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Вступ 
Тотальна форма агангліозу кишечника є рідкіс-

ною аномалією, яка зустрічається до 1 на кожні 50 
000 народжених дітей, і стала частіше проявляти-
ся за останні роки [9, 13]. Така форма агангліозу за 
різними даними зустрічається приблизно в 2-13% 
від всіх випадків ХГ [1, 15]. Товстокишковий аган-
гліоз охоплює всю товсту кишку і може поширюва-
тися до 50 см проксимальніше від ілеоцекального 
клапана. Тотальний агангліоноз товстої та тонкої 
кишки є ще більш рідкісною формою, що вклю-
чає довгі сегменти тонкої кишки (понад 50 см) 
[6]. При товстокишковому агангліозі з ураженням 
тонкої кишки часто спостерігається неспецифічна 
дилатація петель тонкої кишки. Проте, характерну 

перехідну зону в такій ситуації інколи важко іден-
тифікувати [2, 16], що може ускладнити об’єм і 
тактику хірургічного втручання [4].

Хірургічне втручання при такому виді аганглі-
озу передбачає тотальне видалення товстої кишки. 
Для відновлення наслідків колектомії у дітей не-
обхідні складні реконструктивно-пластичні опера-
ції під час відновлення прохідності по травному 
тракту  [10, 15]. Оптимальним втручанням у таких 
пацієнтів є формування функціонально-вигідного 
резервуару, який зміг би забезпечувати до певного 
ступеня всі функції дистальних відділів кишечни-
ка, а саме – прямої кишки. Існує широкий спектр 
поглядів на ефективність відомих реконструктив-
них операцій після тотальної колектомії [4, 18].
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Резюме
Вступ. Для хірургічного лікування тотального агангліозу кишечника у дітей необхідні складні реконструктив-

но-пластичні операції після колектомії. Існує широкий спектр поглядів на вибір таких втручань. Основною метою 
хірургічної ліквідації наслідків колектомії є відновлення порушень водно-електролітного балансу, покращення нор-
мобіозу кишечника, збільшення можливості утворення та накопичення калу, сповільнення проходження хімусу  в 
травному тракті та корекція інших порушень обміну речовин.

Мета дослідження – розробити оптимальні підходи при хірургічному лікуванні тотального агангліозу  товстої 
кишки у дітей.

Матеріали і методи дослідження. З 1980 до 2020 року проаналізовано досвід хірургічного лікування 41 дитини 
з тотальною формою агангліозу кишечника з використанням оптимальної реконструктивної хірургії з формуванням 
функціонального кишкового резервуару. Ізольоване ураження агангліозом лише товстої кишки було у 36 (87,80%) із 
41 пацієнта, а ураження всієї товстої та фрагменту тонкої кишок діагностовано ще у 5 (12,20%) дітей. 

Результати дослідження. Накладання захисної тонкокишкової стоми виконано першим етапом хірургічного лі-
кування у всіх дітей. Через 8-14 місяців було проведено ефективні способи відновлення цілісності кишкового тракту 
після тотальної колектомії з формуванням функціонально-вигідного варіанту резервуарів, таких як «J» - резервуар 
(n=1); ілеотрансплантат із бічним ілео-ілеоанастомозом (n=28); ілеотрансплантат із бічним ілео-колоанастомо-
зом (n=7); ілео-ректальним первинним анастомозом (n=1) або ентеро-ентероанастомозом з інвагінаційним клапа-
ном (n=4). Тонкокишкова стома була закрита через 3-4 місяці.

У післяопераційному періоді жодних ускладнень не було. Перші 3 місяці частота стільця становила 10-15 разів, 
а після 1 року - 2-4 рази на добу. Всі діти вижили. Функціональні результати лікування у них добрі. Функція кишеч-
ника задовільна. На рентгенограмах – сформована пряма кишка з достатнім резервуарним об’ємом і вираженою 
колонізацією.

