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Вступ. Агангліоз кишечника (АК) відноситься до групи важких вроджених вад розвитку товстої кишки, 
що лікується лише хірургічно. Методика Soave-Boley є однією із найбільш фізіологічних та найбільш прий-
нятних в технічному виконанні серед дитячих хірургів різних країн світу.

Мета: оцінити ранні та віддалені результати хірургічного лікування АК у дітей за методикою Soave-Boley.
Матеріали та методи. Проведено аналіз хірургічного лікування 774 дітей з різними формами АК у віці 

від народження до 18 років за період 1980–2020 рр. із використанням методики Soave-Boley із формуванням 
первинного колоанального анастомозу ручним (лігатурним) та механічним (степлерним) способом.

Результати та обговорення. Усі пацієнти залишилися живими. Хірургічні ускладнення раннього післяопе-
раційного періоду виникли у 19 (2,45%) із 774 дітей, прооперованих за методикою Soave-Boley: 15 – після фор-
мування первинного колоанального анастомозу ручним (лігатурним) способом і 4 – після накладання колоа-
нального анастомозу механічним (степлерним) способом. Віддалені післяопераційні ускладнення відмічено у 
15 (1,94%) із 774 дітей, прооперованих спеціалістами за методикою Soave-Boley: 14 – при сформованому ручно-
му (лігатурному) і 1 – при механічному (степлерному) колоанальному анастомозі. Повторна операція Soave-Boley 
з колоанальним анастомозом ручним способом успішно виконана у 30 (3,87%) пацієнтів після первинної корек-
ції АК в інших клініках за різними методиками. Періодичні епізоди нетримання калу у віддаленому періоді у 47 
(6,07%) із 774 прооперованих дітей ліквідовували консервативним лікуванням.

Успішність методики Soave-Boley підтверджується набагато нижчою кількістю ранніх (2,45%) та відда-
лених (1,94%) післяопераційних хірургічних ускладнень, у порівнянні з такими після використання інших 
способів відкритої хірургічної корекції – 17,52% та 16,35%, відповідно.

Висновки. Операція Soave-Boley з колоанальним анастомозом ручним (лігатурним) та механічним (сте-
плерним) способами порівняно з іншими методами є найефективнішим методом радикальної корекції АК 
відкритим способом у дітей різного віку при одно- або двоетапних втручаннях. За технічними можливос-
тями та результатами раннього та віддаленого періоду методика Soave-Boley з колоанальним анастомозом 
ручним (лігатурним) способом є операцією вибору як при первинній, так і при повторній хірургічній ко-
рекції АК, оперованих раніше будь-якими іншими способами.

Дослідження виконані відповідно до принципів Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухвале-
ний Локальним етичним комітетом всіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень було отри-
мано інформовану згоду батьків, дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: агангліоз, кишечник, діти, хірургічне лікування, результати.
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Вступ
Агангліоз кишечника (АК) відноситься до групи 

важких вроджених вад розвитку товстої кишки, що 
лікується лише хірургічно. Така аномалія, за різни-
ми даними, зустрічається приблизно в 1:2000–
1:5000 живих немовлят [1,7,9]. Суть хірургічного 
лікування АК полягає в тому, що проводять резек-
цію агангліонарного сегмента і частини найбільш 
розширеної над місцем агангліозу вторинно зміне-
ної кишки та накладають колоанальний анастомоз. 
Для цього існують відкриті та мініінвазивні способи 
хірургічної корекції цієї патології [6,16].

Відкрита операція абдомінально-анального зве-
дення ободової кишки, яку запропонували 
O.  Swenson, A.H. Bill [14] у 1948 р., забезпечила задо-
вільні клінічні результати. Проте, у більшості проопе-
рованих пацієнтів у віддаленому періоді, через зали-
шену агангліонарну частину прямої кишки та значне 
хірургічне травмування нервових волокон таза, отри-
мано значну кількість кишкових проблем – рецидив 
затримки дефекації або виражене нетримання калу.

