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DIAGNOSTICUL SI TRATAMENTUL MEGACOLONULUI
CONGENITAL PRIN METODE CLASICE
— EXPERIENTA PERSONALA —
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DIAGNOSIS AND TREATMENT BY CLASSICAL METHODS OF HIRSCHSPRUNG’S DISEASE;
PERSONAL EXPERIENCE (Abstract): Hirschsprung’s disease is one of the most common causes of intestinal
obstruction in the neonate. The treatment of this condition and its life-threatening complications (such as
necrotizing enterocolitis) are challenging. The purpose of this study is to evaluate the early and late results of
classical surgical treatment in a cohort of 52 cases, operated on in Pediatric Surgery Department by the authors.
Of the 52 cases, 41 had low gestational weight (less than 2500 g). The diagnosis was established at the age less
than a month in 10 cases, up to one year in 15 cases, up to three years in 13 cases, up to 6 years in 5 cases and
beyond 6 years in 9 cases. The diagnosis methods comprised clinical exam, rx studies (plain radiography, barium
enema) and colonic biopsy in all cases. Surgical treatment consisted in initial colostomy in 32 patients and/or
one of radical procedures: Duhamel technique in 40 cases, Duhamel-Deloyer in 4 cases, Duhamel technique for
total colon aganglionosis in one cases, Swenson endorectal pull-through in one case and Lester W Martin
technique in one case. In eighteen cases, the radical procedure was done at first hospital admission. The results
were appreciated in terms of continence, number of stools per day, tonus of the external and internal sphincters
and social insertion. The Duhamel technique had 88% good results. The authors conclude that the classical
approach of Hirschsprung disease give a good continence and social insertion to the patients.
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INTRODUCERE

Boala Hirschsprung sau megacolonul congenital aganglionotic reprezintd una din
cauzele cele mai obisnuite de obstructie intestinald neonatald, aparand cu o frecventd de
aproximativ 1/5000 nou-nascuti [1,3]. Maladia se caracterizeaza prin absenta celulelor
ganglionare din plexul nervos al rectului si colonului distal, asociata cu dilatatia segmentului
colic normal de deasupra leziunii, obstructia fiind de cauza neurogena [4]. Aspectul clinic al
bolii imbraca forma unei obstructii complete sau a unei enterocolite in perioada neonatald iar
la sugarii mari si la copiii mici, pe cea a unei constipatii cronice. Prima rezolvare chirurgicala
a maladiei a fost efectuatd de Orvar Swenson 1n 1947 si publicata in New England Journal of
Medicine in 1949 [5]. Ulterior, au aparut imbunatatiri precum si alte procedee chirurgicale
(Duhamel, Soave) care au in vedere prezervarea inervatiei rectului §i mentinerea continentei
pentru fecale solide si lichide [6-8].

Studiul de fata si-a propus sd evalueze rezultatele postoperatorii imediate si la distanta
obtinute de autori in tratamentul bolii Hirschsprung, la 52 de copii internati si operati in
Clinica de Chirurgie si Ortopedie Pediatrica lasi.

MATERIAL SI METODA

Intre 1990 si 2004 au fost diagnosticati un numir de 52 de copii cu megacolon
congenital. Dintre acestia, 34 au fost baieti si 18 fete. Greutatea la nastere a fost sub 2000g la
6 copii, Intre 2000 si 2500g la 35 de copii, iar 11 copii au avut o greutate mai mare de 2500g.
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Din cei 52 de copii, 17 au fost prematuri. Un caz provenea dintr-o familie Tn care mai exista
un copil prezentand megacolon congenital. La momentul diagnosticului, repartitia pe grupe de
varsta a pacientilor a fost urmatoarea: intervalul 0-1 lund — 10 cazuri; intervalul 1 lund-1 an —
15 observatii; 1-3 ani — 13 cazuri; 3-6 ani — 5 pacienti; peste 6 ani — 9 cazuri.

Diagnosticul bolii a fost realizat prin metode clasice: examen clinic, radiografii
abdominale, clismd baritatd, biopsie de perete colic (Fig. 1). Subliniem confirmarea
diagnosticului prin biopsie colica la toate cazurile operate. Datele privind intinderea
agangliozei sunt prezentate in Tabelul I.

