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Резюме. Введение. Частота болезни Гиршпрунга (БГ) у пациентов с синдромом Дауна (СД) значитель-
но выше, чем в популяции, и составляет от 2,76 до 16%. В статье рассматриваются особенности тече-
ния заболевания у пациентов с БГ в сочетании с СД, факторы риска развития осложнений и пути их 
профилактики и лечения. Цель представленной работы заключалась в анализе распространенности 
болезни Гиршпрунга у детей с синдромом Дауна, а также выявлении факторов риска развития ос-
ложнений, выработке стратегий профилактики и лечения данной группы пациентов. Материалы и 
методы. За период с 2016 по 2024 г. в клинике детской хирургии ДГКБ им. Н.Ф. Филатова оперирова-
ны 14 детей (3,8%) с сопутствующими генетическими заболеваниями: синдромом Дауна — 10 (2,7%), 
Моятт–Вильсона — 2 (0,54%), Стурге–Вебера — 1 (0,27%) и синдром «ундины» — 1 (0,27%). Средний 
возраст составил 1,8 года (от 1 месяца до 6 лет). Тотальная форма диагностирована в двух случаях 
(14,2%), субтотальная — в двух (14,2%), у остальных детей — ректосигмоидная форма (71,6%). Трем 
детям (21,4%) предварительно была наложена стома — илеостома двум детям с протяженным аган-
глиозом (14,2%) и одному ребенку  — сигмостома. Результаты. У большинства детей имели место 
ранние (7–50%) или поздние (3–21,4%) осложнения: у четырех детей наблюдалась несостоятельность 
колоректального анастомоза (КРА). Исходы лечения были следующими: постоянное стоманоситель-
ство — 2 (14,2%) ребенка, недержание кала — у 5 пациентов (35,7%), стеноз прямой кишки развился 
в 2 случаях (14,2%). Один ребенок погиб на фоне некупирующегося перитонита при сопутствующем 
синдроме первичного иммунодефицита (7,1%). Благоприятный отдаленный результат удалось до-
стичь в 6 случаях (42,8%). Выводы. Учитывая высокий риск развития несостоятельности колоректаль-
ного анастомоза (КРА) у пациентов с СД+БГ, следует шире использовать превентивные стомы или 
двухэтапные вмешательства, что может существенно снизить риск воспалительных осложнений в по-
слеоперационном периоде.

Ключевые слова: болезнь Гиршпрунга, синдром Дауна, профилактика осложнений, тактика лечения
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ВВЕДЕНИЕ
Согласно данным литературы, частота болезни 

Гиршпрунга (БГ) при синдроме Дауна (СД) состав-
ляет от 2,76 до 16% (1,4), а частота СД у пациентов 
с БГ — от 1 до 9% (2,4), то есть сочетание БГ+СД в 
популяции значительно выше общей частоты БГ. 
Многочисленными исследованиями доказано, что 
тяжесть клинических проявлений и частота различ-
ных осложнений у пациентов с СД выше. Статья по-
священа анализу результатов лечения БГ у пациен-
тов с СД и некоторыми другими наследственными 
синдромами. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Цель исследования заключалась в анализе 

распространенности болезни Гиршпрунга сре-
ди детей с синдромом Дауна, а также выявлении 
факторов риска развития осложнений, выработке 
стратегий профилактики и лечения данной группы 
пациентов. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
За период с 2016 по 2024 гг. в клинике детской хи-