Висновки. Хірургічна корекція тотального агангліозу товстої кишки у дітей передбачає трьохетапний підхід: 
накладання захисної тонкокишкової стоми (1-й етап); радикальна операція – колектомія з реконструктивно-плас-
тичним формуванням функціонально вигідного резервуарного варіанту «неоректуму» (2-й етап) та закриття іле-
остоми після адаптації сформованого тонкокишкового резервуару (3-й етап). Міжопераційний (між ілеостомією 
та радикальною операцією) період тривалістю 8-14 місяців забезпечує відновлення важливих структурних та го-
меостатичних змін у дітей на етапах хірургічної корекції тотальної форми агангліозу товстої кишки. Відновлення 
прохідності кишкового тракту з формуванням функціонально-вигідного резервуару у вигляді подвоєного ілео-коло-
трансплантату та ілео-ілеотрансплантату «бік-в-бік» - найкращий варіант для реконструктивної хірургії після 
тотальної колектомії у дітей з агангліозом. Формування функціонально-вигідного резервуару у дітей запобігає по-
рушенню водно-електролітного балансу, поліпшує нормобіоз, покращує утворення та накопичення калу, сповільнить 
проходження в травному тракті та запобіжить розвитку інших порушень обміну речовин.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвалений Ло-
кальним етичним комітетом всіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень було отримано поінфор-
мовану згоду батьків дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Після видалення товстої кишки та демукоза-
ції прямої кишки, виконують реконструктивно-
пластичні операції за рахунок тонкої кишки. В 
такій ситуації для відновлення цілості кишкового 
тракту у дітей найчастіше використовують відомі 
в практиці J-подібний резервуар, S-подібний ре-
зервуар, первинний ілео-ректальний анастомоз та 
інші [8, 14, 17]. Однак одні методики не повною 
мірою забезпечують ліквідацію всіх наслідків при 
видаленні товстої кишки, а інші є технічно склад-
ними та недосконалими у дітей [5, 12, 19].

Для успішного проведення таких складних втру-
чань у дітей, якими є реконструктивно-пластичні 
операції з тотальною колектомією, необхідна ста-
білізація загального стану пацієнтів, відновлення 
показників білкового обміну, водно-електролітного 
і кислотно-лужного балансів та імунного статусу. 
Якщо не враховувати вищевказане, тоді виконан-
ня подібних дуже складних хірургічних втручань, 
може призвести до тяжкого перебігу раннього піс-
ляопераційного періоду, проблемного загоєння 
анастомозів, розвитку гнійно-запальних усклад-
нень, поєднання кількох важких ускладнень з мож-
ливими летальними випадками [1, 13, 16, 21].

Одним із дискутабельним моментом при хірур-
гічному лікуванні тотального агангліозу кишечни-
ка є використання поетапного підходу. В літературі 
описані одноетапні резекції товстої кишки з од-
ночасним формуванням ілеоанального анастомо-
зу [20]. Однак, після таких операцій досить часто 
з”являються неспроможність анастомозу та різного 
виду септичні стани, що в свою чергу стають при-
чиною летальності. Використання захисної тон-
кокишкової стоми – як перший етап хірургічної 
корекції тотального агангліозу кишечника, стало 
альтернативою в лікуванні таких пацієнтів [11, 16].

Тому, хірургічне лікування тотального аганглі-
озу у дітей є найскладнішим, навіть для хірургів 
з великим досвідом. Враховуючи проблеми до-
операційної підготовки, виконання самої операції, 
ведення післяопераційного періоду, існує багато 
тактичних і технічних особливостей, без враху-
вання яких складно досягти надійної післяопера-
ційної стабілізації та соціальної адаптації дитини 

надалі [2, 7, 9, 11].

Мета дослідження: розробити оптимальні 
підходи при хірургічному лікуванні тотального 
агангліозу товстої кишки у дітей.

