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Аннотация. Введение. В классификации А.И. Ленюшкина упоминается о сегментарной форме болезни Гирш
прунга, как и в ряде публикаций и части ранее предложенных классификаций. Однако наличие сегментарной 
формы болезни Гиршпрунга противоречит существующим данным об эмбриогенезе человека. Цель — определить 
достоверность существования сегментарной формы болезни Гиршпрунга. Материалы и методы. С 1991 г. 
мы наблюдали 1199 детей, страдавших различными видами хронических запоров. Из них в группе детей с 
болезнью Гиршпрунга было 297 пациентов с различными формами этого заболевания. У 18 (1,5%) пациентов 
при ирригографии выше нормальной прямой кишки были обнаружены суженные участки, чередующиеся с 
расширенными отделами, подозрительные на наличие сегментарной формы заболевания. При этом все дети 
были старше двух лет. Для уточнения диагноза в данной группе проведено комплексное обследование. Резуль-
таты. Ультразвуковое исследование толстой кишки не показало в суженных зонах уменьшения ее диаметра. 
При видеодефекоскопии отмечено нормальное открытие анального канала без образования выпячивания 
стенок прямой кишки и полное ее опорожнение. Во время проведения колодинамического исследования у всех 
детей был нормальный ректоанальный ингибиторный рефлекс. Картина векторного объема в данной группе 
больных была в виде «песочных часов» достаточно симметричной формы, что также характерно для функцио-
нального запора. У данной группы пациентов во всех биоптатах слизистой оболочки, взятых из суженной зоны 
толстой кишки, выявлена отрицательная активность ацетилхолинэстеразы. При контрольной ирригографии, 
выполненной через три месяца, суженных участков в вышеуказанных зонах толстой кишки не определялось. 
Заключение. В группе из 1199 детей, в разное время находившихся на лечении по поводу хронических запоров, 
ни у одного ребенка не выявлена сегментарная форма болезни Гиршпрунга. Данный факт ставит под сомнение 
существование вышеуказанной формы.
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Abstract. Introduction. In the classification of A.I. Lenyushkin, there is a mention of the segmental form of Hirschsprung’s 
disease, as well as in a number of publications and parts of previously proposed classifications. However, the presence 
of a segmental form of Hirschsprung’s disease contradicts existing data on human embryogenesis. Aim — to determine 
the reliability of the existence of a segmental form of Hirschsprung’s disease. Materials and methods. Since 1991, we 
have observed 1,199 children suffering from various types of chronic constipation. Of these, there were 297 patients 
with various forms of Hirschsprung’s disease in the group of children with Hirschsprung’s disease. In 18 (1.5%) patients, 
irrigography above the normal rectum revealed narrowed areas alternating with enlarged sections, suspicious of the 
presence of a segmental form of the disease. At the same time, all the children were over two years old. To clarify the 
diagnosis, a comprehensive examination was conducted in this group. Results. Ultrasound examination of the colon 
did not show a decrease in its diameter in the narrowed areas. During video defecoscopy, the normal opening of the 
anal canal was noted without the formation of a protrusion of the walls of the rectum and its complete emptying. During 
the kolodynamic study, all children had a normal rectoanal inhibitory reflex. The vector volume pattern in this group 
of patients was in the form of an “hourglass” of a rather symmetrical shape, which is also characteristic of functional 
constipation. In this group of patients, negative acetylcholinesterase activity was detected in all biopsies of the mucous 
membrane taken from the narrowed zone of the colon. During the control irrigography performed three months later, 
narrowed areas in the above-mentioned areas of the colon were not detected. Conclusion. In a group of 1,199 children 
who were treated for chronic constipation at various times, none of the children had a segmental form of Hirschsprung’s 
disease. This fact casts doubt on the existence of the above-mentioned form.
Keywords: segmental form, Hirschsprung’s disease, biopsy, acetylcholinesterase, irrigography
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ВВЕДЕНИЕ

О сегментарной форме болезни Гиршпрунга 
упоминается А.И. Ленюшкиным, а также в ряде пу-
бликаций и части ранее предложенных классифи-
каций [1–4]. Другие авторы придерживаются про-
тивоположной точки зрения, считая данную форму 
несуществующей [5–7]. Кроме того, наличие сег-
ментарной формы болезни Гиршпрунга противоре-
чит данным об эмбриогенезе человека [8–10].