рургии ДГКБ им. Н.Ф. Филатова оперировано 367 па-
циентов старше периода новорожденности с болез-
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Abstract. Introduction. The incidence of Hirschsprung’s disease (HD) in patients with Down syndrome (DS) is 
signifi cantly higher than in the population and ranges from 2.76 to 16%. The article examines the features of the 
course of the disease in patients with HD and DS, risk factors for complications and ways to prevent and treat 
them. Objective. The objective of the presented work was to analyze the prevalence of Hirschsprung’s disease 
in children with Down syndrome, as well as to identify risk factors for the development of complications, and to 
develop strategies for the prevention and treatment of this group of patients.Materials and methods. During the 
period from 2016 to 2024, 14 children (3.8%) with concomitant genetic diseases were operated on at the Filatov 
Children’s Hospital for Pediatric Surgery: Down syndrome  — 10 (2.7%), Moyatt–Wilson  — 2 (0.54%), Sturge–
Weber — 1 (0.27%) and ondine syndrome — 1 (0.27%). The average age was 1.8 years (from 1 month to 6 years). 
The total form was diagnosed in 2 cases (14.2%), subtotal  — in 2 (14.2%), in other children  — recto-sigmoid 
form (71.6%). Three children (21.4%) had a stoma — ileostomy previously applied to two children with extended 
agangliosis (14.2%) and a sigmostomy to the 1 child. Results. The majority of children had early (7–50%) or late 
(3–21.4%) complications: 4 children had a failure of the colorectal anastomosis (CRA). The treatment outcomes 
were as follows: permanent stoma in 2 (14.2%) children, fecal incontinence in 5 patients (35.7%), rectal stenosis 
developed in 2 cases (14.2%). One child died on the background of persistent peritonitis with concomitant 
primary immunodefi ciency syndrome (7.1%). A favorable long-term result was achieved in 6 cases (42.8%). 
Conclusions. Given the higher risk of developing CRA failure in patients with HD+DS, preventive stomas or 2-stage 
interventions should be more widely used, which can signifi cantly reduce the risk of infl ammatory complications 
in the postoperative period.
Keywords: Hirschsprung’s disease, Down syndrome, prevention of complications, treatment tactics
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нью Гиршпрунга по методике Соавэ–Джорджсона 
с лапароскопической ассистенцией. Среди этих па-
циентов 14 детей (3,8%) имели сопутствующие гене-
тические заболевания: синдром Дауна  — 10  (2,7%), 
синдром Моятт–Вильсона  — 2 (0,54%), синдром 
Стурге–Вебера  — 1 (0,27%) и синдром «ундины»  — 
1 (0,27%). Несомненно, что данные синдромы имеют 
принципиальные различия, однако в связи с тем, 
что большинство детей имели схожие особенности 
течения послеоперационного периода, мы решили 
проанализировать истории болезни не только детей 
с СД. Сводные данные о пациентах представлены в 
таблице 1. 

РЕЗУЛЬТАТЫ ЛЕЧЕНИЯ
Большинство детей были мужского пола, только 

одна девочка имела синдром Дауна, и еще одна — 
синдром Стурге–Вебера. Средний возраст на мо-
мент установления диагноза БГ составил 1,8 года 
(от 1 месяца до 6 лет), что в настоящее время счи-
тается относительно поздним сроком, учитывая, 
что у пациентов этой группы настороженность по 
наличию БГ должна быть высокой. Распределение 
по протяженности аганглиоза не имело особенно-
стей в сравнении с общей популяцией — тотальная 
форма диагностирована в двух случаях (14,2%), суб-
тотальная  — в двух (14,2%), у остальных детей  — 
ректосигмоидная форма (71,6%). 

Трем детям (21,4%) предварительно была нало-
жена стома — илеостома двум детям с протяженным 
аганглиозом (14,2%) и одному ребенку — сигмостома. 

Общая частота осложнений в этой группе паци-
ентов была очень высокой. Только в трех случаях 

(21,4%) послеоперационный период протекал без 
каких-либо особенностей, у остальных детей име-
ли место ранние (7–50%) или поздние (3–21,4%) 
осложнения. Ранние послеоперационные ослож-
нения были представлены случаями несостоятель-
ности колоректального анастомоза (КРА): у четы-
рех детей наблюдалась несостоятельность КРА 
III–IV степени по нашей классификации (рис. 1, 2) 
и сопровождалась развитием тазового (3–21,4%) и 
разлитого (1–7,1%) перитонита. У одного ребенка 
был циркулярный некроз низведенной кишки на 
протяжении 60 мм, у другого — несостоятельность 
КРА при нормальной фиксации низведенной кишки 
и некроз мягких тканей промежности. 

К наиболее тяжелым поздним осложнениям 
можно отнести развитие парапроктита и ректопе-
ринеального свища через 1 год после операции 
(рис. 3), которое потребовало наложения колосто-
мы. Учитывая тяжелую степень ментального дефи-
цита и трудности ухода, родители от последующе-
го закрытия стомы отказались. Ребенок является 
постоянным стоманосителем. Жизнеугрожающее 
осложнение в виде тяжелого Гиршпрунг-ассоци-
ированного колита клостридиальной этиологии 
развилось через 9 лет после первичной операции. 
Гиршпрунг-ассоциированный энтероколит (ГАЭК) 
имел тяжелое течение, осложненное фибринозно-
гнойным перитонитом, полиорганной недостаточно-
стью. Ребенок был оперирован: выполнена санация и 
дренирование брюшной полости и наложение илео-
стомы. На фоне лечения, включающего мощную анти-
бактериальную терапию, постоянный лаваж толстой 
кишки метронидазолом, использование методов 