Матеріал і методи дослідження
Проведено аналіз лікування 1187 дітей з різ-

ними формами агангліозу кишечника у віці від 
народження до 18 років, які були обстежені та 
прооперовані в клініці хірургії дитячого віку На-
ціонального медичного університету імені О.О. 
Богомольця на базі Національної дитячої спеціалі-
зованої лікарні «ОХМАТДИТ» за період від 1980 р. 
до початку 2020 р. (табл. 1). Тотальну форму ура-
ження агангліозом товстої кишки діагностовано у 
41 (3,45%) випадку. Ізольоване ураження аганглі-
озом лише товстої кишки було у 36 (87,80%) із 41 
пацієнта, а ураження всієї товстої та фрагменту 
тонкої кишок діагностовано ще у 5 (12,20%) дітей.

Для постановки діагнозу та оцінки результатів 
лікування під час післяопераційного моніторингу 
використовували результати загальноклінічних 
і спеціальних інструментальних: рентгенологіч-
них (іригографія, іригоскопія; пасаж контрасту 
по ШКТ), ендоскопічних (ректороманоскопія, ко-
лоноскопія), функціональних (аноманометрія) та 
морфологічних (гістологічні, визначення актив-
ності АХЕ) методів дослідження.

Дослідження виконані відповідно до принци-
пів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження 
ухвалений Локальним етичним комітетом всіх зазна-
чених у роботі установ. На проведення досліджень 
було отримано поінформовану згоду батьків дітей.

Радикальна корекція тотальної форми аганглі-
озу кишечника передбачала видалення всієї ура-
женої товстої кишки, а за необхідності й частини 
агангліонарної тонкої кишки. Після тотальної ко-
лектомії виконували різні варіанти оптимальної 
реконструктивної хірургії з формуванням функці-
онально-вигідного кишкового резервуару. Першим 
етапом хірургічного лікування цієї патології в усіх 
пацієнтів з тотальною формою агангліозу кишечни-
ка було формування захисної тонкокишкової стоми.

В роботі використані  загально прийняті мето-
ди статистичної обробки медико-біологічних до-
сліджень. Цифрові дані надані в абсолютних вели-
чинах (n) та відсотковому відношенні (%).

Результати та їх обговорення. Між хірургами 
існує гостра дискусія про переваги та недоліки 
тієї чи іншої методики проведення реконструктив-

но-пластичних операцій після тотальної колекто-
мії, тому ми намагались знайти певні компроміси 
в диференційованому підході щодо вибору опти-
мального способу корекції такого стану.

Основними технічними елементами операцій 
при відновленні прохідності кишкового тракту 
після тотальної колектомії у досліджуваних нами 
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Таблиця 1

Розподіл пацієнтів за віком та формою агангліозу

Форма
агангліозу

Вік пацієнтів Всього
(n, %)

0-6 міс. 6-12 міс. 1-3  роки 3-7 років >7 років
 Ректальна 39 61 74 95 117 386 32,52%

Ректосигмовидна 98 94 187 143 76 598 50,38%
Субтотальна 102 48 7 2 3 162 13,65%

Тотальна 41 - - - - 41 3,45%

всього: 280
23,58%

203
17,10%

268
22,58%

240
20,22%

196
16,52% 1187 100%
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дітей є різні варіанти формування ілео-ректаль-
ного анастомозу з функціонально вигідним резер-
вуаром («неоректумом»). Модернізація технічних 
елементів проводилась для спрощення власне хі-
рургічного втручання та щоб така операція стала 
менш травматичною. Крім того, після модернізо-
ваної хірургічної корекції наслідків відсутності 
товстої кишки полегшився післяопераційний пе-
ріод, пришвидшився реабілітаційний період і по-
кращилася якість життя пацієнтів.