F. Rehbein та H. von Zimmermann [16] у 1960 р. по-
відомили, що деяким з їхніх пацієнтів, яких вони про-
оперували за методикою Swenson, у віддавленому 
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періоді необхідні були тривалі повторні бужування 
ануса, а на іригографіях відмічали значне розширен-
ня товстої кишки, що вказувало на рецидив АК.

Для часткового вирішення цих проблем оригі-
нальну методику Swenson було модифіковано. Зго-
дом були описані два нових способи хірургічного 
лікування АК. Один із них – ретроректальне транс-
анальне зведення, яке у 1956  р. запропонував 
B. Duhamel [17], а інший спосіб – черезфутлярне 
субмукозне ендоректальне зведення ободової киш-
ки описав F. Soave у 1964 р. [3].

F. Soave розробив спосіб ендоректального зведен-
ня ободової кишки з резекцією слизової оболонки 
агангліонарої прямої кишки, що нагадував відому 
методику, запропоновану M.M. Ravitch [16], яка за-
стосовується при сімейному поліпозі, а також мето-
ди корекції ректальної агенезії, описані F. Rehbein 
[1] та P. Romualdi [16]. Згідно методики Soave, нор-
могангліональну товсту кишку зводили до анальної 
ділянки через серозно-м’язову ректальну манжету, 
створену після відділення слизового шару прямої 
кишки, з наступним формуванням колоанального 
анастомозу.

У початковій (класичній) операції Soave зведена 
ободова кишка залишалася відкритою (незшитою) до 
формування спонтанного аутоанастомозу. T. Denda 
та K. Katsumata модифікували методику Soave, при-
шивши нормогангліонарну ободову кишку безпосе-
редньо до анального каналу, і вперше опублікували в 
неангломовному журналі в 1966 р. [18]. S.J. Boley та 
співавт. [2] також повідомили про подібну методику 
в 1968 р. Тому в деяких літературних джерелах цю опе-
рацію зараз називають методикою Soave-Denda-Boley. 
Проте, більшість дитячих хірургів світу даний спосіб 
хірургічного лікування АК називають операцією 
Soave-Boley [1,16]. Кінцевий варіант цієї методики 
став одним із найпоширеніших відкритих радикаль-
них способів хірургічної корекції АК [1,8,10,12].

Професор Кривченя Д.Ю. зі співавт., організували 
відділення торако-абдомінальної хірургії складних 
вад розвитку у дітей в Інституті педіатрії, акушер-
ства та гінекології імені акад. О.М. Лук’янової 
НАМН України та в 1983 р. запропонували методи-

ку трансанального зведення ободової кишки з форму-
ванням первинного колоанального анастомозу при 
АК, який технічно подібний до операції Soave в моди-
фікації Boley. У подальшому, в 1996 р. Д.Ю. Крив ченя 
зі співавт. вперше запропонували формуванні меха-
нічного (степлерного) первинного колоанального 
анастомозу при застосуванні цієї методики та зго-
дом описали перші результати такого підходу в хі-
рургічному лікуванні АК [10].

Методика Soave у модифікації Boley вважається 
однією з найбільш фізіологічних та найбільш 
прийнятних у технічному виконанні серед дитячих 
хірургів різних країн світу [4,8,10,12,15]. Основні 
технічні елементи цієї операції ввійшли до методики 
мініінвазивного втручання при корекції АК  – 
трансанального ендоректального зведення товстої 
кишки (Transanal Endorectal Pull-Through – TEPT). 
Крім того, методика Soave-Boley є раціональним 
виходом під час конверсії мініінвазивних втручань 
у пацієнтів із АК [11,13].

Тому досвід використання методики Soave-Boley 
у хірургічному лікуванні АК у дітей різного віку є 
цінним в арсеналі диференційованого підходу ліку-
вання цієї патології.

