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У сучасній літературі трапляються лише поодинокі випадки діагностування та лікування хвороби Гіршпрунга (ХГ) у дітей шкільного віку, і 
то ці випадки з дитячих хірургічних клінік країн, що розвиваються.
Мета — дослідити клініко-патологічну симптоматику ХГ у дітей шкільного віку для раннього виявлення цієї патології.
Матеріали та методи. Проведено ретроспективний аналіз клінічної симптоматики ХГ у 196 дітей шкільного віку за 1980–2021 рр.  
З ректальною формою агангліонозу кишечника було 117 (59,69%) пацієнтів, із ректосигмоподібною — 76 (38,78%), із субтотальною —  
3 (1,53%) дитини. Для вивчення клінічного перебігу враховано анамнез, фізикальне обстеження, дані загальноклінічних лабораторних 
показників крові, сечі та калу, електрокардіографії, ехокардіографії, ультрасонографії, іригографії, манометрії та ректальної біопсії.
Результати. Ентероколіт встановлено у 86 (43,88%) пацієнтів: 1-й ступінь — у 16 (8,16%), 2-й ступінь — у 29 (14,79%), 3-й ступінь —  
у 41 (20,92%) пацієнта. Токсичний мегаколон відзначено у 9 (5,83%) хворих. Анемію різного ступеня виявлено у 24 (12,24%) дітей.  
Супутні вади розвитку встановлено у 61 (31,12%) пацієнта, із яких супутні вади розвитку кишечника відзначено у 18 (9,18%) дітей. Гостру 
форму ХГ виявлено у 70 (35,71%), підгостру — у 64 (32,65%), хронічну — у 62 (31,64%) пацієнтів.
Висновки. Клінічні ознаки ХГ у дітей шкільного віку є типовими, які можна отримати після ретельного збирання анамнезу та оцінюван-
ня об’єктивного обстеження пацієнта. Для підтвердження діагнозу при ХГ у дітей шкільного віку слід виконувати іригографію, маноме-
трію та ректальну біопсію.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвалено Локальним етичним коміте-
том усіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень отримано інформовану згоду батьків дітей.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: хвороба Гіршпрунга, діти, ентероколіт, анемія, токсичний мегаколон, супутні вади розвитку.
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In modern literature, there are only isolated cases of diagnosis and treatment of Hirschsprung disease (HD) in school-aged children, and these 
cases are from pediatric surgical clinics in developing countries.
Aim — to investigate the clinical and pathological symptoms of HD in school-aged children for early detection of this pathology.
Materials and methods. We conducted a retrospective analysis of the clinical symptoms of HD in 196 school-aged children for the period 
from 1980 to 2021. There were 117 (59.69%) patients with the rectal form of HD, 76 (38.78%) with the rectosigmoid form, 3 (1.53%) with 
the subtotal form. To study the clinical course, we considered the data from the anamnesis, physical examination, general clinical laboratory 
parameters (blood, urine and feces), electrocardiography, echocardiography, ultrasonography, irrigography, manometry and rectal biopsy.
Results. Among 196 school-aged patients with HD, we found enterocolitis in 86 (43.88%) patients: the 1st degree — in 16 (8.16%),  
the 2nd degree — in 29 (14.79%), and the 3rd degree — in 41 (20.92%) patients. Toxic megacolon was present in 9 (5.83%) patients. 
Anemia of various degrees was established in 24 (12.24%) patients. Associated malformations were found in 61 (31.12%) children, of which  
18 (9.18%) patients had associated malformations of the intestine. The acute form of HD was established in 70 (35.71%) patients, subacute —  
in 64 (32.65%) children and chronic — in 62 (31.64%) patients.
Conclusions. Clinical signs of HD in school-aged children are typical, which can be obtained by careful collection of anamnesis and evaluation 
of the patient’s objective examination. Irigography, manometry, and rectal biopsy are required to confirm the diagnosis of HD in school-aged 
children.
The research was carried out in accordance with the principles of the Declaration of Helsinki. The research protocol was approved by the Local 
Ethics Committee of all institutions mentioned in the work. Informed consent of the children’s parents was obtained for the research.
No conflict of interests was declared by the authors.
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Вступ

Хвороба Гіршпрунга (ХГ) — це врод-
жена вада розвитку дистального 
відділу шлунково-кишкового трак-

ту, яка характеризується відсутністю нейро-
нальних гангліонозних клітин Мейснерового  

(підслизового) та Ауербахового (м’язового)  
нервових сплетень у сегменті кишки різної 
довжини [15,18]. Це рідкісне захворювання 
(1:2–5000 новонароджених) призводить до 
постійного спазму агангліонарного сегмента  
з подальшою прогресуючою дилатацією вище-
розташованого відділу кишечника [5,11,18].  
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ХГ лікують лише хірургічно. Суть операції по-
лягає в резекції агангліонарної та найбільш змі-
неної (дилатованої) ділянок кишки з накладан-
ням колоанального анастомозу.

На сучасному етапі в 65% випадків діагноз 
агангліонозу кишечника (АК) встановлюють  
у віці до 1 місяця, а в 95% випадків — у віці  
до 1 року [13]. Усе, що діагностовано пізніше, 
вважають запізнілою діагностикою та лікуван-
ням цієї аномалії [14,25,29]. 