*B
Fig. 1 Megacolon congenital

A. aspect intraoperator al ansei si locului biopsiei;
B. examen microscopic al biopsiei de perete colic — nu se evidentiaza celule ganglionare.

A Tabelul I
Intinderea zonei de aganglioza
Nr. cazuri
Forma clasica rectosigmoidiana 44
Forma intinsd pana la unghiul hepatic 4
Forma colica totala 2
Forma joasa 2

Din cei 52 de pacienti, 7 au fost internati dupa nastere cu sindrom ocluziv, 4 au avut
enterocolitd (2 au fost plasati in colostomie, 2 au raspuns la nursing), 16 au avut intarziere in
eliminarea meconiului. Toti cei 52 de pacienti au fost operati. La 5 dintre ei nu am practicat
decat colostomie, urmand a rezolva ulterior cazurile. In 47 cazuri tratamentul a fost incheiat,
caci lor li s-a practicat coborarea abdominoperineald dupa cum urmeaza: procedeul Duhamel -
40 observatii; procedeul Duhamel cu artificiul Deloyer - 4 cazuri; coborare tip Duhamel
pentru forma colica totala - 1 caz; tehnica Swenson - 1 caz; operatia Lister W. Martin - 1 caz.

Trei pacienti au avut initial ileostomie (nou nascut, la 3 luni si la 5 ani). Colostomia
initiald a fost practicatd la 32 de pacienti, 5 in perioada neonatala si 27 la prima internare.
Coborarea abdominoperineald cu ocazia primei interniri a fost practicata la 18 copii. Intr-un
interval de 14-21 de zile de la coborare, s-a practicat rezectia ansei coborate.

REZULTATE

Am considerat ameliorati cei 5 pacienti aflati inca in colostomie §i care nu au
tratamentul chirurgical incheiat, precum si pacientul cu megacolon forma totald aflat si el in
ileostomie definitiva. Cei 46 de pacienti cu operatii definitive au avut un rezultat postoperator
bun si pot fi considerati vindecati. Totusi, in evolutia postoperatorie imediata semnalam:
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ocluzie intestinald postoperatorie - 4 cazuri;
evisceratie - 2 observatii;

ascensiunea ansei coborite - 1 caz;
supuratie parietala - la 6 pacienti;

prolapsul colostomiei - 2 cazuri.

Am fost nevoiti sa reintervenim pentru sept restant in 7 cazuri iar un alt pacient a
necesitat renuntarea la montajul L.W. Martin si am recurs la ileostomie definitiva. Nu s-a
inregistrat nici un deces postoperator. Toti cei 47 de pacienti cu tratamentul incheiat sunt
urmariti la distantd cu un interval cuprins intre 6 luni si 14 ani (interval mediu 4 ani si 7 luni).

Situatia pacientilor la control a fost apreciatd pe baza urmdtoarelor criterii clinice:
numarul de scaune pe zi, continenta, tugeul rectal si insertia sociald. De remarcat cd unul din
pacienti, acum in varstd de 10 ani, are ileostomie definitivd. Rezultatele sunt prezentate in
Tabelul 1.

Tabelul 11
Rezultate postoperatorii la distanta

Criteriu clinic Nr. cazuri

Numérul de scaune pe zi

un scaun pe zi 6
1-3 scaune pe zi 32
4-6 scaune pe zi 8

ilestomie
Continenta
buna 42

pierderi fecale 4

ileostomie

Tuseul rectal

tonus normal 35
stenoza
sept restant 7
Insertia sociala
gradinita 21
scoala 18
acasa 8

DISCUTII

Diagnosticarea bolii Hirschsprung presupune utilizarea unei multitudini de mijloace,
dintre care enumeram:

Examenul clinic

Intarzierea in eliminarea meconiului este raportati la 50-90% dintre copiii cu
megacolon congenital [3]. Unii copii prezintd constipatie cronicd. La copiii de varstd mai
mare, constipatia cu caracter cronic este mai dificil de diferentiat de alte cauze generatoare.
Un diagnostic prenatal al acestui tip de ocluzie este dificil de stabilit [9].

Enterocolita, in particular cu Clostridium difficile, a fost diagnosticata la copii pe baza
febrei, distensiei abdominale si diareei si a generat stare de profunda deshidratare si sepsis.

