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Хроническая интестинальная псевдообструкция (ХИПО) –
редкое инвалидизирующее заболевание, проявляющееся реци-
дивирующими явлениями кишечной непроходимости, которые
возникают на фоне врожденной или приобретенной нейро-,
мио- или нейромиопатии. При ХИПO физические препят-
ствия для прохождения пищи отсутствуют, отсюда и термин
«псевдообструкция». В отличие от острой псевдообструкции
толстой кишки, развивающейся у больных после тяжелых хи-
рургических вмешательств (синдром Огилви), ХИПО харак-
теризуется хроническим рецидивирующим течением. Впер-
вые о ХИПО сообщили H. Dudley и соавт. в 1958 г. Оперируя
пациентов с клиническими признаками кишечной непроходи-
мости, они обнаружили диффузно дилатированные петли
тонкой кишки при отсутствии анатомических причин кишеч-
ной непроходимости и назвали эту болезнь кишечной псевдо-
обструкцией [1]. Заболевание встречается как у детей, так и
у взрослых. Так, в США ежегодно регистрируется 100 новых
случаев ХИПО у детей. В Японии установлено, что среди
взрослых пациентов частота ХИПО составляет 1,0 и 0,8 слу-
чая на 100 тыс. мужчин и женщин соответственно [2].

В табл. 1 представлена классификация G. Di Nardo и
соавт. [2], модифицированная нами.

Различают первичную ХИПO, причина которой может
быть неизвестна (идиопатическая псевдообструкция), связан-
ную с дефектами нервов и мышц, обеспечивающих моторику
кишки. Первичная псевдообструкция делится на 3 под-
группы: врожденная (присутствует при рождении), семейная
(генетическая) и спорадическая – причина неизвестна. Пер-
вичная ХИПО может развиться внутриутробно из-за токси-
нов или инсультов, алкогольного синдрома у родителей.
Большинство взрослых случаев является спорадическими и
вторичными [2, 6, 7]. 

A. Auricchio и соавт. в 1996 г. провели анализ сцепления
в семье с Х-сцепленной рецессивной первичной хронической
псевдообструкцией кишечника, развившейся в результате
нарушения дифференцировки аргирофильных нейронов
нервных сплетений кишечника. Авторы показали, что этот
синдром тесно связан ДНК-маркерами q28 хромосомы [3].
Примером генетической формы являлась семья, в 3 поколе-
ниях которой наблюдались нейрогенная ХИПO, незараще-
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Chronic intestinal pseudo-obstruction a rare violation of the motor skills of the gastrointestinal complex, similar to mechanical obstruction,
but without a mechanical obstacle. The development of chronic intestinal pseudo-obstruction is caused by a disturbance on the part of the
smooth muscles and the nervous system of the gastrointestinal system. Common symptoms include constipation, abdominal pain, nausea,
vomiting, bloating. Violation of peristalsis leads to food stagnation in the hinges of the small intestine, their dilation, the development of
bacterial insemination syndrome. Eating disorders, bacterial contamination syndrome (CDDs) lead to impaired suction syndrome, cahexia.
Treatment is aimed at providing adequate nutrition, the use of drugs that activate motor skills, suppress the growth of microbes in the small
intestine, the implementation of intestinal decompression. Surgical treatment: resection of the affected segment of the gut. In the refractory
course of the disease – intestinal transplantation.
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ние Боталлова протока и тромбоцитопения, наследуемые
как Х-сцепленные рецессивные заболевания [4].

С целью создания модели оценки риска в семьях с врож-
денной ХИПO в 16 семьях проведен анализ семейного аку-
шерского анамнеза. Использовали термин инфантильной
висцеральной миопатии, подразумевающий вовлечение
мышц желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) и мочевого пу-
зыря. Обследовали 5 девочек и 11 мальчиков с интестиналь-
ной висцеральной миопатией. В дальнейшем 4 из них
умерли, история одного неизвестна. Все дети принадлежали
к разным этническим группам, родились не в родственном
браке, во время беременности у матерей тератогенных фак-
торов не обнаружено. В этой серии пренатально в 7 случаях
обнаружено увеличение мочевого пузыря. Поэтому риск по-
вторного ХИПO в семьях с больным ребенком делал необхо-
димым ультразвуковой мониторинг увеличения мочевого
пузыря плода [5]. Большинство детских случаев заболевания
является первичными и спорадическими.