Вирішуючи поставлені проблеми при рекон-
структивно-пластичних операціях у дітей з аган-
гліозом, яким необхідна була тотальна колектомія, 
ми використовували трьохетапний підхід: накла-
дання захисної тонкокишкової стоми (1 етап); 
радикальна операція – колектомія з реконструк-
тивно-пластичним формуванням функціонально 
вигідного резервуарного варіанту «неоректуму» (2 
етап) та закриття ілеостоми після адаптації сфор-
мованого тонкокишкового резервуару (3 етап).

Питання про необхідність накладання захисних 
тонкокишкових стом у дітей на етапах хірургічної 

корекції тотальної форми агангліозу кишечника 
залишається дискутабельним. Ще складнішими є 
вибір рівня накладання, виду захисних тонкокиш-
кових стом та спосіб їх формування при цій ваді 
розвитку.

В усіх пацієнтів формування захисної тонко-
кишкової стоми проводили після серединного до-
ступу, що дозволило детально провести ревізію 
кишечника та всіх інших органів черевної порож-
нини з метою виявлення і оцінки змін в кишеч-
нику, в черевній порожнині та наявності супутніх 
аномалій розвитку.

Захисні тонкокишкові стоми сформовані в усіх 
пацієнтів:  при ізольованому ураженні агангліозом 
товстої кишки (n=36) та при ураженні всієї товстої 
та фрагменту тонкої кишок (n=5). Основними клі-
нічними ознаками у дітей з тотальним агангліозом 
кишечника були симптоми гострої або підгострої  
низької кишкової непрохідності. Тому, кишко-
ві стоми в наших пацієнтів виводилися протягом 
1-4 доби життя (табл. 2). Більшість дітей (n=27 
(65,84%)) прооперовані на 1-2 добу життя.

Періоди між накладанням захисної тонкокишкової 
стоми та радикальною операцією коливалися від 4-х 
до 14-ти місяців, залежали від характеру патології, 
наявності супутніх вад розвитку та важких усклад-
нень, дозволяли ліквідувати зміни в кишечнику та 
стабілізувати загальний стан пацієнтів (табл. 3).

Вибір варіанта відновлення прохідності киш-
кового тракту після тотальної колектомії відбу-

вався по мірі пошуку, удосконалення, розробки та 
впровадження в практику оптимальних способів 
формування функціонально вигідного резервуару 
(«неоректуму») з тонкої кишки.

Кишкову стому закривали через 3-4 місяці піс-
ля радикальної операції, в залежності від загаль-
ного стану пацієнтів і наявності супутніх простуд-
них захворювань.

У наших пацієнтів були застосовані різні варі-
анти хірургічного відновлення функціонально ви-
гідного резервуару («неоректуму») після тотальної 
колектомії, в напрямку до найбільш досконалих та 
найбільш ефективних:

- інтраректальне зведення клубової кишки з 
первинним ілео-ректальним анастомозом (n=1);

- формування ентеро-ентероанастомозу з інва-

гінаційним клапаном «кінець-у-бік» (n=4);
- формування резервуару з подвоєного ілео-

трансплантату у вигляді J-резервуару (n=1);
- формування резервуару з подвоєного ілео-іле-

отрансплантату «бік-у-бік» (n=28);
- формування резервуару з подвоєного ілео-ко-

лотрансплантату «бік-у-бік» (n=7).
Реконструктивно-пластичні операції після то-
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Таблиця 2

Вік пацієнтів на час накладання захисних тонкокишкових стом

Форма
агангліозу

Вік пацієнтів (дні) Всього
(n, %)

1 2 3 4
Тотальне ураження агангліозом 

товстої кишки 11 11 9 5 36
(87,80%)

Ураження 
всієї товстої та фрагменту тонкої кишок 4 1 - - 5

(12,20%)

Всього: 15
(36,58%)

12
(29,26%)

9
(21,96%)

5
(12,20%)