У літературі трапляються лише поодинокі 
випадки діагностування та лікування ХГ у ді-
тей шкільного віку, і то ці випадки із дитячих 
хірургічних клінік країн, що розвиваються. Ча-
сто випадки виявлення цієї вади розвитку в ді-
тей шкільного віку, особливо в старшої вікової  
групи, ототожнюється з ХГ у дорослих [19].

Діагностика ГХ у таких ситуаціях затри-
мується через необізнаність пацієнтів і їхніх  
родичів, відсутність знань і звичне тривале ліку-
вання хронічної затримки відходження калу 
[15,17]. Тому вчасна верифікація клініко-пато-
логічної симптоматики ХГ у дітей шкільного 
віку визначає актуальність цього дослідження.
Мета роботи — дослідити клініко-патоло-

гічну симптоматику ХГ у дітей шкільного віку 
для раннього виявлення цієї патології.

Матеріали та методи дослідження
Проведено ретроспективний аналіз клініч-

ної симптоматики ХГ у дітей шкільного віку,  
щоб оцінити значущість клінічних симптомів 
для ранньої верифікації цієї патології та її 
ускладнень.

За 1980–2021 рр. у клініці хірургії дитячо-
го віку Національного медичного університету 
імені О.О. Богомольця на базі Національної 
дитячої спеціалізованої лікарні «ОХМАТДИТ»  
та в клініці хірургії дитячого віку Іва-
но-Франківського національного медичного 
університету на базі Івано-Франківської об-
ласної дитячої клінічної лікарні перебували на 
обстеженні й лікуванні 196 дітей із ХГ шкільно-
го віку (від 7 до 18 років включно). Серед них  
із ректальною формою АК було 117 (59,69%) 
пацієнтів, із ректосигмоподібною — 76 (38,78%),  
із субтотальною — 3 (1,53%) дитини. Хлопчиків 
було 154 (78,57%), а дівчаток — 42 (21,43%). 
Залежно від віку поділено пацієнтів на дві гру-
пи. Групу пацієнтів молодшого шкільного віку  
(від 7 до 11 років) становили 118 (60,20%)  
дітей, із яких пацієнтів чоловічої статі було  
94 (47,96%), а жіночої — 24 (12,24%). Групу ді-

тей старшого шкільного віку (від 12 до 18 років 
включно) становили 78 (39,80%) підлітків,  
із яких пацієнтів чоловічої статі було  
60 (30,61%), а жіночої — 18 (9,19%).

Для вивчення клінічної картини проведе-
но дослідження анамнезу, фізикального обсте-
ження, даних загальноклінічних лаборатор-
них показників крові та сечі, копрологічного  
та мікробіологічного дослідження калу, елек-
трокардіографії, нейросонографії, ехокардіо-
графії, ультразвукової діагностики органів  
черевної порожнини та заочеревинного про-
стору, рентгенографії органів грудної клітки та 
черевної порожнини, іригографії, аноректальну 
манометрію та ректальну біопсію.

Дослідження виконано відповідно до прин-
ципів Гельсінської декларації. Протокол дослі- 
дження ухвалено Локальним етичним коміте-
том усіх зазначених у роботі установ. На прове-
дення досліджень отримано інформовану згоду 
батьків, дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Автори погоджуються з твердженням,  

що діагностування ХГ у шкільному віці є за-
пізнілим процесом. З огляду на особливості 
клінічної картини ХГ пацієнтів поділили на 
вікові групи та на періоди, які характеризува-
ли інтенсифікацію діагностики щодо раннього 
виявлення таких пацієнтів (табл. 1). Аналізу-
ючи 42-річний досвід діагностування та ліку-
вання дітей усіх вікових груп з ХГ, розглянули 
три періоди — 1980–1992 рр., 1993–2010 рр.  
і 2011–2021 рр. Тому слід зазначити, що, не-
зважаючи на значну кількість діагностова-
них пацієнтів із ХГ у дітей шкільного віку 
(n=196) із великого загалу всіх (n=1187) дітей,  
у яких виявлено АК, отримали значну інтен-
сифікацію ранньої діагностики цієї вади ро-
звитку у віці 7–18 років: 33,87% пацієнтів  
(42 з усіх 124 виявлених) — за період  
1980–1992 рр.; 20,35% (118 з усіх 580 виявле-
них) — за період 1993–2010 рр., 7,45% (36 з усіх 
483 виявлених) — за період 2011–2021 рр.

До госпіталізації до клініки всі пацієнти 
шкільного віку з ХГ отримували консерватив-
ні заходи, спрямовані на відновлення пасажу, 
але результат такого лікування не був ефек-
тивним упродовж 7–18 років. Застосування  
лактулозовмісних препаратів мав короткочас-
ний тимчасовий ефект у 65 (33,16%) пацієнтів, 
а у 47 (23,98%) випадках ефект був сумнівним.  
У процесі амбулаторного лікування та на мо-
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мент госпіталізації досліджувані пацієнти мали  
різні діагнози: психогенні закрепи —  
у 18 (9,18%), функціональні закрепи —  
у 25 (12,75%), проктогенні закрепи —  
у 13 (6,63%), дисбактеріоз кишечника —  
у 21 (10,71%), закрепи змішаного генезу —  
у 33 (16,84%). Діагноз «хвороба Гіршпрунга» на 
момент госпіталізації був тільки у 86 (43,88%) 
пацієнтів, і то лише за наявності супутнього 
ускладнення — ентероколіту (ЕК).

