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Болезнь Гиршпрунга (БГ), описанная впер-
вые в 1886 г. датским педиатром Г. Гиршпрунгом 
[5, 9], является результатом отсутствия или значи-
тельного снижения количества интрамуральных 
ганглиев в межмышечном и подслизистом нерв-
ных сплетениях толстой кишки, чаще дистальных 
ее сегментов.

БГ обычно диагностируется в период ново-
рожденности и детском возрасте, тогда как у 
взрослых она представляет собой редкую причину 
рефрактерных запоров. Первый документирован-
ный случай БГ у взрослого описан J. Rosin и соавт. 
[12] у 54-летнего мужчины с коротким аганглио-
нарным сегментом. Термин «болезнь Гиршпрунга 
у взрослых» относят к случаям с подтвержденным 
диагнозом у пациентов старше 10 лет либо более 
18–19 лет [7, 10]. В мета-анализе англоязычной 
литературы за период с 1950 по 2000 г. описаны 
всего 229 больных с БГ у взрослых [10]. Дру-
гой метанализ, охватывающий период с 1950 по 
2009 г., включает 490 больных [8].

С 2008 г. после электронно-микроскопиче-
ских и иммуногистохимических исследований 
под  сли зистого сплетения (Мейснера) и внут-
ри мышечно го нервного сплетения (Ауэр баха), 
интерстициальных клеток Кахаля (ИКК) и 
мышечного аппарата стенки толстой кишки 

взрослых пациентов с БГ нами [2, 4] доказаны 
причины прогрессирования запоров: врожденное 
недоразвитие или отсутствие нервных сплете-
ний Мейс нера и Ауэрбаха в дистальных отделах 
ободоч ной кишки, приобретенная деструкция 
этих сплетений и гладкомышечного аппарата не 
только в зоне мегаколона, но и в проксимальных, 
внешне анатомически неизмененных отделах 
ободочной кишки, приобретенная необратимая 
ультраструктурная дегенерация ИКК в ободоч-
ной кишке и снижение их количества. Это 
позволило патогенетически обосновать и 
за патентовать собственную методику хирурги-
ческого лечения БГ у взрослых пациентов 
[2, 3, 6]. Она включает дистальную субтоталь-
ную колэктомию, мезоректумэктомию по Хилду, 
ан тероградное низведение слепой кишки в малый 
таз к анальному каналу по типу операции L. Sarli 
и формирование антиперистальтического сте-
плерного цекорезервуарно-анального анастомоза 
(рис. 1).

В нашей клинике имеется опыт и лапароско-
пи ческого выполнения этой операции 
в пред ложенном объеме [1]. В этой статье мы 
представляем крайне редкое наблюдение соче-
тания у взрослого пациента БГ и рака желудка.

Больной Л., 59 лет, поступил в Минскую областную 
клиническую больницу 20.05.2013 г. с жалобами на дли-
тельные запоры с детства, вздутие и периодические боли в 
животе, отсутствие самостоятельного стула. В детстве для 
разрешения запоров родители выполняли клизмы. В возрасте 
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12 лет по поводу кишечной непроходимости была выполнена 
резекция мегасигмы с каловым камнем, наложен межки-
шечный анастомоз. После этой операции отмечал некоторое 
улучшение, а затем постепенное нарастание запоров. В связи 
с этим пациент регулярно использовал слабительные, преи-
мущественно растительное масло (иногда до 300 мл/сут), а 
в последнее время и лактулозу. При неэффективности сла-
бительных применял клизмы. С 2011 г. отмечает ухудшение, 
что было связано с неэффективностью мер по очищению 
толстой кишки.

При ирригоскопии опорожнения кишки не наступи-
ло. Рентгенологическая картина соответствует ректальной 
форме БГ, субтотальному мегаколону (рис. 2, а).