Мета: оцінити ранні та віддалені результати хі-
рургічного лікування АК у дітей за методикою 
Soave-Boley.

Матеріали та методи дослідження
Проведено аналіз хірургічного лікування 774 ді-

тей із різними формами АК у віці від народження до 
18 років у клініці дитячої хірургії Національного 
медичного університету імені О.О. Богомольця на 
базі Національної дитячої спеціалізованої лікарні 
«ОХМАТДИТ» (НДСЛ «ОХМАТДИТ») м. Київ, за 
період від 1980 р. до 2020 р. із використанням мето-
дики Soave-Boley з формуванням первинного коло-
анального анастомозу ручним (лігатурним) (табл. 1) 
та механічним (степлерним) способом (табл. 2).

Для встановлення діагнозу та оцінки результатів 
лікування під час післяопераційного моніторингу ви-
користовували результати загальноклінічних та спе-
ціальних інструментальних методів дослідження:

Таблиця 1
Розподіл пацієнтів за віком та формою агангліозу, які були прооперовані методом Soave-Boley (з ручним анастомозом)
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• рентгенологічних (іригографія, іригоскопія; 
пасаж контрасту по ШКТ);

• ендоскопічних (ректороманоскопія, колоно-
скопія);

• функціональних (аноманометрія);
• морфологічних (гістологічні, визначення ак-

тивності ацетилхолінестерази).
Дослідження виконані відповідно до принципів 

Гельсінської Декларації. Протокол дослідження ухва-
лений локальним етичним комітетом всіх зазначених 
у роботі установ. На проведення досліджень було 
отримано інформовану згоду батьків, дітей.

Результати дослідження та обговорення
Основними технічними елементами операцій із від-

новлення прохідності кишкового тракту при хірургіч-
ному лікуванні дітей із АК є мобілізація ободової та 
прямої кишок та формування колоанального анастомо-
зу. За модернізації цих елементів спрощується хірургіч-
не втручання, стає менш травматичною операція, по-
легшується післяопераційний період, пришвидшується 
реабілітаційний період і покращується якість життя 
пацієнтів у віддаленому періоді. Серед відкритих спосо-
бів хірургічного лікування АК нами надавалася пере-
вага методиці Soave у модифікації Boley, як найбільш 
фізіологічній та найбільш прийнятній у технічному ви-
конанні. Ця методика з формування колоанального 
анастомозу ручним (лігатурним) способом була введена 
в НДСЛ «ОХМАТДИТ» з 1993 р. та поширена в усіх ди-
тячих лікувальних закладах України.

Суть операції Soave-Boley із колоанальним анасто-
мозом ручним (лігатурним) способом полягає в тому, 
що після лапаротомії, мобілізації зміненої ободової 
кишки, демукозації прямої кишки й трансанального 
зведення ободової кишки з боку промежини форму-

ють первинний лігатурний колоанальний анастомоз. 
При формуванні механічного (степлерного) первин-
ного колоанального анастомозу використовують 
зшиваючі апарати для кругових анастомозів.

Хірургічне лікування АК за методикою Soave-Boley з 
формуванням колоанального анастомозу ручним (ліга-
турним) способом виконано у 649 (83,85%) дітей, а у 125 
(16,15%) пацієнтів – механічним (степлерним) способом.

У 546 (70,54%) випадках радикальна корекція АК 
виконана одноетапно – без попередньо сформованої 
захисної кишкової стоми.

У 228 (29,46%) із 774 пацієнтів, з ускладненим пе-
ребігом патології, необхідним було двоетапне хірур-
гічне лікування. Першим етапом було виведено за-
хисну кишкову стому (табл. 3), що дозволило 
створити сприятливі умови для безпечного вико-
нання другого етапу – радикальної хірургічної ко-
рекції АК у відповідному віці (табл. 4).