Встановлено, що 53 (27,04%) родини про-
живали на екологічно забруднених територіях. 
Сімейний анамнез перебігу та унаслідування 
(батьки та діти — брати та сестри) ХГ встанов-
лено у 13 (6,63%) родин. З анамнезу перебігу  
захворювання відомо, що значна більшість — 
108 (55,10%) батьків, від народження тривало 
використовували газовідвідну трубку для спо-
рожнення кишечника дитини, а в 37 (18,88%) 
інших випадках таку процедуру батьки почина-
ли після трирічного віку.

На відсутність першого самостійного спо-
рожнення меконієм понад 48 годин після народ-
ження акцентували батьки лише 107 (54,59%) 
пацієнтів. Перший меконій у 46 (23,47%) інших 
пацієнтів з’явився після 24 годин. Протягом 
першої доби життя меконій самостійно відій-
шов у 12 (6,12%) дітей. Достовірної інформації 
про відходження меконія не отримали в решти 
31 (15,82%) пацієнта.

Основними скаргами під час госпіталізації 
пацієнтів шкільного віку були: закрепи, здуття 
живота та каломазання на тлі тривалих закрепів 
(табл. 2).

За результатами анамнезу встановле-
но, що від закрепів страждали всі пацієнти, з 
яких затримка відходження калу до 4 діб була  
у 117 (59,69%) хворих, більше 7 діб —  
у 79 (40,30%), а болісне випорожнення —  

у 72 (36,73%) пацієнтів. На тлі тривалих закре-
пів (більше 7 діб) у 47 (23,98%) пацієнтів стар-
шого шкільного віку були прояви каломазання  
на виражене здуття живота. У 89 (45,40%) па-
цієнтів на тлі закрепів більше 7–8 діб періо-
дично виникав «парадоксальний пронос» із 
великою кількістю калових мас. На момент го-
спіталізації у 110 (56,12%) пацієнтів фізіологіч-
ні спорожнення були відсутні, а при введенні  
в анус газовідвідної трубки — рясне спорожнен-
ня без слизу. У 107 (54,59%) дітей отримували 
рясну кількість калових мас щільної консистен-
ції («калові камінці»).

На момент госпіталізації 86 (43,88%) па-
цієнтів мали ЕК на тлі ХГ, що і характеризува-
лося вибуховим випорожненням із домішками 
як слизу, так і крові.

За результатами огляду перианальної 
ділянки виявлені: перианальний дерматит —  
у 34 (17,35%), анальна тріщина — у 28 (14,28%), 
зовнішній геморой 1–2 ступенів — у 19 (9,69%), 
а також папіломи перианальної ділянки —  
у 7 (3,57%) пацієнтів. У 23 (11,73%) дітей з рек-
тальною формою АК було випадіння слизової 
прямої кишки при натужуванні.

Здуття живота (метеоризм) до контурування 
петель кишечника на передній черевній стінці 
мали всі пацієнти, із яких у 68 (34,69%) дітей 
живіт був форми «жаб’ячого» — асиметричний, 
із вираженим стоншенням передньої черевної 
стінки та видимою перистальтикою роздутих 
петель кишечника. У 94 (47,96%) пацієнтів була 
відрижка впродовж від 5 до 12 років. Певним 
чином на конфігурацію та здуття живота впли-
вали супутні вади травного каналу, встановлені 
у 12 (6,12%) дітей.

Дослідженнями встановлено, що пацієн-
ти віком 7–18 років страждали на закрепи, як 
наслідок — калова інтоксикація з такими про-

Таблиця 1
Розподіл пацієнтів із хворобою Гіршпрунга за віком  

у різні періоди модернізації діагностики, абс. (%)

Вік пацієнтів
Період (роки)

Усього1
1980–1992

2
1993–2010

3
2011–2021

0–6 місяців 5/124
(4,03)

133/580
(22,93)

142/483
(29,40)

280
(21,34)

7–12 місяців 9/124
(7,26)

94/580
(16,21)

100/483
(20,70)

203
(16,65)

1–3 роки 32/124
(25,81)

122/580
(21,03)

114/483
(23,60)

268
(23,56)

4–6 років 36/124
(29,03)

113/580
(19,48)

91/483
(18,84)

240
(21,08)

7–18 років 42/124
(33,87)

118/580
(20,35)

36/483
(7,45)

196
(17,37)

Усього 124
(10,45)

580
(48,86)

483
(40,69)

1187
(100)
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явами: блідість шкіри і слизових оболонок —  
у 168 (85,71%), сухість шкіри — у 39 (19,90%), 
грибкові ураження шкіри — у 27 (13,78%),  
попрілості — у 26 (13,26%), дерматити різної 
етіології — у 18 (9,18%). У 78 (39,79%) пацієнтів 
відзначалася втомлюваність при фізичному на-
вантаженні, а 32 (16,33%) дитини скаржилися, 
що не можуть зосередитися під час навчання 
в школі. У 24 (12,24%) пацієнтів спостерігала-
ся анемія різних ступенів. Іншими ознаками 
хронічної калової інтоксикації були: часті го-
стрі респіраторні вірусні інфекції (до 3–4 разів 
на рік) — у 47 (23,98%), риніти — у 59 (30,10%), 
тонзиліти — у 64 (32,65%) випадках.