Рис. 1. Внешний вид колоректального анастомоза у ребен-

ка Г., 6 лет, низведенная кишка ярко-розового цвета, крово-

снабжение не вызывает сомнений

Fig. 1. Appearance of the colorectal anastomosis in child G., 

6 years old, the reduced intestine is bright pink, the blood supply is 

beyond doubt

Рис. 2. Лапароскопическая картина: 6-е сутки после низве-

дения толстой кишки у ребенка Г., 6 лет — ретроректальный 

абсцесс, ишемический циркулярный некроз низведенной киш-

ки, тазовый перитонит

Fig. 2. Laparoscopic picture: 6 days after colon reduction in 

child G., 6 years old — retrorectal abscess, ischemic circular 

necrosis of the colon reduction, pelvic peritonitis
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экстракорпоральной детоксикации, удалось до-
биться стабилизации состояния. Через год после 
перенесенного колита ребенок был обследован, 
выполнена биопсия низведенной кишки и под-
тверждено ее нормальное ганглионарное стро-
ение, илеостома была закрыта с последующим 
благоприятным исходом. Убедительно доказать 
обструктивный характер ГАЭК не удалось, так как 
в анамнезе до развития данного осложнения ре-
бенок не страдал запорами. Интересно, что у обо-
их детей c этим осложнением имел место синдром 
Моятт–Вильсона.

С целью коррекции возникших осложнений при-
бегнуть к стомирующей операции пришлось у 10 де-
тей (71,4%). Постоянными стоманосителями стали 
два пациента (14,2%). Реконструктивное вмешатель-
ство на промежности проведено одному ребенку с 
ятрогенным повреждением наружного анального 
сфинктера (НАС): выполнена пластика сфинктера. 
У одного ребенка выполнялось наложение вторич-
ных швов в связи с несостоятельностью колорек-
тального анастомоза (КРА) на фоне некроза мягких 
тканей промежности. Во всех остальных случаях до-
полнительные вмешательства на прямой кишке не 
проводились, вторичные швы не накладывались. 

Из сопутствующих заболеваний, способных по-
влиять на исходы лечения, были: острый лейкоз 
(1–7,1%), первичный иммунодефицит (1–7,1%). Ин-
тересно отметить, что оба ребенка с заболеваниям 
и крови имели тотальную форму БГ. Избыточный 
вес наблюдался только в одном случае у ребенка 
с развившимся протяженным некрозом низведен-
ной кишки. 

Анатомические особенности строения толстой 
кишки выявлены в трех случаях  — забрюшинное 
расположение левых отделов толстой кишки, рас-
сыпной тип кровоснабжения левых отделов и избы-

точное количество жировой ткани, затрудняющей 
верификацию ангиоархитектоники в брыжейке сиг-
мовидной кишки. Можно предполагать, что подоб-
ные анатомические предпосылки способствовали 
ишемическим нарушениям в низведенной кишке 
(рис. 4). 

Исходы лечения были следующими: постоянное 
стоманосительство — 2 (14,2%) ребенка, недержа-
ние кала  — у 5 пациентов (35,7%), стеноз прямой 
кишки развился в 2 случаях (14,2%). Один ребенок 
погиб на фоне некупирующегося перитонита при 
сопутствующем синдроме первичного иммуноде-
фицита (7,1%). Благоприятный отдаленный резуль-
тат удалось достичь в 6 случаях (42,8%).

ОБСУЖДЕНИЕ
Проблема лечения хирургических заболеваний 

у пациентов с различными генетическими синдро-
мами широко обсуждается в литературе, так как 
очевидно, что на этапах диагностики и лечения и 
в отдаленные сроки после оперативных вмеша-
тельств эти пациенты имеют особенности, влияю-
щие на результаты лечения. Несмотря на должную 
настороженность в диагностике БГ при СД, многие 
авторы указывают, что диагноз у этой категории 
пациентов устанавливается позже, чем у детей 
без сопутствующих генетических синдромов. Со-
гласно данным R.A. Saberi и соавт., у этих детей в 
периоде новорожденности сроки установления 
диагноза более длительные, чем у несиндромаль-
ных пациентов (6-е и 4-е сутки после рождения), 
длительность лечения выше (22 и 15 суток со-
ответственно) [1, 2]. В силу более тяжелого тече-
ния заболевания до 43% пациентов с сочетанием 
СД+БГ в периоде новорожденности нуждаются в 
стомировании [4–6]. 