Хірургічні ускладнення раннього післяоперацій-
ного періоду виникли у 19 (2,45%) із 774 дітей, про-
оперованих за методикою Soave-Boley.

Ранні післяопераційні ускладнення після формування 
первинного колоанального анастомозу ручним (лігатур-
ним) способом спостерігались у 15 (2,31%) із 649 дітей: 
гематома міжфутлярного простору (n=2), абсцес між-
футлярного простору (n=7), неспроможність анастомо-
зу (n=2), злукова непрохідність кишечника (n=3), інва-
гінація кишечника (n=1). Гематому міжфутлярного 
простору в обох пацієнтів скореговано консервативно. 
При абсцесі міжфутлярного простору та неспроможнос-
ті колоанального анастомозу необхідне було накладання 
правобічної захисної кишкової стоми з наступним кон-
сервативним лікуванням абсцесу та неспроможності. 
Закривали кишкову стому через 2–4 місяці за умови по-
вного загоювання цих ускладнень та за відсутності ви-

Таблиця 3
Розподіл пацієнтів за формою агангліозу та варіантом операції Soave-Boley, яким попередньо сформовано захисну кишкову стому
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Таблиця 2
Розподіл пацієнтів за віком та формою агангліозу, які були прооперовані методом Soave-Boley (степлерним анастомозом)
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раженого стенозу анастомозу. Релапаротомію та віс-
цероліз виконували при злуковій непрохідності 
кишечника. Інвагінація кишечника була скорегована 
дезінвагінацією при повторній лапаротомії.

У 4 (3,20%) із 125 пацієнтів, прооперованих за мето-
дикою Soave-Boley з формуванням первинного колоа-
нального анастомозу механічним (степлерним) спосо-
бом, в ранньому післяопераційному періоді виникли 
хірургічні ускладнення: гематома міжфутлярного про-
стору (n=1), злукова непрохідність кишечника (n=1), 
інвагінація кишечника (n=2). Консервативно ліквідо-
вано гематому міжфутлярного простору. При злуковій 
непрохідності кишечника проведена релапаротомія та 
вісцероліз. Під час повторної лапаротомії виконали 
дез інвагінацію у дитини з інвагінацією кишечника.

Віддалені післяопераційні ускладнення спостерігали-
ся у 15 (1,94%) із 774 дітей, прооперованих за методи-
кою Soave-Boley. Після формування первинного коло-
анального анастомозу ручним (лігатурним) способом 
хірургічні ускладнення виникли у 14 (2,16%) із 649 па-
цієнтів. Такими ускладненнями були: залишковий 
агангліоз (n=9), стеноз анастомозу (n=4) та колоноптоз. 
Усім дітям із залишковим агангліозом виконали сфінк-
тероміектомію за Lynn. Стеноз колоанального анасто-
мозу корегували бужуванням у трьох дітей. Повторна 
операція Soave-Boley з колоанальним анастомозом 
ручним способом виконана ще в одного пацієнта для 
ліквідації більш протяжного стенозу анастомозу. При 
колоноптозі, який був причиною рецидиву запорів та 
появи болю в животі, виконали релапаротомію з резек-
цією поперечноободової кишки.

Лише в 1-го (0,80%) із 125 дітей, яким сформовано 
первинний колоанальний анастомоз механічним (степ-
лерним) способом, у віддаленому післяопераційному 
періоді виникло хірургічне ускладнення – залишковий 
агангліоз, який був скорегований сфінктероміектомією 
за Lynn.