Значительное расширение толстой кишки обуслови-
ло шарообразное увеличение живота и высокое стояние 
куполов диафрагмы (см. рис. 2, б). Имелся дефицит массы 
тела (ИМТ — 16). При фиброэзофагогастродуоденоскопии 
в верхней трети тела желудка по большой кривизне ближе 
к передней стенке выявлено блюдцеобразное изъязвление 
с приподнятыми плотными инфильтрированными краями 
диаметром 2,5 см (гистологически — умеренно дифферен-
цированная аденокарцинома желудка с изъязвлением, G2). 
Компьютерная томография подтвердила наличие субтоталь-
ного мегаколона и отсутствие метастазов в печени (см. 
рис. 2, в). Поставлен клинический диагноз: БГ, ректальная 
форма, субтотальный мегаколон, рак тела желудка T2NxMo.

У данного пациента имело место сочетание двух забо-
леваний, этиологически не связанных друг с другом и 

требующих гастрэктомии, субтотальной колэктомии, перед-
ней резекции прямой кишки.

12.06.2013 г. были выполнены гастрэктомия, эзо-
фаго  еюноанастомоз на петле по Ру. С учетом значитель но 
рас ширенной ободочной кишки, уже выполненной 
гастр эктомии и высокого риска несостоятельности анасто-
мозов была выполнена только субтотальная колэктомия 

Рис. 1. Схема предложенной операции при БГ у взрослых.

а — объем резекции толстой кишки; б — завершение операции. 
1 — терминальный отдел подвздошной кишки; 2 — аппендэкто-
мия; 3 — проксимальный уровень резекции толстой кишки; 
4 — мегаколон; 5 — дистальный уровень резекции толстой 
кишки; 6 — анальный канал; 7 — цекорезервуарно-анальный 

анастомоз; 8 — ушитая культя слепой кишки; 
9 — илеоцекальный клапан

а б

Рис. 2. Рентгенограммы и компьютерные томограммы больного Л., 59 лет, с болезнью Гиршпрунга и раком желудка.

а — ирригограммы: 1 — прямая кишка сужена, 2 — сигмовидная кишка, 3 — наибольший диаметр мегаколона до 23 см; 
б — рентгенограмма грудной клетки (высокое стояние левого купола диафрагмы вследствие выраженного мегаколона); 
в — компьютерные томограммы брюшной полости, стрелки — значительно расширенные петли ободочной кишки

а б

в
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с концевой ас цендостомией и формированием культи сигмо-
видной кишки. При исследовании макропрепарата желудка 
установлено наличие умеренно дифференцированной адено-
карциномы (pT2N0Mx, G2). Послеоперационных осложнений 
не было. Через 18 сут пациент был выписан.

При повторной госпитализации через 4 мес на фибро-
эзофагогастродуоденоскопии имелся эзофагоеюноанастомоз 
округлой формы, свободно проходимый, межкишечный ана-
стомоз по Ру без особенностей. 07.10.2013 г. выполнены 
лапаротомия, резекция культи сигмы и прямой кишки, сфор-
мирован цекорезервуарно-анальный анастомоз (см. рис. 1). 
Гистологическое исследование удаленной прямой кишки 
показало наличие выраженного фиброза, склероза и единич-
ных ганглиев в сплетениях (рис. 3).

Послеоперационный период протекал без осложнений. 
При выписке через 14 дней частота стула 3–6 раз в сутки 
в зависимости от характера пищи.

В описанном наблюдении имелось крайне 
редкое сочетание у взрослого БГ и рака тела 
желудка. В доступных русско- и англоязычных 
источниках такого сочетания мы не обнаружили. 
Из онкологических заболеваний наиболее часто 
у пациентов с БГ наблюдается медуллярный рак 
щитовидной железы, что связано с мутацией 
в RET-протоонкогене как и при развитии БГ 
[11]. Лечение рака желудка предполагает опре-
деленные стандартные подходы, а оперативное 
лечение БГ у взрослых имеет ряд своих особенно-
стей. Симультанное вмешательство, выполненное 
у данного больного, оказалось эффективным 
и позволило радикально выполнить операцию 

по поводу рака желудка и устранить 
запоры, обусловленные декомпенсиро-
ванной формой БГ.
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Рис. 3. Микрофото гистологического исследования стенки прямой 
кишки того же больного: единичные ганглии (гипоганглиоз) 

в сплетениях Мейснера (а) и Ауэрбаха (б).

Окраска гематоксилином и эозином. Ув. 400

ба