Согласно сводным данным, частота повтор-
ных операций у детей СД+БГ составляет от 10 до 
29% [7–9] и обусловлена развитием осложнений. 
Так, вероятность развития ГАЭК, по данным A. Pini 
Prato и соавт., еще до операции составляет 32% 
[4]. Аналогичные данные публикуют D.R. Halleran 
и соавт., которые проанализировали случаи ГАЭК 
на большой выборке пациентов, в 14% это были 
пациенты с СД. Тяжесть проявлений ГАЭК у этих 
детей была выше (7,1 и 5,6 баллов по шкале оцен-
ки ГАЭК), частота тахикардии при поступлении со-
ставила 75 и 19% соответственно, гипотензии — 33 
и 7%, необходимость лечения в реанимационном 
отделении — 58 и 12% [3]. При этом длительность 
заболевания до момента поступления у этих паци-
ентов также была больше, почти в 3 раза (84 и 24 
часа соответственно), что авторы связывают с тем, 
что дети с ментальным дефицитом позже начинают 
жаловаться. Этим же может объясняться тяжесть 
проявлений. Кроме того, недавние исследования, 

Рис. 3. Острый гнойный парапроктит у пациента после 

резекции толстой кишки по поводу болезни Гиршпрунга

Fig. 3. Acute purulent paraproctitis in a patient after colon 

resection for Hirschsprung's disease
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посвященные патогенезу ГАЭК, показывают, что 
восприимчивость к ГАЭК у пациентов с БГ частично 
обусловлена нарушением иммунной функции сли-
зистой оболочки кишечника, в частности наруше-
нием функции В-клеток кишечника и нарушением 
выработки IgA [10, 11]. Считается, что эта дисфунк-
ция приводит к неспособности реагировать соот-
ветственно инфекционному поражению, что пред-
располагает пациента к бактериальной инвазии и 
ГАЭК. Дети с СД имеют ранее описанную предрас-
положенность к множеству инфекционных и онко-
логических заболеваний, и специальные исследо-
вания показали, что у пациентов с СД наблюдается 
исходная недостаточность как гуморального, так и 
клеточного иммунитета, что приводит к глубокой 
В-лимфоцитопении и изменениям в выработке IgA. 
Тем не менее в исследовании A.J.M. Dingemans и со-
авт. показано, что частота ГАЭК у пациентов с БГ не 
зависит от сопутствующего СД [10]. 

Помимо ГАЭК, многочисленные публикации ука-
зывают на более высокий риск хирургических ос-
ложнений, по данным R.A. Saberi и соавт. у детей с 
СД выше частота раневых осложнений (12 и 3%) в 
сравнении с пациентами без СД и язвенно-некроти-
ческого энтероколита (ЯНЭК) (14 и 5%) [2].

Пациенты с СД имеют высокий риск летально-
сти. Так, R.А. Saberi и соавт. сообщают, что леталь-
ность при БГ в периоде новорожденности у детей 
с СД более чем в 4 раза выше (5 и 0,8%) [2]. В 2013 
году эти показатели были существенно выше и со-
ставляли 12 и 4,2–5,5% соответственно [5]. Эти дан-
ные подтверждаются исследованиями японской ас-
социации детской хирургии, проведенными в 2009 
году, согласно которым дооперационная леталь-
ность детей с СД+БГ снизилась с 10 до 3%, а общая 
летальность снизилась с 26 до 8% [6]. Однако, не-
смотря на положительные тенденции, показатель 
летальности остается все еще очень высоким, так 

Рис. 4. Лапароскопическая картина брюшной полости 

у ребенка с синдромом Дауна и болезнью Гиршпрунга — 

избыточное количество висцерального жира вокруг толстой 

кишки: а — забрюшинное расположение левых отделов 

толстой кишки, кишка в «жировом футляре»; б — избыточное 

количество висцерального жира в сигмовидной кишке; в — 

«жировой футляр» вокруг поперечного отдела ободочной кишки

Fig. 4. Laparoscopic picture of the abdominal cavity in a child 

with Down syndrome and Hirschsprung disease — an excessive 

amount of visceral fat around the colon: a — retroperitoneal location 

of the left parts of the colon, the intestine is in a “fat sheath”; b — 

an excessive amount of visceral fat in the sigmoid colon; c — fatty 

sheath around the transverse colon

а  / a                                                                                                         б / b

в / c
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как общая летальность при БГ не превышает 1% по 
данным американской ассоциации детской хирур-
гии [9–11]. 

Среди возможных объяснений: менее точный 
контроль за динамикой тела и большие трудности 
с поддержанием равновесия при ходьбе, что может 
быть результатом документально подтвержден-
ного дефицита мозжечка, гипотонии мышц и дря-
блости связок у людей с СД; совместная активация 
мышечных групп агонистов–антагонистов; мито-
хондриальная дисфункция и очень низкая аэроб-
ная подготовленность. Показатель эффективности 
усвоения кислорода, который определяет способ-
ность человека к физическим упражнениям, у этих 
пациентов ниже, что неизбежно приводит к плохой 
адаптации к физическим нагрузкам. Артериальное 
сопротивление в ответ на максимальную физиче-
скую нагрузку у людей с СД снижается. 