41
100%

Таблиця 3

Періоди між накладанням захисної тонкокишкової стоми та радикальною операцією

Форма
агангліозу

Вік пацієнтів (дні) Всього
(n, %)

4–8 міс 8–12 Міс 12–14 Міс
Тотальне ураження агангліозом 

товстої кишки 3 10 23 36
(87,80%)

Ураження 
всієї товстої та фрагменту тонкої кишок - 1 4 5

(12,20%)

Всього: 3
 (7,32%)

11
(26,83%)

27
(65,85%)

41
100%
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тальної колектомії у дітей мають спільні технічні 
питання, але заслуговують детального розгляду, 
через те, що потребують детального індивідуаль-
ного підходу, бо кожен випадок є унікальним в 
технічному виконанні та кінцевому результаті.

На початку дослідження в 1 пацієнта з тоталь-
ним агангліозом після колектомії виконали зведен-
ня клубової кишки з анастомозом за Дюамелем. В 
післяопераційному періоді у цієї дитини відмічено 
частоту стільця 15 і більше раз на добу та стеноз 
ілео-ректального анастомозу. Дане ускладнення 
через 12 місяців було кореговано операцією Со-
аве-Болея з резекцією стенотичної ділянки та фор-
муванням первинного ілео-ректального анасто-
мозу ручним способом. Після повторної операції 
частота дефекації зменшилась тільки до 10 разів і 
менше. Враховуючи такий перебіг післяоперацій-
ного періоду, в подальшому ми відмовились від 
цієї операції.

Тому, в подальшому, щоб запобігти частим де-
фекаціям рідким калом після тотальної колектомії 
та зберегти функцію сфінктерного комплексу пря-
мої кишки, нами розроблено методику заміщення 
товстої та прямої кишок ілеотрансплантатом з ін-
траректальним його зведенням та відновленням 
прохідності кишки інвагінаційним анастомозом 
«кінець-в-бік». Дану операцію виконали в 4 дітей. 
В основу формування анастомозу брали методику 
поперечного кінце-бокового інвагінаційного анас-
томозу за Я.Д.Вітебським (1973) [3]. 

Після виконання таких операцій у дітей уста-
новлювався близький до нормального процес де-
фекації, але залишалися часті позиви на дефека-
цію протягом перших місяців після операції - до 
10-16 раз, а вже - до року після операції частота 
дефекації зменшувалася до 5-8 разів на добу.

 На іригограмах в динаміці відмічали колоні-
зацію ілеотрансплантату в процесі росту дитини, 
без особливих патологічних органічних змін в міс-
ці анастомозів і в ілеотрансплантаті.

 Для збільшення об’єму ілеотрансплантату та 
покращення накопичувальної його функції після 
колектомії ми відмітили необхідність формування 
функціонально-вигідного клапанного тонкокиш-
кового резервуару.

У себе в клініці ми не робили S-подібний ре-
зервуар при тотальній колектомії, так як вважає-
мо, що при цьому є загроза порушення кровообігу 
в дистальній частині клубової кишки за рахунок 
перегину брижі цього відрізка кишки, особливо 
якщо він є потовщеним, що дуже часто трапляєть-
ся при тотальному агангліозі. У результаті цього 
виникає затримка калових мас в кишені сформо-
ваного резервуару. Це ускладнення - характерне, 
і змушує опорожнювати резервуар за допомогою 
інтраректального катетера.

Колектомію з подвоєним ілеотрансплантатом 
і J-анастомозом ми виконали в 1 дитини при то-
тальному агангліозі. Функція кишечника в про-
оперованого таким чином пацієнта з віком стала 
задовільною. На іригограмі - сформована пряма 
кишка достатніх резервуарних розмірів з вираже-
ною колонізацією резервуару та вищележачих від-
ділів зведеної кишки.