Закрепи та здуття живота слугували пере-
думовою до зниження апетиту, що мали всі 

пацієнти, як наслідок — аліментарна недостат-
ність і розвиток гіпотрофії в 10 (5,10%) дітей.  
Наступною складовою, яка впливала на зни-
ження апетиту, були відрижки повітрям  
у 94 (47,96%) пацієнтів.

Для детальнішого дослідження клінічних 
проявів ХГ використано ознаки шкали Delphi 
не тільки для кращої інтерпретації ЕК, але й 
для оцінювання критеріїв симптоматики при 
АК. Ми зіставили вираженість наявних клініч-
них критеріїв за шкалою Delphi [23] у пацієнтів  
з АК без ЕК та з ускладненим ЕК [12] (табл. 3). 
Використовуючи методику та шкалу Delphi, ми 
не підраховували кількість балів, тому що на 
сьогодні питання бальної оцінки в подібних си-
туаціях є дискутабельними.

Таблиця 2
Клінічні прояви хвороби Гіршпрунга в пацієнтів шкільного віку, абс. (%)

Клінічний прояв недуги
разом

Протяжність ураження АК Ранній 
шкільний 

вік 

Старший 
шкільний 

вік1 2 3

n=196 
(100%)

n=117 
(59,69%)

n=76 
(38,77%)

n=3
(1,53%)

n=118 
(60,20%)

n=78
(39,80%)

Стійкий закреп до 4 діб 117
(59,69)

98
(50,00) – – 81

(41,33)
36

(18,37)

Стійкий закреп більше 7 діб 79
(40,31)

19
(9,69)

76
(38,77)

3
(1,53)

37
(18,88)

42
(21,43)

Стійкий закреп із болісним  
випорожненням

72
(36,74)

36
(18,37)

34
(17,35)

2
(1,02)

39
(19,90)

33
(16,84)

Метеоризм до контурування петель  
кишечника на передній черевній стінці

184
(93,88)

115
(58,67)

67
(34,18)

2
(1,02)

118
(60,20)

78
(39,80)

Супутні вади травного каналу 12
(6,12)

2
(1,02)

9
(4,59)

1
(0,51)

7
(3,57)

5
(2,55)

Знижений (відсутній) апетит 196
(100)

117
(59,69) 76 (38,77) 3

(1,53)
118

(60,20)
78

(39,80)

Аліментарна недостатність 186
(94,90)

109
(55,61)

74
(37,76)

3
(1,53)

108
(55,10)

78
(60,20)

Гіпотрофія 10
(5,10)

2
(1,02)

6
(3,06)

2
(1,02)

6
(3,06)

4
(2,04)

Калова інтоксикація, блідість  
шкіри і слизових оболонок

196
(100)

117
(59,69)

76
(38,77)

3
(1,53)

118
(60,20)

78
(39,80)

Анемія 24
(12,25)

3
(1,53)

18
(9,18)

3
(1,53)

13
(6,63)

11
(5,61)

Збільшення живота та біль у ньому 196
(100)

117
(59,69)

76
(38,77)

3
(1,53)

118
(60,20)

78
(60,20)

Відрижка 94
(47,96)

57
(29,08)

35
(17,86)

2
(1,02)

58
(29,59)

36
(18,37)

Збільшення живота, живіт форми  
«жаб’ячого», асиметричний

68
(34,69)

37
(18,88)

28
(14,29)

3
(1,53)

33
(16,84)

35
(17,86)

Рясна кількість калових мас щільної  
консистенції («калові камінці»)

107
(54,59)

66
(33,67)

41
(20,92) – 52

(26,53)
55

(28,06)
На тлі закрепів – діарея  
(«парадоксальний пронос»)

89
(45,41)

51
(26,02)

35
(17,86)

3
(1,53)

43
(21,94)

46
(23,47)

Фізіологічні випорожнення відсутні,  
а після введення в анус трубки —  
рясне випорожнення, без слизу

110
(56,12)

91
(46,43)

19
(9,69) – 73

(37,24)
37

(18,88)

Ентероколіт 86
(43,88)

26
(13,27)

57
(29,08)

3
(1,53)

45
(22,96)

41
(20,92)

Токсичний мегаколон 9
(4,59) - 6

(3,06)
3

(1,53)
4

(2,04)
5

(2,55)
Примітки: 1 — ректальний АК, 2 — ректосигмоподібний АК, 3 — субтотальний АК.
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Усі пацієнти шкільного віку мали закрепи. 
Доповнюючи скарги, доцільно акцентувати,  
що відсутність самостійного спорожнення по-
требувала встановлення газовідвідної труб-
ки для випорожнення кишечника від газів  
із подальшим встановленням клізми. Тому  
в 42 (21,43%) зі 110 (56,12%) пацієнтів, що не 
мали ЕК, на час госпіталізації відзначалися 
скарги на діарею (без слизу) з вибуховим ви-
порожненням, а діарея (без слизу) з неприєм-
ним (застійним) запахом випорожнення тур- 
бувала 68 (34,69%) дітей. Періодичні прояви ЕК  
в анамнезі були у 28 (14,29%) пацієнтів. Усі  
110 пацієнтів, що не мали ЕК, також мали 
здуття живота і, як наслідок, — млявість  
у 94 (47,96%) та лихоманка у 32 (16,33%).  