В трех случаях в нашей серии наблюдений были 
выявлены особенности анатомического строения 
левых отделов толстой кишки, обусловливающих 
особенности ее кровоснабжения и способствую-
щие ишемии низведенной кишки. В литературе мы 
не встретили обсуждения этого вопроса. Однако, 
учитывая, что пациенты с СД более часто страда-
ют избыточным весом, в литературе обсуждается 
вопрос влияния ожирения и развития осложнений 
после хирургических вмешательств у этих паци-
ентов. Пациенты с СД имеют особый конституци-
ональный тип, характеризующийся не только об-
щим избытком жировой ткани, но и повышенным 
количеством висцерального жира, причем этот 
феномен наблюдается даже у детей, страдающих 
недостаточностью питания. Висцеральный жир 
концентрируется в брыжейке кишечника, нередко 
при этом отмечается рассыпной тип кровоснабже-
ния кишки, что напрямую влияет на особенности 
кровоснабжения низведенной кишки. Избыточ-
ный вес и ожирение при СД обусловлены замед-
ленным метаболизмом, аномальной концентраци-
ей лептина в крови и низким уровнем физической 
активности. У пациентов с СД выявлен достоверно 
более высокий уровень лептина, чем у их братьев 
и сестер, и этот показатель более выражен, чем 
можно предположить по процентному содержа-
нию жира в организме. Это может объяснить по-
вышенный риск ожирения. Уровень лептина выше 
у детей с СД, чем у детей без СД, но с одинаковым 
индексом массы тела (ИМТ), независимо от нали-
чия ожирения. Это свидетельствует о резистент-
ности к лептину при СД.

Определенную роль может играть склонность к 
апноэ у пациентов с синдромом Дауна, так как ап-
ноэ во сне может предшествовать ожирению. Так, 
по данным A. Ravel и соавт., 62% детей с ожирением 
имели более высокую распространенность боль-

ших язычных миндалин и чаще всего подвергались 
нёбной  тонзиллэктомии [1].

Высокая частота развития воспалительных ос-
ложнений, вероятно, обусловлена более высокой 
частотой иммунологических нарушений у детей с 
СД. Недавние исследования, посвященные пато-
генезу ГАЭК, показывают, что восприимчивость к 
ГАЭК у пациентов с СД частично обусловлена на-
рушением иммунной функции слизистой оболоч-
ки кишечника, в частности нарушением функции 
В-клеток кишечника и нарушением выработки 
IgA.23-26. Считается, что эта дисфункция приво-
дит к неспособности реагировать соответственно 
инфекционному поражению, что предрасполагает 
пациента к бактериальной инвазии и ГЭК. Дети с 
СД имеют хорошо описанную предрасположен-
ность к множеству инфекционных и онкологиче-
ских заболеваний, и специальные исследования 
показали, что у пациентов с СД наблюдается ис-
ходная недостаточность как гуморального, так и 
клеточного иммунитета, что приводит к глубокой 
В-лимфоцитопении и изменениям в выработке IgA 
[3, 11].

ВЫВОДЫ
Очевидно, что дети с СД, страдающие такими 

симптомами, как запоры, вздутие живота, срыги-
вания и рвоты в периоде новорожденности и в 
первые месяцы жизни, не должны получать кон-
сервативное лечение, прежде чем будет исключе-
на БГ путем биопсии прямой кишки. Более ранняя 
диагностика может способствовать снижению доли 
декомпенсированных форм заболевания и умень-
шать риск осложнений. 

Учитывая более высокий риск развития несо-
стоятельности КРА у пациентов с СД, страдающих 
ожирением, иммунологическими нарушениями и 
имеющих иные дополнительные факторы риска 
следует более широко использовать превентивные 
стомы или двухэтапные вмешательства при прове-
дении операций низведения, что может существен-
но снизить риск воспалительных осложнений в по-
слеоперационном периоде.

Высокая частота несостоятельности КРА может 
быть обусловлена ишемическими нарушениями в 
низведенной кишке, связанными с особенностями 
ангиоархитектоники у пациентов с СД. Перспектив-
ным способом профилактики ишемических ослож-
нений у пациентов этой группы может быть при-
менение гипербарической оксигенации в раннем 
послеоперационном периоде. 

Пациентов с СД и БГ необходимо обследовать 
для исключения иммунологических нарушений, 
так как наличие последних может приводить к раз-
витию жизнеугрожающих осложнений после опе-
рации.
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