Важливим недоліком J-подібного резервуару є 
те, що нижній край його знаходиться близько до 

заднього проходу. Це в свою чергу призводить до 
труднощів при зведенні резервуара в бік анусу 
без натягу. Крім того, накладення анастомозу «бік 
клубової кишки-до-анусу» є технічно складніше, 
ніж анастомоз «кінець-в-кінець».

В подальшому ми керувалися принципом, що 
при тотальній колектомії необхідний пошук тех-
нічно-простішого функціонально-вигідного ре-
зервуарного варіанту реконструктивно-пластич-
них операцій, який включає в себе забезпечення 
клапанного механізму та формування більш по-
вноцінного резервуару в дистальних відділах ки-
шечника.

У 7 пацієнтів з тотальним агангліозом функці-
онально вигідний резервуар в дистальних відді-
лах товстої кишки виконали шляхом формування 
подвоєного ілео-колотрансплантату «бік-в-бік». 
Такий спосіб формування «неоректуму» полягав в 
тому, що в бік стінки кукси зведеної тонкої киш-
ки підшивали заплату ободової кишки. В 3-х ви-
падках для цього використовували куксу висхідної 
кишки, а в 4-х дітей – куксу сигмовидної кишки.

В зв’язку з необхідністю формування технічно-
простішого функціонально-вигідного резервуар-
ного варіанту реконструктивно-пластичних опера-
цій, який включає в себе забезпечення клапанного 
механізму та конструювання більш повноцінного 
резервуару в дистальних відділах кишечника, ми 
вперше в світі при тотальній колектомії розробили 
та запровадили в практику новий спосіб форму-
вання «неоректуму» в дистальних відділах кишеч-
нику з тонкої кишки. Такі операції ми виконали у 
28 пацієнтів при тотальній формі агангліозу.

Назагал, у післяопераційному періоді жодних 
ускладнень не було. Всі діти вижили. Після фор-
мування функціонально-вигідного резервуару у ді-
тей за короткий час стабілізовувалися порушення 
водно-електролітного балансу, поліпшувався нор-
мобіоз, що запобігало розвитку інших порушень 
обміну речовин. Функція кишечника у віддалено-
му періоді задовільна в усіх пацієнтів, особливо 
у тих, яким виконано функціонально вигідний ре-
зервуар в дистальних відділах товстої кишки шля-
хом формування подвоєного ілео-колотрансплан-
тату та ілео-ілеотрансплантату «бік-в-бік».

За наявності сформованого функціонально-ви-
гідного резервуару відмічено помітне динамічне 
сповільнення проходження хімусу по травному 
тракті, за рахунок чого покращувалися умови для 
утворення та накопичення калу у цих пацієнтів. Пер-
ші 3 місяці частота стільця становила 10-15 разів, 
а після 1 року - 2-4 рази на добу. На іригограмах - 
сформована пряма кишка достатніх резервуарних 
розмірів з вираженою колонізацією в резервуарі та 
вищележачих відділах зведеної кишки. 

Висновки
1. Хірургічна корекція тотального агангліозу 

товстої кишки у дітей передбачає трьохетапний 
підхід: накладання захисної тонкокишкової сто-
ми (1-й етап); радикальна операція – колектомія з 
реконструктивно-пластичним формуванням функ-
ціонально вигідного резервуарного варіанту «нео-
ректуму» (2-й етап) та закриття ілеостоми після 
адаптації сформованого тонкокишкового резерву-
ару (3-й етап).
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2. Міжопераційний (між ілеостомією та ради-
кальною операцією) період тривалістю 8-14 місяців 
забезпечує відновлення важливих структурних та 
гомеостатичних змін у дітей на етапах хірургічної 
корекції тотальної форми агангліозу кишечника.

3. Відновлення прохідності кишкового тракту 
з формуванням функціонально-вигідного резерву-
ару у вигляді подвоєного ілео-колотрансплантату 
та ілео-ілеотрансплантату «бік-в-бік» - найкра-
щий варіант для реконструктивної хірургії після 
тотальної колектомії у дітей з агангліозом.