Причиной вторичной псевдообструкции считаются си-
стемные, метаболические и органические формы патологии.
К ним относятся аутоиммунные болезни (склеродермия,
волчанка, дерматомиозит, ревматоидный артрит, целиакия);
эндокринные расстройства (сахарный диабет, гипотиреоз);
неврологические нарушения (болезнь Паркинсона, болезнь
Гиршпрунга); некоторые виды рака, вызывающие неопла-
стические синдромы; миопатии (мышечная дистрофия Дю-
шена, миотоническая дистрофия); амилоидоз, митохондри-
альная нейрогастроинтестинальная энцефалопатия.
Инфекции, включая болезнь Шагаса, вирус Эпштейна–Барр
или цитомегаловирус, также могут привести к вторичной
ХИПО. Имеются данные о влиянии некоторых лекарств или
медикаментов, таких как трициклические антидепрессанты,
антихолинергические средства или наркотики.

ХИПO делится на две основные формы в зависимости
от того, включает ли заболевание мышцы или нервы ЖКТ,
участвующие в перистальтике. Если нарушение приводит к
ослаблению или отсутствию перистальтики, то оно рассмат-
ривается как миопатическое. Несинхронизированные сокра-
щения классифицируются как невропатические. Миопати-
ческая ХИПО вызвана повреждением гладких мышц ЖКТ.
Гладкие мышцы сокращаются непроизвольно и реагируют
на различные раздражители. Они обеспечивают перисталь-
тические сокращения, осуществляющие продвижение хи-
муса. Причиной нейропатической псевдообструкции служит
повреждение кишечной нервной системы, которая участвует
в различных процессах, в том числе пищеварении и пери-
стальтике [8, 9]. В некоторых случаях ХИПО вызывается
повреждением клеток Кахаля. В 1893 г. нейрогистолог
Рамон-и-Кахаль описал клетки, расположенные в мышеч-
ной стенке ЖКТ, являющиеся элементами интрамуральных
нервных сплетений и регулирующие моторику ЖКТ [10].
Позднее установлено, что эти клетки не имеют отношения
к нервной системе, а являются производными мезенхимы
[11, 12] и способны самостоятельно вызывать электриче-
ские импульсы, инициирующие сокращение гладкомышеч-
ных клеток. В настоящее время известно, что эти клетки

имеют решающее значение для нормальной функции мото-
рики ЖКТ. Интерстициальные клетки Кахаля помогают ге-
нерировать и поддерживать электрическую ритмическую
активность в ЖКТ. Они также имеют значение в передаче
сигналов от нейронов к гладкомышечным клеткам.

Таким образом, исходя из механизмов нарушения мото-
рики при различных видах ХИПО различают миопатиче-
ские, нейропатические, смешанные (мионейропатические) и
связанные с повреждением клеток Кахаля [10].

Исследование тканей кишечника больных ХИПO пока-
зало, что обычно заболевание поражает как мышцы, так и
нервы. При этом может пострадать любая часть ЖКТ, но
чаще всего поражается тонкая кишка.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
Клинические симптомы могут варьировать в зависимо-

сти от локализации и протяженности пораженного участка
кишки. У пациентов обычно наблюдаются постоянные
симптомы кишечной непроходимости. Однако больные
могут испытывать и повторяющиеся эпизоды или «острые
приступы», при которых симптомы обостряются и стано-
вятся более выраженными. Между приступами у больных
могут наблюдаться неопределенные, неспецифические жа-
лобы. У детей выраженные симптомы ХИПO обычно по-
являются при рождении. В менее тяжелых случаях первые
симптомы наблюдаются спустя месяцы. В тяжелых случаях
болезнь чревата тяжелыми осложнениями в младенчестве
или раннем детстве.
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Течение ХИПО у взрослых изучено недостаточно, но за-
мечено, что пациенты на протяжении многих лет ощущают
неопределенные боли и дискомфорт в животе. У большин-
ства доминируют приступообразные спастические боли, со-
провождающиеся тошнотой, рвотой (75%), запорами (40%),
реже поносами (20%) Между острыми эпизодами сохра-
няются дискомфорт в животе, тошнота, плохой аппетит,
вплоть до анорексии, иногда рвота съеденной пищей, за-
поры, постоянное ощущение вздутия живота [2, 13]. Как у
детей, так и у взрослых могут возникнуть дополнительные
жалобы, связанные с вовлечением в патологический процесс
других отделов ЖКТ или систем. Вовлечение пищевода
может привести к нарушению глотания, дисфагии. У неко-
торых больных поражаются мочевыводящие пути и мочевой
пузырь, вызывая дизурию.