За даними рентгенологічного дослідження, 
пневматоз і розширені петлі кишечника мали 
всі пацієнти, а контурування поверхні зміненої 
слизової оболонки кишки у вигляді зубів пили 
виявлялися у 37 (33,64%) зі 110 дітей. Ознака 
обрізаного просвіту ободової кишки через від-
сутність газонаповнення в ректосигмоподіб-
ному відділі — у 79 (40,31%) зі 110 пацієнтів. 
Лабораторні дані вказували на лейкоцитоз  
у 56 (28,58%) та зсув формули вліво  
у 34 (17,35%) зі 110 пацієнтів із ХГ без ознак ЕК.

Натомість, серед 86 (43,88%) пацієнтів, які 
мали ЕК при ХГ, відзначалися: діарея з вибу-
ховим випорожненням у 34 (17,35%) випадках, 
діарея з неприємним (застійним) запахом ви-
порожнення — у 43 (21,94%), діарея з кривавим 

Таблиця 3
Вираженість клінічних критеріїв за шкалою Delphi при хворобі Гіршпрунга  
в дітей шкільного віку без ентероколіту (ЕК) та з ускладненим ЕК, абс. (%)

Примітки: * — без слизу, ** — рентгенографія після проведення клізми.

Клінічні критерії
(згідно зі шкалою Delphi)

Кількість пацієнтів із ХГ

серед яких 
діти без ЕК

серед яких діти з ЕК

усього
ступінь тяжкості перебігу ЕК

1-й 2-й 3-й

Скарги та анамнез n=110
(56,12%)

n=86
(43,88%)

n=16
(8,16%)

n=29
(14,80%)

n=41
(20,92%)

Діарея з вибуховим випорожненням 42
(21,43)*

34
(17,35)

7
(3,57)

14
(7,14)

13
(6,63)

Діарея з неприємним запахом випорож-
нення

68
(34,69)*

43
(21,94)

8
(4,08)

13
(6,63)

22
(11,23)

Діарея з кривавим випорожненням с 9
(4,59)

1
(0,51)

2
(1,02)

6
(3,06)

ЕК в анамнезі 28
(14,29)

54
(27,55)

3
(1,53)

12
(6,12)

39
(19,90)

Фізикальний огляд
Вибухове виділення газів і калу при рек-
тальному дослідженні 

110
(56,12)

86
(43,88)

16
(8,16)

29
(14,80)

41
(20,92)

Роздутий живіт 110
(56,12)

86
(43,88)

16
(8,16)

29
(14,80)

41
(20,92)

Млявість 94
(47,96)

78
(39,80)

14
(7,14)

25
(12,76)

41
(20,92)

Лихоманка 32
(16,33)

41
(20,92)

6
(3,06)

11
(5,61)

24
(12,25)

Рентгенологічне обстеження

Кілька рівнів повітряної рідини 32
(16,33)**

56
(28,58)

7
(3,57)**

10
(5,10)

39
(19,90)

Розширені петлі кишечника 110
(56,12)

86
(43,88)

16
(8,16)

29
(14,80)

41
(20,92)

Контурування поверхні зміненої слизової 
оболонки кишки у вигляді зубів пили

37
(18,88)

76
(38,78)

12
(6,12)

25
(12,76)

39
(19,90)

Ознака обрізаного просвіту ободової 
кишки, через відсутність газонаповнення 
в ректосигмоподібному відділі

79
(40,31)

75
(38,27)

11
(5,61)

26
(13,27)

38
(19,39)

Пневматоз 77
(39,29)

86
(43,88)

16
(8,16)

29
(14,80)

41
(20,92)

Лабораторні показники

Лейкоцитоз 56
(28,58)

70
(35,71)

1
(0,51)

29
(14,80)

41
(20,92)

Зсув формули вліво 34
(17,35)

67
(34,18) – 29

(14,80)
41

(20,92)
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випорожненням — у 9 (4,59%), а ЕК в анам- 
незі — у 54 (27,55%) пацієнтів. Перший 
ступінь ЕК виявлявся у 16 (8,16%), другий —  
у 29 (14,80%), третій — у 41 (20,92%) пацієнта.  
У 9 (4,59%) пацієнтів, що мали ТМ на тлі ЕК, 
блювотні маси на початку недуги були із за-
стійним вмістом, з часом — зеленого кольору,  
а за тривалого блювання — коричневого ко-
льору, що вказувало на вкрай тяжкий стан 
пацієнтів. Роздутий живіт мав місце у всіх 
пацієнтів. Помітна млявість відмічалася  
у 78 (39,80%) дітей, лихоманка — у 41 (20,92%) 
із 86 (43,88%) пацієнтів з ЕК на тлі АК.

За результатами рентгенологічного дослі- 
дження: розширені петлі кишечника та пнев-
матоз у всіх 86 (43,88%) дітей з ЕК, з візуалі-
зацією кількох рівнів повітряної рідини в 56 
(28,58%) із 86 пацієнтів, контурування поверх-
ні зміненої слизової оболонки кишки у вигляді 
зубів пили — у 76 (38,78%) та ознака обрізаного 
просвіту ободової кишки, через відсутність га-
зонаповнення в ректосигмоподібному відділі —  
у 75 (87,21%) із 86 пацієнтів з ЕК. Лаборатор-
ні дані вказували на лейкоцитоз у 70 (35,71%) 
і зсув формули вліво у 67 (34,18%) із 86 дітей.