4. Формування функціонально-вигідного ре-
зервуару у дітей запобігає порушенню водно-елек-
тролітного балансу, поліпшує нормобіоз, покра-
щує утворення та накопичення калу, сповільнить 
проходження в травному тракті та запобіжить роз-
витку інших порушень обміну речовин.
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Резюме
Введение. Для хирургического лечения тотально-

го аганглиоза кишечника у детей необходимы сложные 
реконструктивно-пластические операции после 
колэктомии. Существует широкий спектр взглядов на 
выбор таких вмешательств. Основной целью хирурги-
ческой ликвидации последствий колэктомии является 
восстановление нарушений водно-электролитного ба-
ланса, улучшение нормобиоза кишечника, увеличение 
возможности образования и накопления кала, замедле-
ние прохождения химуса в пищеварительном тракте и 
коррекция других нарушений обмена веществ.

Цель исследования - разработать оптимальные 
подходы при хирургическом лечении тотального аган-
глиоза толстой кишки  у детей.

Материалы и методы исследования. С 1980 до 
2020 года проанализирован опыт хирургического лече-
ния 41 ребенка с тотальной формой аганглиоза толстой 
кишки с использованием оптимальной хирургии с фор-
мированием функционального кишечного резервуара. 
Изолированное поражение аганглиозом только толстой 
кишки было у 36 (87,80%) из 41 пациента, а поражение 
всей толстой и фрагмента тонкой кишок диагностирова-
но еще у 5 (12,20%) детей.

Результаты исследования. Наложение защитной 
тонкокишечной стомы выполнено первым этапом хи-
рургического лечения у всех детей. Через 8-14 меся-
цев было проведено эффективные способы восстанов-
ления целостности кишечного тракта после тотальной 
колэктомии с формированием функционально-выгодного 
варианта резервуаров, таких как «J» - резервуар (n=1); 
илеотрансплантат с боковым илео-илеоанастомо-
зом (n=28); илеотрансплантат с боковым илео-ко-
лоанастомозом (n=7); илео-ректальным первичным 
анастомозом (n=1) или энтеро-ентероанастомозом с 
инвагинационным клапаном (n=4). Тонкокишечная сто-
ма была закрыта через 3-4 месяца.

В послеоперационном периоде никаких осложне-
ний не было. Первые 3 месяца частота стула состав-
ляла 10-15 раз, а после 1 года - 2-4 раза в сутки. Все 
дети выжили. Функциональные результаты лечения у 
них хорошие. Функция кишечника удовлетворительная. 
На рентгенограммах - сформированная прямая кишка с 
достаточным резервуарным объемом и выраженной ко-
лонизацией.

Выводы. Хирургическая коррекция тотального 
аганглиоза толстой кишки у детей предусматривает 
трехэтапный подход: наложение защитной тонкокишеч-
ной стомы (1-й этап) радикальная операция - колэктомия 
с реконструктивно-пластическим формированием функ-
ционально выгодного резервуарного варианта «нео-
ректума» (2-й этап) и закрытия илеостомы после адап-
тации сформированного тонкокишечного резервуара 
(3-й этап). Межоперационный (между илеостомией и 
радикальной операцией) период продолжительностью 
8-14 месяцев обеспечивает восстановление важных 
структурных и гомеостатических изменений у детей 
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Summary
Introduction. Surgical treatment of total colonic 

aganglionosis in children after colectomy requires complex 
radical reconstructive plastic surgery. There are wide 
ranges of views for the selection of optimal approach 
for the correction of such anomalies. The main purpose 
of surgical intervention is to eliminate the consequences 
of colectomy by restoring the integrity of intestinal tract 
and normalize the disorders of water-electrolyte balance, 
improve normobiosis of intestine, increase the possibility 
of formation and accumulation of feces, slowing the 
passage of chyme in the digestive tract and correction of 
other metabolic disorders.