ЦЕЛЬ

Определить достоверность существования 
сегментарной формы болезни Гиршпрунга.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

С 1991 г. мы наблюдали 1199 детей с различны-
ми видами хронических запоров. Из них в группе 
с болезнью Гиршпрунга было 297 пациентов с раз-
личными формами этого заболевания. При ирриго-
графии с барием у этих пациентов, за исключени-
ем суперкороткой формы, выявлены общие рент
генологические признаки болезни Гиршпрунга: 
аганглионарная суженная зона, переходная ворон-
кообразная зона, супрастенотическое расширение. 
При суперкороткой форме достоверно визуализи-
рованы только переходная зона и супрастеноти-
ческое расширение. Группа включения состояла 
из 18 пациентов с подозрением на сегментарную 
форму болезни Гиршпрунга. У  них при ирриго 

графии выше нормальной прямой кишки обнару-
жены суженные участки, чередующиеся с расши-
ренными отделами, подозрительные на сегмен-
тарную форму болезни Гиршпрунга (рис. 1, 2).

Все дети были старше 2 лет. Проведены уль-
тразвуковое исследование (УЗИ) толстой кишки 
(аппараты Acuson XP 128/10; Logic 400, США), 
видеодефекоскопия (рентгеновский аппарат 
Siemens Axiom Aristos MX, Германия), определен 
ректоанальный ингибиторный рефлекс (РАИР), 
выполнены колодинамическое исследование с 
созданием математической модели прямой киш-
ки и анального канала в виде векторного объема 
(компьютерная система исследования моторики 
желудочно-кишечного тракта Dyno Smart, Ита-
лия), фиброколоноскопия (фиброколоноскоп CF-
Q150L, Япония) со взятием биоптатов слизистой 
оболочки толстой кишки и оценкой активности 
ацетилхолинэстеразы по методу Карновского–
Рутса. Ирригографию с барием через три месяца 
после консервативной терапии повторили. Ста-
тистическую обработку результатов проводили 
с помощью пакета Statistica for Windows, 2007. 
Вычисляли среднеарифметическую взвешенную 
величину и среднеквадратическое отклонение.

РЕЗУЛЬТАТЫ

УЗИ толстой кишки не показало в сужен-
ных зонах уменьшения ее диаметра. При видео
дефекоскопии отмечены нормальное открытие 
анального канала без выпячивания стенок пря-
мой кишки и полное ее опорожнение. Во время 
колодинамического исследования у всех детей 
зафиксирован нормальный РАИР (рис. 2).

Картина векторного объема в данной группе в 
виде «песочных часов» была достаточно симме-

а/a б/b

Рис. 1.	 Ирригограмма сегментарной формы в области 
сигмовидной кишки: а  — с одним сегментом;  
б  — с  двумя сегментами (указаны стрелками) 
(фото В.Г. Сварича)

Fig. 1.	 An irrigogram of a segmental shape in the sigmoid 
colon: a — with one segment; b — with two segments 
(indicated by arrows) (photo by V.G. Svarich)

Рис. 2.	 Нормальный ректоанальный ингибиторный реф-
лекс (фото В.Г. Сварича)

Fig. 2.	 Normal rectoanal inhibitory reflex (photo by V.G. Svarich)
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Рис. 3.	 Картина векторного объема при сегментарной 
форме болезни Гиршпрунга (фото В.Г. Сварича)

Fig. 3.	 The picture of vector volume in the “segmental form” 
of Hirschsprung’s disease (photo by V.G. Svarich)

Рис. 4.	 Отрицательная активность ацетилхолинэстеразы 
в  суженной зоне толстой кишки, подозрительной 
на сегментарную форму болезни Гиршпрунга (ми-
крофотография, увеличение ×140) (результаты 
собственных гистологических исследований)

Fig. 4.	 Negative acetylcholinesterase activity in the narrowed 
zone of the colon, suspected of a segmental form of 
Hirschsprung’s disease (micrograph, magnification 
×140) (results of our own histological studies)

Рис. 5.	 Ирригограмма сегментарной формы болезни Гиршпрунга через 
три месяца (отсутствие суженной зоны в сигмовидной кишке). 
Стрелками показано отсутствие зон аганглиоза (фото В.Г. Сварича)

Fig. 5.	 Irrigogram of the segmental form of Hirschsprung’s disease after three 
months (absence of a narrowed zone in the sigmoid colon). The arrows 
indicate the absence of aganglionosis zones (photo by V.G. Svarich)

Таблица 1
Исходные результаты исследований у пациентов с подозрением на сегментарную форму болезни Гиршпрунга

Table 1
Initial results of studies in patients with suspected segmental form of Hirschsprung’s disease

Вид исследования
Type of study

Возраст пациентов, лет
Patient age, years

2–4 (n=5) 5–7 (n=7) 8–17 (n=6)
Диаметр толстой кишки в зоне сужения при ультра
звуковом исследовании, см, М±σ
Diameter of the colon in the narrowing zone during 
ultrasound examination, cm, М±σ