Другим важным клиническим проявлением ХИПО яв-
ляется нарушение пищеварения. Оно связано как с умень-
шением количества принимаемой пищи, так и с нарушением
кишечного пищеварения и всасывания, вызываемого отсут-
ствием нормального транзита пищи. Застой пищевых масс
в расширенных петлях тонкой кишки приводит к размноже-
нию бактерий в ее просвете. Появляется синдром избыточ-
ного бактериального роста в тонкой кишке, который, в свою
очередь, вызывает секреторную диарею и мальабсорбцию
нутриентов в тонкой кишке. В результате развивается гипо-
протеинемия, нарушается водно-электролитный обмен и
прогрессирует падение массы тела. Присутствие толстоки-
шечной микрофлоры в тонкой кишке является причиной из-
быточного выделения водорода, метана и других газов, об-
разующихся при бактериальном метаболизме углеводов, что
способствует нарастанию кишечной симптоматики [14].

Гастропарез, дисфункция мочевого пузыря и мочевыво-
дящих путей – коморбидные состояния, имеющие тот же па-
тофизиологический механизм [2, 13]. При отсутствии эф-
фекта от лечения у больного могут развиться депрессия или
другие психологические расстройства. У детей повышается
риск вторичного заворота толстой или тонкой кишки, усу-
губляемого тяжелым нарушением двигательной функции или
сопутствующей мальротацией тонкой кишки. Урологические
симптомы включают атонию мочевого пузыря, гидронефроз,
пузырно-уретральный рефлюкс и восходящую инфекцию
мочевых путей. Увеличение мочевого пузыря у детей часто
ассоциируется с патологией толстой и тонкой кишки и опи-
сано как самостоятельный синдром [15, 16]. Другие синдро-
мальные формы, представленные митохондриальными рас-
стройствами, наблюдаются у 19% взрослых пациентов с
ХИПO и характеризуются тяжелыми нарушениями мото-
рики, потерей массы тела, неврологическими симптомами:
периферической нейропатией, атаксией, прогрессирующей

офтальмоплегией, птозом и потерей слуха [13]. Гастроинте-
стинальные симптомы являются общими для больных с про-
грессирующими неврологическими нарушениями, тяжелыми
расстройствами питания и классифицируются как митохонд-
риальные расстройства [17–19]. Частота клинических симп-
томов ХИПО представлена в табл. 2.

Äèàãíîñòèêà
Диагноз ХИПO – сложный процесс. Часто предполагают

механическую непроходимость и выполняют диагностиче-
скую лапаротомию, не учитывая возможности функциональ-
ной патологии. Основным методом диагностики является
рентгенологическое исследование с тем, чтобы исключить
механическую непроходимость [20]. Причину ХИПО редко
удается установить. При висцеральной невропатии могут на-
блюдаться перистальтические сокращения во время рентге-
носкопии тонкой кишки. Для миопатии характерны расши-
рение ободочной кишки (мегаколон), исчезновение
гаустраций и отсутствие сократительной активности. В от-
личие от механической непроходимости при псевдообструк-
ции на обзорном снимке видно большое количество воздуха
во всех отделах тонкой и толстой кишки. При висцеральной
миопатии перистальтика почти не прослеживается и продви-
жение бариевой взвеси резко замедлено. При висцеральной
невропатии перистальтика активная, но не координирован-
ная. У больных, как правило, замедлены эвакуация бария из
желудка и прохождение его по тонкой кишке. Часть конт-
растной взвеси может достигать слепой кишки в нормальные
сроки, часть остается в тонкой кишке на 24 ч и более. Часто
наблюдается дилятация не только петель тонкой кишки,
включая двенадцатиперстную кишку, но и желудка. Иногда
можно видеть дивертикулы тонкой кишки и скопление газа
в стенках кишечника (пневматоз). При экскреторной урогра-
фии можно обнаружить расширенные почечные лоханки,
мочеточники и мочевой пузырь. Компьютерная и магнитно-
резонансная томографии, позволяющие получить попереч-
ные изображения органов и тканей брюшной полости, помо-
гают получить перечисленные сведения [21]. Для изучения
моторики применяют метод манометрии. Нейропатия харак-
теризуется нормальной амплитудой некоординированных со-
кращений кишки. При энтеральной миопатии отмечаются
координированные сокращения при сниженной амплитуде.
Данный метод позволяет определить патофизиологические
механизмы ХИПO [22].