Помічено, що клінічний перебіг різних за 
протяжністю форм АК певною мірою залежав 
від наявності супутніх вад розвитку, виявлених 
у 61 (31,12%) зі 196 пацієнтів (табл. 4). Супут-
ні вади розвитку кишечника спостерігалися  
у 18 (9,18%) пацієнтів, із яких у 12 (6,12%) 
це були вади, що впливали на клінічний пе-

ребіг АК: незавершений поворот кишечника —  
в 11 (5,61%), внутрішня черевна грижа —  
в 1 (0,51%) пацієнта. Вади нирок і сечовиділь-
ної системи діагностувалися у 8 (4,08%), дефект 
міжшлуночкової перетинки — в 1 (0,51%), де-
фект міжпередсердної перетинки з відкритим 
овальним вікном — в 1 (0,51%), муковісцидоз — 
у 4 (2,04%), дивертикул Меккеля (інтраопера-
ційна знахідка) — у 6 (3,06%), мієлодисплазія 
L3-S1 — у 28 (14,28%) та 1 (0,51%) клінічне  
спостереження кісти яєчника.

Досліджуючи клінічний перебіг недуги, вста-
новлено залежність розвитку клінічних про-
явів ХГ від протяжності ураження АК і появи 
ускладнень.

Ентероколіт на тлі ХГ виявлявся у 86 
(43,88%) пацієнтів, із яких при ректальній фор-
мі АК — у 26 (13,26%), при ректосигмоподіб- 
ній — у 57 (29,08%), при субтотальній —  
у 3 (1,54%) дітей (табл. 5). Окрім скарг, ЕК 
підтверджений клінічними ознаками: здуттям 
черевної порожнини; відсутністю випорож-
нення, а після встановлення трубки вибухове 
випорожнення аж до діареї із застійним гниль-
ним запахом; гіпертермією, яка вказувала на 
запальний процес, а після встановлення га-
зовідвідної трубки та іригації кишечника тем-
пература знижувалася до субфебрильних цифр; 
лейкоцитозом та анемією, а також зрушенням 
лейкоцитарної формули вліво. Випорожнення 
мали характер водянистих із гнильним запахом,  
а за даними копрологічного дослідження ос-

Таблиця 4
Супутні вроджені вади розвитку в 61 зі 196 дітей шкільного віку з хворобою Гіршпрунга

Таблиця 5
Залежність протяжності ураження агангліонозу кишечника та розвитку ентероколіту  

в пацієнтів шкільного віку з хворобою Гіршпрунга, абс. (%)

Супутні вроджені вади розвитку Абс. (%)
Вроджені вади серця 2 (1,02)
Муковісцидоз 4 (2,04)
Гідронефроз 4 (2,04)
Інші вади розвитку нирок 4 (2,04)
Мієлодисплазія L3 - S1 28 (14,28)
Внутрішня черевна грижа 1 (0,51)
Незавершений поворот кишечника 11 (5,61)
Дивертикул Меккеля 6 (3,06)
Кіста яєчника 1 (0,51)
Усього 61 (31,12)

Протяжність ураження АК Пацієнти з ХГ Серед яких діти з ЕК
Ректальна 117 (59,69) 26 (13,26)
Ректосигмоподібна 76 (38,77) 57 (29,08) 
Субтотальна 3 (1,54) 3 (1,54)
Усього 196 (100) 86 (43,88)
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новними показниками були: лейкоцити — 
32,53±2,18 у полі зору, еритроцити 12,18±2,18  
у полі зору та слиз (++++). Доцільно вказати, 
що всі пацієнти мали порушення травлення,  
а тому мали гіпотрофію різних ступенів, вста-
новлену в 10 (5,10%) пацієнтів.

Анемія різного ступеня спостерігалася  
у 24 (12,24%) зі 196 пацієнтів шкільного віку 
з ХГ, із яких у 3 (1,53%) дітей — при ректаль-
ній формі АК, у 18 (9,18%) — при ректосиг-
моподібній формі АК, у 3 (1,53%) пацієнтів —  
при субтотальній формах АК (табл. 6). У разі 
визначення ступеня анемії керувалися такими 
показниками: анемія легкого ступеня — рівень 
гемоглобіну 110–90 г/л, кількість еритро-
цитів до 3,5×1012/л; анемія середнього ступе-
ня — рівень гемоглобіну 90–70 г/л, кількість 
еритроцитів до 2,5×1012/л; анемія тяжкого  
ступеня — рівень гемоглобіну менше 70 г/л, кіль-
кість еритроцитів менше 2,5×1012/л. Стосовно 
лейкоцитозу виділяли помірний лейкоцитоз  
(9–15×109/л) і високий рівень лейкоцитозу 
(15–50×109/л) [30]. Чим довшою була про-
тяжність ураження АК, тим частіше з’являлася 
анемія і тим тяжчим був ступінь прояву анемії.

Клінічними обстеженнями та моніторин-
гом фізикальних даних у 10 (5,10%) пацієнтів  
встановлено різного ступеня гіпотрофію  

(табл. 7). Характеризуючи втрату маси 
тіла, спиралися на класифікацію, описану  
І.С. Сміян (2000). До першого ступеня гіпо-
трофії відносили дітей з дефіцитом маси тіла  
10–20%, до другого — 20–30%, а до третього — 
більше 30% [30]. Відставання приросту маси 
тіла до 10% вважали незначним. Перший ступінь 
гіпотрофії виявлено у 2 (1,02%) дітей, другий —  
у 3 (1,53%), третій —у 5 (2,55%) пацієнтів.