Повторна операція Soave-Boley з колоанальним ана-
стомозом ручним (лігатурним) способом успішно ви-
конана у 30 (3,87%) із 774 досліджуваних нами пацієнтів. 
Необхідність у повторному втручанні настала після пер-
винної корекції АК в інших клініках за різними методи-
ками. Причинами повторної корекції АК стали: залиш-

ковий агангліоз (n=1) після попередньої операції Rehbein; 
залишковий агангліоз (n=2) і наявність «паруса» (зали-
шеної перетинки) між куксами прямої та зведеної ободо-
вої кишок у місці колоректального анастомозу (n=2) 
після операції Duhamel; залишковий агангліоз (n=5) піс-
ля класичної операції Soave; залишковий агангліоз (n=10) 
та стеноз колоанального анастомозу (n=6) після операції 
Soave-Boley з колоанальним анастомозом ручним спосо-
бом; залишковий агангліоз (n=2) після сфінктероміекто-
мії за Lynn; стеноз анастомозу (n=2) після операції ТЕРТ 
з лапароскопічною асистенцією. Технічні можливості 
та результати раннього і віддаленого періоду дозволили 
стверджувати, що методика Soave-Boley з колоанальним 
анастомозом ручним (лігатурним) способом є операцією 
вибору при повторній хірургічній корекції АК, корего-
ваних раніше будь-якими іншими способами.

Періодичні епізоди нетримання калу у віддаленому 
періоді у 47 (6,07%) із 774 прооперованих дітей ліквідо-
вували консервативним лікуванням. Крім того, значну 
роль в адаптаційному періоді відігравали психологіч-
ний стан і настирливість батьків і пацієнтів. Кінцевою 
метою лікування АК була не тільки медична, але і со-
ціальна реабілітація дітей, тобто забезпечення макси-
мально ранньої адаптації їх у суспільстві.

Назагал, маючи власний досвід лікування АК іншими 
способами відкритої хірургічної корекції – Swenson 
(n=14), Duhamel (n=29), Rehbein (n=7) та Soave (n=59), 
операція Soave-Boley з колоанальним анастомозом руч-
ним (лігатурним) та механічним (степлерним) спосо-
бами має значні технічні переваги над іншими. Методи-
ка Soave-Boley дозволяє краще контролювати 
накладання кожного шва та анатомічно з’єднувати краї 
зведеної ободової та прямої кишок при анастомозуванні. 
При цьому також зменшується травматизація слизової 
оболонки прямої кишки, що сприяє високій надійності 
формування колоанального анастомозу. Успішність ме-
тодики Soave-Boley підтверджується набагато нижчою 
кількістю ранніх (2,45%) та віддалених (1,94%) післяопе-
раційних хірургічних ускладнень порівняно з такими 
після використання інших способів відкритої хірургіч-
ної корекції – 17,52% та 16,35%, відповідно.

Крім того, маючи великий досвід (n=209) викорис-
тання мініінвазивних способів хірургічної корекції 

Таблиця 4
Розподіл пацієнтів за віком та варіантом радикальної Soave-Boley, яким попередньо було сформовано захисну киш-
кову стому
;$-@$%)�-$*&7$+0%(J�
(1'-$3@J�����������
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АК (ТЕРТ з лапароскопічною асистенцією та без 
лапаро скопії), можна зазначити, що у 28,88% дітей у 
віддаленому періоді після мініінвазивних втручань 
продовжуються персистуючі проблеми кишечника. 
Тому, оптимальним для мініінвазивної корекції АК є 
вік дитини до 1 року. У більш старших дітей з цією 
патологією доцільнішим є застосування операції 
Soave-Boley, яка забезпечує кращі функціональні ре-
зультати у віддаленому періоді.

Висновки
Операція Soave-Boley з колоанальним анастомозом 

ручним (лігатурним) та механічним (степлерним) 
способами порівняно з іншими є найефективнішим 
методом радикальної корекції АК відкритим спосо-
бом у дітей різного віку при одно- або двоетапних 
втручаннях.

За технічними можливостями та результатами 
раннього і віддаленого періоду методика Soave-Boley 
з колоанальним анастомозом ручним (лігатурним) 
способом є операцією вибору як при первинній, так 
і при повторній хірургічній корекції АК, виконаній 
раніше будь-якими іншими способами.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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