The aim is to develop optimal approaches for surgical 
treatment of total colonic aganglionosis in children.

Materials and methods. From 1980 to 2020 we have 
analyzed the surgical treatment of 41 children with total 
colonic aganglionosis using optimal reconstructive surgery 
for the formation of a functional intestinal reservoir. 
Isolated total colonic aganglionosis was found in 36 
(87.80%) of 41 patients, while aganglionosis of total colon 
and a fragment of the small intestine in 5 (12.20%) of them.

Results. The imposition of a protective ileostomy 
was performed as the first stage of surgical treatment in 
all the patients. 8-14 months later these children went 
through radical surgical intervention - colectomy with 
reconstructive operation for the formation of functionally 
advantageous small intestinal reservoir for restoring the 
integrity of the intestinal tract, with the reservoirs such 
as "J" - reservoir (n=1); ileotransplant with lateral ileo-
ileoanastomosis (n=28); ileotransplant with lateral ileo- 
colo anastomosis (n=7); ileo-rectal primary anastomosis 
(n=1) or entero-enteroanastomosis with intussusception 
valve (n=4). The protective ileostomy was closed in 3-4 
months after formation of reservoir.

There were no complications in the postoperative period. 
The first 3 months the frequency of stool was 10-15 times, 
and after 1 year - 2-4 times a day. All patients survived. 
Functional treatment results are good. Intestinal function 
is satisfactory. Radiographs showed formed rectum with 
sufficient volume of reservoir and colonization.

Conclusions. Surgical treatment of total colonic 
aganglionosis in children requires a three-stage approach: 
the imposition of a protective small intestinal stoma (1st 
stage); radical operation - colectomy with reconstructive-
plastic operation for the formation of functionally 
advantageous reservoir as variant of "neorectum" (2nd 
stage) and closure of the ileostomy after adaptation of the 
formed small intestinal reservoir (3rd stage). Interoperative 
period (between ileostomy and radical surgery) lasting 8-14 
months provides the restoration of important structural and 
homeostatic changes in children at the stages of surgical 
correction of the total colonic aganglionosis. Restoration 
of integrity of intestinal tract with the formation of 
functionally advantageous reservoir "side-by-side" with 
ileo-colon graft or ileo-ileo graft – is the best option for 
reconstructive surgery after total colectomy in children with 



51

РЕЗУЛЬТАТИ ДИСЕРТАЦІЙНИХ ТА НАУКОВО-ДОСЛІДНИХ РОБІТ / RESULTS THESIS AND SCIENTIFIC - RESEARCH

на этапах хирургической коррекции тотальной формы 
аганглиоза кишечника. Восстановление проходимости 
кишечного тракта с формированием функционально-
выгодного резервуара в виде удвоенного илео-коло-
трансплантата и илео-илеотрансплантата «бок-в-бок» 
- лучший вариант для реконструктивной хирургии по-
сле тотальной колэктомии у детей с аганглиозом. Фор-
мирование функционально-выгодного резервуара у де-
тей предотвращает нарушение водно-электролитного 
баланса, улучшает нормобиоз, улучшает образование и 
накопление кала, замедляет прохождения в пищевари-
тельном тракте и предотвращает развитие других нару-
шений обмена веществ.

Исследование было выполнено в соответствии с 
принципами Хельсинкской Декларации. Протокол ис-
следования был одобрен Локальным этическим комите-
том всех участвующих учреждений. На проведение ис-
следований было получено информированное согласие 
родителей детей.
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Ключевые слова: дети; толстый кишечник; 

тотальный аганглиоз; лечение; кишечные стомы; 
результаты.

aganglionosis. The formation of a functionally beneficial 
reservoir in children prevents water-electrolyte imbalance, 
improves normobiosis, formation and accumulation of 
feces, slows down the passage in the digestive tract and 
prevents the development of other metabolic disorders.
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