Досліджуючи клінічний перебіг ХГ, вста-
новлена стадійність перебігу недуги в пацієнтів 
шкільного віку (табл. 8). Чим більшою була 
протяжність ураження АК, тим більш вира-
женим був клінічний перебіг ХГ. Гостра стадія 
перебігу недуги відзначалася у 70 (35,71%)  
із 196 пацієнтів, із яких при субтотальному  
АК — у 3 (1,53%), при ректосигмоподібному —  
у 39 (19,89%), при ректальному — у 28 (14,28%). 
Підгостра стадія перебігу ХГ виявлялася  
у 64 (32,65%), із яких при ректосигмоподібній — 
у 23 (11,73%), при ректальній формі АК —  
у 41 (20,92%). Хронічна стадія відзначалася при 
більш коротких формах АК. Хронічну стадію 
ХГ мали 62 (31,64%) пацієнти, із яких при  
ректосигмоподібній формі — 14 (7,14%), при 
ректальній — 48 (24,49%) дітей.

Аналізуючи клініко-патологічну характери-
стику ХГ у дітей шкільного віку, доцільно звер-

Таблиця 6
Залежність протяжності ураження агангліонозу кишечника та розвитку анемії  

в пацієнтів шкільного віку з хворобою Гіршпрунга, абс. (%)

Таблиця 7
Залежність протяжності ураження агангліонозу кишечника та розвитку гіпотрофії  

в пацієнтів шкільного віку з хворобою Гіршпрунга, абс. (%)

Таблиця 8
Стадії клінічного перебігу хвороби Гіршпрунга в дітей шкільного віку залежно  

від протяжності ураження агангліонозу кишечника, абс. (%)

Протяжність  
ураження АК Пацієнти з ХГ

Серед яких діти з анемією

разом легкого  
ступеня

середнього 
ступеня

тяжкого  
ступеня

Ректальна 117 (59,69) 3 (1,53) – 1 (0,51) 2 (1,02)
Ректосигмоподібна 76 (38,77) 18 (9,18) 2 (1,02) 7 (3,57) 9 (4,59)
Субтотальна 3 (1,54) 3 (1,53) – – 3 (1,53)
Усього 196 (100) 24 (12,24) 2 (1,02) 8 (4,08) 14 (7,14)

Протяжність  
ураження АК Пацієнти з ХГ

Серед яких діти з гіпотрофією
разом 1-го ступеня 2-го ступеня 3-го ступеня

Ректальна 117 (59,69) 3 (1,53) 1 (0,51) 2 (1,02) –
Ректосигмоподібна 76 (38,77) 4 (3,57) 1 (0,51) 1 (0,51) 2 (1,02)
Субтотальна 3 (1,54) 3 (1,53) – – 3 (1,53)
Усього 196 (100) 10 (5,10) 2 (1,02) 3 (1,53) 5 (2,55)

Протяжність  
ураження АК Пацієнти з ХГ

Стадія клінічного перебігу ХГ
гостра підгостра хронічна

Ректальна 117 (59,69) 28 (14,29) 41 (20,92) 48 (24,49)
Ректосигмоподібна 76 (38,77) 39 (19,90) 23 (11,73) 14 (7,14)
Субтотальна 3 (1,54) 3 (1,54) – –
Усього 196 (100) 70 (35,71) 64 (32,65) 62 (31,64)
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нути увагу, що ці пацієнти тривало отримували 
консервативні, а здебільшого й неефективні  
методи лікування без іригографічного обсте-
ження. Як результат тривалого консервативно-
го лікування наступала хронічна калова інток-
сикація з проявами аліментарної недостатності, 
гіпотрофії, анемії та ЕК.

Тому після детального аналізу клінічних 
симптомів всім пацієнтам виконано додаткові 
методи дослідження: іригографію, аноректаль-
ну манометрію, гістологічне та гістохімічне  
дослідження. Якщо при класичних ознаках іри-
гографії вдавалося одразу встановити діагноз 
ХГ, то в складних випадках, а особливо при рек-
тальній формі АК, найбільш інформативними 
були функціональні та морфологічні методи 
діагностики (рис. 1 а, б, в). У 97 (49,49%) па-

цієнтів із ректальним АК виконано аноректаль-
ну манометрію, під час якої виявлено відсутній 
гальмівний аноректальний рефлекс, високий 
тонус анальних сфінктерів (більше 50 мм рт. ст.) 
та низьку амплітуду релаксації як патогно-
монічні ознаки ХГ. Також цим пацієнтам вико-
нано ректальну біопсію, за результатами якої 
не знайдено нервових гангліїв у 56 (28,57%) 
пацієнтів, а у решти (41 (20,92%) біоптат)  
виявлено поодинокі нервові ганглії (рис. 2 а, б) 
у підслизовому шарі.