Лабораторные тесты проводят для выявления заболева-
ний, которые могут быть причиной развития ХИПО. К ним
относятся сахарный диабет, целиакия, заболевания соедини-
тельной ткани, паранеопластический аутоиммунный син-
дром. Общие клинические и биохимические анализы крови
позволяют оценить тяжесть состояния больных: уровень ге-
моглобина, лейкоцитов, электролитов крови, общего белка,
альбумина, печеночных ферментов, показателей воспаления:
С-реактивного белка, скорости оседания эритроцитов [2, 23].

Ãèñòîëîãè÷åñêàÿ äèàãíîñòèêà
Гистологическое исследование при обычной биопсии не-

информативно, так как слизистая оболочка при ХИПО не
изменена. Для таких исследований необходим операционный
материал, полученный при глубокой биопсии стенки кишки
[24]. Морфологическое изучение операционного материала
позволяет выявить при висцеральной невропатии дегенера-
цию и увеличение числа нейронов, кальцификацию базаль-
ных ядер, эозинофильную инфильтрацию нейронов и внут-

Òàáëèöà 2. ×àñòîòà îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ
ÕÈÏÎ

Симптомы Частота, %
Боли, спазмы, вздутие живота [19] 80
Тошнота, рвота [19] 75
Запоры [19] 40
Поносы [13] 20
Бактериальное обсеменение тонкой кишки
[13] 30
Мальабсорбция [15] 25
Урологические расстройства у детей [17] 36–100
Митохондриальные расстройства [18, 20] 19
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рикишечных сплетений. При идиопатической миопатиче-
ской псевдообструкции обнаруживают дегенерацию и ва-
куолизацию мышечных волокон и почти полное отсутствие
наружных продольных мышечных слоев [25]. Применение
специальных гистологических и гистохимических методик
позволяет определить характерные признаки фиброза и ано-
малии тонкой и толстой кишки, наблюдаемые при псевдо-
обструкции. К ним относятся изменения в пропорциях арги-
рофильных нейронов, плазматических клеток или
инфильтрация лимфоцитами нервно-мышечных сплетений
слизистой оболочки, интрануклеарные включения в нейро-
нах мышечной оболочки кишечника, дегенерация и фиброз
гладких мышечных волокон [26]. Проникновение холинер-
гических нервных волокон за пределы мышечной ткани и
дефицит их в мышечной ткани характерны для врожденного
аганглиоза толстой кишки (болезнь Гиршпрунга). С помо-
щью электронной микроскопии выявляют деструкцию глад-
комышечных клеток и дезорганизацию миофибрилл [7].

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç
Прежде всего необходим дифференциальный диагноз с

непроходимостью кишечника, вызванной механическими
причинами, в частности спаечным процессом. Иногда симп-
томы, сходные с ХИПО, могут наблюдаться у больных с
синдромом раздраженного кишечника с тяжелыми психо-
эмоциональными нарушениями. Определенные трудности
может представлять и дифференциальный диагноз с инерт-
ной кишкой.

Ëå÷åíèå
Лечение больных ХИПO требует мультидисциплинар-

ного подхода. Требуется участие гастроэнтерологов, хирур-
гов, диетологов (нутрициологов), психологов [2, 26, 27]. 
У больных ХИПO в большинстве случаев имеется большой
дефицит массы тела, обусловленный синдромом мальаб-
сорбции и невозможностью приема пищи.

Äèåòà
Больным рекомендуется прием пищи 5–6 раз в день не-

большими порциями. Пища должна быть преимущественно
жидкая и протертая с достаточной калорийностью, высоким
содержанием белка, низким содержанием жиров, ограниче-
нием клетчатки. Она должна содержать аминокислоты в оп-
тимальном соотношении. Полное парентеральное питание:
белок, жиры, глюкоза, витамины, электролиты вводятся не-
посредственно в кровь в количестве, соответствующем по-
требностям организма [28, 29].

Ìåäèêàìåíòîçíàÿ òåðàïèÿ
С целью улучшения моторики ЖКТ больным ХИПO на-

значаются прокинетики: эритромицин – антибиотик, обла-
дающий свойствами прокинетика митилина; метоклопрамид
и домперидон, повышающие перистальтическую активность
кишки; октреотид, аналог соматостатина; ингибитор холин -
эстеразы неостигмин; прукалоприд – селективный агонист
серотониновых рецепторов, усиливающих моторику кишеч-
ника [30–32]. Продемонстрировано, что октреотид не только
повышает моторику, но и подавляет бактериальный рост в
тонкой кишке у больных склеродермией, связанной с псев-
дообструкцией [27].