3,02±0,45 3,98±0,31 4,36±0,34

Ректоанальный ингибиторный рефлекс
Rectoanal inhibitory reflex

Положительный
Positive

Положительный
Positive

Положительный
Positive

Векторный объем
Vector volume

В виде симметричных  
«песочных часов»
In the form of a symmet
rical hourglass

В виде симметричных  
«песочных часов»
In the form of a symmet
rical hourglass

В виде симметричных  
«песочных часов»
In the form of a  symmet
rical hourglass

Видеодефекоскопия
Video defecoscopy

Норма
Norm

Норма
Norm

Норма
Norm

Суженный участок толстой кишки при ирригографии
Narrowed section of the colon on irrigography

Присутствует
Present

Присутствует
Present

Присутствует
Present

Реакция на ацетилхолинэстеразу в суженной зоне
Acetylcholinesterase reaction in the narrowed area

Отрицательная
Negative

Отрицательная
Negative

Отрицательная
Negative

Таблица составлена авторами
The table is prepared by the authors



DISCUSSIONS

ДИСКУССИИ64

ДЕТСКАЯ ХИРУРГИЯ И ИНТЕНСИВНАЯ ТЕРАПИЯ. ЖУРНАЛ ИМ. Г.А. БАИРОВА

PEDIATRIC SURGERY AND INTENSIVE CARE. BAIROV JOURNAL2026;1(1):60–66

тричной формы, что также характерно для функ-
ционального запора (рис. 3). У данных пациентов 
во всех биоптатах слизистой оболочки из сужен-
ной зоны толстой кишки выявлена отрицательная 
активность ацетилхолинэстеразы (рис. 4). При 
контрольной ирригографии, выполненной через 
три месяца, суженных участков в этих зонах тол-
стой кишки не определено (рис. 5). Сводные дан-
ные по методам исследований, примененных при 
подозрении на сегментарную форму, представлены 
в табл. 1. Консервативное лечение дало положи-
тельный эффект — у всех детей данной группы 
исчезли или уменьшились запоры и каломазание.

ОБСУЖДЕНИЕ

Болезнь Гиршпрунга — врожденный порок раз-
вития желудочно-кишечного тракта, морфологиче-
ски характеризующийся отсутствием ганглиев под-
слизистого и межмышечного нервных сплетений 
всей толстой кишки, иногда дистальных отделов 
тонкой кишки или ее части и клинически проявля-
ющийся упорными запорами. В основе нарушения 
эмбриогенеза при болезни Гиршпрунга лежат мно-
гофакторные тератогенные механизмы, которые за-
трудняют миграцию в кишечник энтеральных ство-
ловых клеток, происходящих из клеток нервного 
гребешка. Все это связано с нарушением пролифе-
рации, выживания, миграции и дифференцировки 
энтеральных стволовых клеток в процессе развития 
энтеральной нервной системы [11, 12]. Существует 
гипотеза, согласно которой аганглиоз развивается 
вследствие неправильной дифференцировки нерв-
ных клеток, уже достигших кишечной стенки. На 
созревание клеток влияют различные факторы — 
гипоксия, химические агенты, повышенная радиа-
ция, вирусная инфекция. Исходя из этого, некото-
рые авторы считают допустимым существование 
сегментарной формы болезни Гиршпрунга, рассма-
тривая ее полиэтилогическое происхождение [13]. 
А.И. Ленюшкин предложил классификацию этого 
врожденного заболевания, в которую включены ва-
рианты сегментарной формы [14].

Благодаря развитию диагностических методов, 
в том числе морфологических, появились работы, в 
которых высказывается мнение о нецелесообразно-
сти включения в классификацию сегментарной фор-
мы болезни Гиршпрунга [15]. Часть исследователей 
исключили из своих классификаций сегментарную 
форму этого заболевания [16, 17]. Вместе с тем име-
ется сообщение о семейном случае сегментарного 
аганглиоза [18]. К  этой форме болезни Гиршпрун-
га ряд авторов относят и сегментарное расширение 
толстой кишки [19]. Остальные данные касаются 

единичных сообщений о сегментарной форме у взро-
слых [20, 21]. Тем не менее представлены единичные 
описания сегментарной формы болезни Гиршпрунга 
у детей [13]. Все вышеописанное, учитывая получен-
ные нами данные, вызывает сомнение в существова-
нии сегментарной формы болезни Гиршпрунга.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В течение 24 лет у 1199 детей, в разное время 
находившихся на лечении по поводу хронических 
запоров, ни у одного ребенка не выявлена сегмен-
тарная форма болезни Гиршпрунга, что ставит под 
сомнение существование этой формы.
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