Хвороба Гіршпрунга рідко трапляється  
в шкільному віці. Зазвичай ця патологія діагно-
стується в ранньому дитинстві. Середній вік,  
у якому дітям встановлюється діагноз ХГ, посту-
пово зменшується протягом останніх десятиліть 
у зв’язку з підвищенням обізнаності лікарів 

Рис. 1. Результати доопераційного обстеження пацієнта С., віком 8 років, діагноз — «Хвороба Гіршпрунга, ректальна форма». 
Іригографія: при тугому наповненні в прямій проєкції (а), в боковій проєкції (б), на етапі випорожнення контрасту (в)

а                                                                              б                                                                              в

Рис. 2. Мікрофотографії результатів повношарової ректальної біопсії. Поодинокі нервові ганглії в підслизовому шарі:  
а) фарбування гематоксилін-еозином. Збільшення 1×40; б) імпрегнація нітратом срібла за Футом. Збільшення 1×120

а                                                                              б
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про це захворювання. Так, за даними мульти-
центрових досліджень провідних клінік світу,  
у 1979 р. протягом першого місяця життя діагноз 
ХГ встановлено у 8% пацієнтів, а до 3-місячно-
го віку — вже у 40% [6]. У загальнонаціональ-
ному опитуванні в Японії за 1978–1982 рр. на 
першому місяці життя діагноз ХГ встановлено  
у 48,7% пацієнтів [11]. У нещодавніх досліджен-
нях Австралійських дитячих хірургічних цен-
трів повідомлено, що діагноз ХГ у періоді ново-
народженості встановлено у 90,5% пацієнтів [7].

Рівень захворюваності на ХГ у шкільному 
віці складно визначити, оскільки в дітей старшої 
вікової групи це захворювання зазвичай помі-
чають рідко, як і в дорослих пацієнтів. Відомо,  
що захворюваність ХГ у цілому становить при-
близно 1 на 2–5 тис. живонароджених, і вона 
уражує хлопчиків частіше, ніж дівчаток, —  
у співвідношенні 4:1 [8]. Вважається,  
що 2% пацієнтів із хронічними закрепами стра-
ждають від АК [1,3]. Найчастіше ці пацієн-
ти спочатку звертаються до сімейного лікаря,  
тривало лікуються без належного дообстежен-
ня, а після неефективності терапії звертаються 
самостійно до хірурга або скеровуються педіа-
тром до хірургічного стаціонару [9,34].

Деякі автори вживають «хвороба Гіршпрун-
га у дорослих» у встановленні діагнозу після 
10 років [4,29]. Інші дослідники стверджують, 
що немає ХГ, яка б виявлялася в зрілому віці,  
є тільки ХГ, не відома (не діагностована) до 
зрілого віку [12].

У більшості випадків під час спілкування 
з пацієнтами та його родичами відзначаються 
скарги на постійний закреп із дитинства, іноді 
батьки повідомляють про затримку відходжен-
ня меконія протягом перших 24–48 годин після 
народження [5,31], як і в нашому дослідженні.  
У деяких випадках спостерігається хронічний 
абдомінальний біль, кишкові кольки, втрата маси 
тіла [10]. Класичними клінічними ознаками ХГ 
у дітей шкільного віку є здуття живота, порож-
ня ампула прямої кишки або, навпаки, наявність 
твердого калового вмісту, що виявляється за ре-
зультатами ректального дослідження [20].

Після аналізу клінічної симптоматики для 
уточнення діагнозу ХГ слід провести спеціальні 
дослідження, які можуть підтвердити наявність 
АК — іригографію, аноректальну манометрію  
і повношарову біопсію прямої кишки [18,33]. 

Достовірною рентгенологічною ознакою ХГ 
на іригограмі є звужений дистальний сегмент 
товстої кишки з перехідною зоною в помітно 
розширений проксимальний сегмент товстої 
кишки [16]. 

За потреби слід виконати аноректальну ма-
нометрію. Основними патогномонічними оз-
наками ХГ при цьому дослідженні є відсутній 
гальмівний аноректальний рефлекс, високий 
тонус анальних сфінктерів і низька або відсутня 
амплітуда релаксації [26].

Чутливість аноректальної манометрії (97%) 
подібна до чутливості повношарової ректаль-
ної біопсії [21,22,32]. Однак останній є «золо-
тим стандартом» у діагностуванні ХГ. Точність 
морфологічного дослідження залежить від міс-
ця взяття біопсії, репрезентативності тканини, 
кількості зразків і кваліфікації патологоана-
тома. Зразок можна отримати за допомогою 
аспірації необхідних тканин, ендоскопічного 
або відкритого повного хірургічного висічення 
стінки прямої кишки в операційній. Адекватна 
біопсія прямої кишки визначається як біопсія 
розміром не менше 3 мм у діаметрі, причому 
щонайменше одну третину її товщини має зай-
мати підслизова оболонка, а в ідеалі — половина 
підслизової оболонки [2,22,27].

Тривале неефективне консервативне ліку-
вання пацієнтів із затримкою відходження 
калу призводить не тільки до затягування 
встановлення діагнозу та своєчасної хірургіч-
ної корекції, але й до появи тяжких усклад-
нень, таких як ЕК, анемія, гіпотрофія, ТМ. 
За наявності таких ускладнень подовжується 
тривалість хірургічного лікування, наступає 
необхідність у поетапному підході з ліквідації 
причини та наслідків запущеного АК, стражда-
ють функціональні результати та якість життя 
пацієнтів [23,24,28].

Висновки
Клінічні ознаки ХГ у дітей шкільного віку є 

типовими, які можна отримати після ретельно-
го збирання анамнезу та оцінювання об’єктив-
ного обстеження пацієнта.

Для підтвердження діагнозу при ХГ у дітей 
шкільного віку слід виконувати іригографію, 
манометрію та ректальну біопсію.

Автори заявляють про відсутність конфлік-
ту інтересів.
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