С целью ликвидации бактериального обсеменения тон-
кой кишки применяются антибиотики. Чаще всего неабсор-
бируемый антибиотик рифампицин или амоксициллин, ци-
профлоксацин, часто в сочетании с противогрибковыми
препаратами (флуконазол) [33].

При вторичной ХИПO, связанной с определенной пато-
логией (склеродермия, паранеопластические расстройства,
целиакия, эндокринные заболевания) одновременно прово-
дится терапия этих заболеваний.

В табл. 3 перечислены основные препараты, применяе-
мые для медикаментозной коррекции ХИПО.

В лечении больных ХИПO используется кишечная де-
компрессия, которая снижает давление в ЖКТ. Декомпрес-
сию осуществляют путем введения зонда в кишку, что поз-
воляет уменьшить дилятацию кишки и в некоторых случаях
активизировать моторику.

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
Хирургическое вмешательство включает наложение 

гастростомы, еюностомы и колостомы, обеспечивающих воз-
можность удаления через зонд избытка жидкости, неабсор-
бированных остатков пищи из желудка и тонкой кишки. При
этом у больного уменьшаются тошнота, рвота [34–36]. При
тяжелой форме ХИПО в результате длительного стаза ки-
шечного содержимого в желудке и тонкой кишке, развития
синдрома избыточного бактериального роста происходит
микробная транслокация: попадание бактерий в кровь,
лимфу и другие органы. В результате развиваются гнойно-
септические осложнения. При ХИПO таким осложнением
является сепсис, сопровождающийся появлением септиче-
ских очагов в легких, печени и других органах.

При полном парентеральном питании может развиться
сепсис, связанный с длительным использованием венозного
катетера. Имеется сообщение о ретроспективном анализе
историй болезни 51 пациента, длительно, в течение 8,3 года,
получавших полное парентеральное питание. Отмечено 

Òàáëèöà 3. Ìåäèêàìåíòîçíûå ñðåäñòâà, ïðèìåíÿåìûå â òåðàïèè ÕÈÏÎ

Препарат Доза, способ введения Длительность
применения, нед

Прокинетики
Октреотид [32] 300 мкг/сут подкожно 20–23
Неостигмин [34] 2 мг/сут внутривенно каждые 6 ч 20–23
Прукалоприд [30] 2–4 мг/сут, внутрь 48
Эритромицин [30] 1,5–2,0 г/сут, внутрь 20–23

Антибиотики
Рифаксимин, затем ротация с амоксициллином,
гентамицином, метрогилом [13, 35] 400 мг 2 раза в день 2
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180 эпизодов септических состояний, связанных с инфици-
рованием катетера. В случае септических осложнений при
ХИПO проводится антибиотикотерапия с предварительной
оценкой чувствительности микробов к используемым пре-
паратам [28].

Хирургическое лечение при интестинальной псевдо-
обструкции играет ограниченную роль, поскольку опера-
ция может ухудшить состояние больного. Некоторые опе-
рации, такие как удаление сегмента кишки, могут
уменьшить некоторые симптомы: тошноту, рвоту, вздутие
живота [37].

В крайне тяжелых случаях при рефрактерном течении
ХИПO проводится трансплантация кишечника. Тяжесть со-
стояния больного, вовлечение в патологический процесс
печени определяют тип трансплантации: изолированная
трансплантация дилятированного сегмента кишки или муль-
тивисцеральная трансплантация. При кишечной трансплан-
тации могут возникнуть серьезные осложнения, включая от-

торжение органов, инфекции, лимфопролиферативные за-
болевания. Хирургическое вмешательство проводится в спе-
циальных центрах [38–40]. 

Çàêëþ÷åíèå
ХИПО – редкое тяжелое заболевание ЖКТ, характери-

зуется нарушением моторики, развивающимся на фоне ней-
ромиопатии. Клинические симптомы сходны с симптомами,
возникающими при механической обструкции, но органиче-
ские препятствия отсутствуют. Лечение включает: коррек-
тировку питания, медикаментозные препараты (прокинетики,
антибиотики), кишечную декомпрессию. Хирургическое
лечение (резекция пораженного участка кишки; при рефрак-
терном течении – кишечная трансплантация) применяется
редко.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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