тижнів з найбільшою вірогідні-

стю є причиною розвитку АРМ. В перші тижні ембріоге-

незу кінцева кишка відкривається разом із каналом пер-

винної нирки в загальну порожнину – клоаку, яка у кау-

дального кінця закрита перетинкою. При порушенні нор-

мального процесу ембріогенезу виникають різні за склад-

ністю вади аноректальної ділянки – при недорозвиненні 

клоакальної мембрани – атрезія заднього проходу. При 

недорозвиненні ендодермального зачатку, коли сліпий кі-

нець кишки не доходить до ектодермальної задньопро-

хідної перетинки, яка втягнулася і не відбулося розсмокту-

вання розділяючої їх клоакальної мембрани, розвиваєть-

ся атрезія прямої кишки. У випадку порушення розвитку 

краніальної частини клоакальної мембрани, формують-

ся різноманітні форми урогенітальних мальформацій – 

клоака, урогенітальний синус.

Відповідно до загальноприйнятої Крикенбергської кла-

сифікації аноректальних вад розвитку (Німеччина, 2005) 

виділяють наступні клінічні групи: основні (промежинна 

нориця, ректоуретральна нориця, вестибулярна нориця, 

клоака, аноректальна мальформація без нориці, аналь-

ний стеноз) та рідкісні аномалії (атрезія або стеноз пря-

мої кишки, ректовагінальна нориця, Н–подібна нориця 

та інші.). Часто дитячі хірурги використовують додатко-

ві терміни для позначення форми АРМ – висока (надле-

ваторна) та низька (підлеваторна) атрезія.

При сучасному розвитку медицини АРМ можливо ді-

агностувати або запідозрити ще на етапі внутрішньоут-

робного розвитку плоду за даними УЗД картини, та під-


