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ХВОРОБА ГІРШПРУНГА ТА ІНШІ ВРОДЖЕНІ ДЕФЕКТИ КИШКІВНИКА 
 
Актуальність. Хвороба Гіршпрунга це вроджена вада розвитку кишковика, при якій 

у нервових сплетіннях підслизової основи та м’язової оболонки (Мейснера і Ауербаха 
відповідно) не виявляють гангліозних клітин. Цю ваду розвитку зазвичай знаходять в 
найдистальніших частинах кишківника (ректосигмоїдна форма хвороби), рідше виявляють 
більш поширене враження з розповсюдженням в проксимальні відділи кишківника 
(субтотальна і тотальна форми хвороби), або навіть панінтестинальне враження. Окрім 
того, можуть виявлятися сегментарні враження в будь-якій частині кишечника. Для 
виявлення та підтвердження наявності цієї хвороби використовуються різноманітні 
методики, проте «золотим стандартом» вважається гістологічне дослідження. Для цього 
дослідження беруть біопсійний та/або операційний матеріал від хворих і використовують 
різні методики гістохімічного, імуногістохімічного дослідження, для найточнішого 
виявлення рівня агангліозу. Ця процедура дозволяє виконати максимально щадну для 
пацієнта операцію з видалення патологічно зміненої ділянки кишківника, і, відповідно, 
прискорити його одужання. 

Мета даної роботи полягає в покращенні міждисциплінарної співпраці між 
патологоанатомами та лікарями клінічних спеціальностей задля більш точного виявлення 
конкретної патології вад кишечнику, які можуть маскуватись під хворобу Гіршпрунга. 

Матеріали і методи. У відділенні патологічної анатомії Національної дитячої 
спеціалізованої лікарні «Охматдит» міста Києва було досліджено 48 різних клінічних 
випадків пацієнтів з різними клінічними діагнозами, що були пов’язані з патологією 
розвитку шлунково-кишкового тракту, а саме з хвороба Гіршпрунга, мембраною тонкої 
кишки, кишечною атрезією, аноректальною атрезією, дуплікатурами структур кишківника, 
судинними мальформаціями тонкого і товстого кишківника, ентероцелє, тощо. Біопсійний 
та операційний матеріал від пацієнтів забарвлювали гематоксилін-еозином. В більш 
складних випадках для додаткового визначення присутності, відсутності чи інших форм 
патології гангліонарних клітин застосовували імуногістохімічні методики діагности з 
антитілами до кальретиніну і синаптофізину. 

Результати. Аналізуючи проведені дослідження було виявлено, що частина випадків, 
віднесених по результатам клінічних та інструментальних досліджень до хвороби 
Гіршпрунга насправді такими не були. Часто ці хворі мали зменшену кількість гангліозних 
клітин, порушення їх розташування в товщі м’язової оболонки, змінену морфологічна 
будова (дисморфізм) або морфологічну незрілість. Також мали місце різні порушення 
структури м’язової стінки, кровоносних та лімфатичних судин, виявлення вогнищ слизової 
оболонки в підслизовій основі та інші варіанти патології. Багато варіантів патології 
неможливо, або вкрай важко визначити тільки за допомогою клініко-інструментальних 
методів дослідження, і таким чином, клінічний діагноз звужується до більш широко відомої 
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нозології – хвороба Гіршпрунга, упускаючи наявність інших вад, що можуть погіршувати 
прогноз. Водночас, відмічалися випадки, коли після дослідження операційного матеріалу 
ми знімали діагноз хвороби Гіршпрунга, виставляючи вроджену комбіновану ваду розвитку 
стінки кишківника або інші варіанти патології. Також варто відмітити, що пацієнти з 
діагностованими клініко-інструментальними методами вадами розвитку кишечника часто 
мали різний ступінь вираженості порушення кількості та розташування компонентів 
ентеральної нервової системи. 

Висновки. Підтвердження хвороби Гіршпрунга, подальша якість лікування пацієнтів 
з цією хворобою передбачає комплексний мультидисциплінарний підхід із залучення для 
діагностики патологоанатома. Важлива роль відводиться якісному патогістологічному 
дослідженню отриманого матеріалу, на підставі чого можливе встановлення найбільш 
точного діагнозу та подальша лікувальна тактика для цих пацієнтів. 

Перспективи подальших досліджень. Схема лікування пацієнтів у випадку 
часткового розходження клінічного та гістологічного діагнозів не змінюється за наявності 
відповідних важких клінічних проявів та лабораторно-інструментальних даних, це резекція 
вражених ділянок кишківника. Проте, визначення всіх структурних компонентів цих вад 
має як наукову, так і практичну цінність для діяльності лікарів при веденні цих пацієнтів. 
Як відомо, різні компоненти описаних вище вад розвитку можуть бути знайдені і в інших 
ділянках шлунково-кишкового тракту. Ігнорування цих даних може в майбутньому 
призводити до виникнення нових функціональних та морфологічних патологічних змін у 
цих хворих. 

Саме тому правильне ведення історії хвороби, відображення повноти 
патоморфологічних змін може покращити якість лікування і життя пацієнта. 

Ключові слова: нервові сплетіння Мейснера та Ауербаха, хвороба Гіршпрунга, 
гангліозні клітини, агангліоз, вроджені вади розвитку кишківника, атрезія, ентероцелє, 
дуплікатура, гіпогангліоз, ектопія, інтерстиціальні клітини Кахаля, м’язова дисплазія, 
судинна мальформація, ангіодисплазія. 
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