Irigografia

Toti pacientii au beneficiat de studiu irigografic cu sulfat de bariu. La nici unul din
bolnavi nu am calculat indexul recto-sigmoidian dar la toti am constatat retentia bariului mai
mult de 24 de ore, fapt consemnat si de datele din literatura [4].
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Manometria anorectala

Aceasta presupune identificarea reflexului inhibitor anorectal Tn urma distensiei
ampulei rectale [10]. Din pacate, manometria nu poate fi relevanta la copiii prematuri sau la
cei cu greutatea mai mica de 2700g [11].

Diagnosticul histopatologic

S-au inregistrat progrese importante privind metodele prin care se pot pune in evidenta
prezenta sau absenta celulelor ganglionare din plexurile mienterice. Acest diagnostic se poate
realiza fie prin punctie-biopsie aspiratie din mucoasa rectala, fie prin biopsie rectala.

Prima metoda permite examinarea mucoasei si submucoasei, dar existd riscul unei
biopsii insuficiente si se impune o noud biopsie. Pentru inldturarea acestui inconvenient s-a
imaginat un aparat special ce permite obtinerea unui fragment bioptic mai profund [12].
Fragmentul obtinut este prelucrat la gheata si se foloseste tehnica rapida cu acetilcolinesteraza
(AchE) pentru a evidentia lipsa celulelor ganglionare, hipertrofia si hiperplazia fibrelor
nervoase din lamina propria si musculara mucoasei in situatia megacolonului congenital [13].
Ulterior prelucrarea la parafina si coloratia hematoxilind-eozina confirma absenta celulelor
ganglionare din plexurile submucoase precizand astfel, diagnosticul bolii Hirschsprung.

Noi am practicat biopsia de perete colonic obtinutd prin laparotomie cu examen
extemporaneu; evaluarea intinderii zonei de agangliozi s-a realizat prin biopsii seriate. In
literaturd sunt citate procente scazute de discordantd in cazul evaluarii plexurilor mienterice
prin examen la gheatd in cazul megacolonului congenital [14]. Tehnica rapidd cu AchE
aplicatd sectiunilor la gheatd poate fi utilizatd pentru confirmarea in 20 min. a zonei
agangliotice. Amintim de asemenea, faptul cd, examenul anatomopatologic extemporaneu al
pieselor de perete colic in vederea diagnosticului bolii Hirschsprung reprezintd o preocupare
mai veche a colectivului nostru [15]. Toti pacientii care au fost operati au avut biopsii
extemporanee prelevate etajat din colon.

Examenul final la parafind in coloratie hematoxilind-eozind indicd diagnosticul cu
certitudine. Mai recent, se discutd utilizarea de rutina a tehnicilor de imunohistochimie pentru
detectare oncoproteinei retinoblastomului (ret), mutatie genetica implicata n patogeneza bolii
Hirschsprung [16,17].

De asemenea, pentru apreciera in timp a prognosticului bolii Hirschsprung, se propune
analiza raportului dintre celulele ganglionare si celulele interstisiale Cajal (ICC) prin
imunomarcajul cu c-kit [18].

Pentru diagnosticul diferential cu alte aganglioze se apeleazd la marcajul
imunohistochimic cu proteina S100, a-tubulin II(TUJ1) si CD34, sintetaza oxidului nitric
neuronal (nNOS). Displaziile sistemului nervos enteric mimeaza cel mai frecvent boala
Hirschsprung, find cauzate, ca si megacolonul congenital, de alterari genetice [19].

Odata stabilit diagnosticul de boald Hirschsprung, optiunea terapeuticd este fie
realizarea unei derivari temporare a fluxului de materii fecale printr-o colostomie sau
ileostomie, fie efectuarea unei interventii chirurgicale definitive, radicale.

Confirmarea prezentei celulelor ganglionare la locul plasarii stomei atat prin examen
extemporaneu operator cat si prin studiul sectiunilor la parafind este obligatorie pentru a
preintdmpina persistenta obstructiei. Exista trei procedee clasice pentru cura chirurgicala a
bolii Hirschsprung: rectosigmoidectomia Swenson [1,3], coborarea abdominoperineala
retrorectala intrasfincteriand Duhamel [6,7], coborarea endorectald Soave derivata din tehnica
de reparare a malformatiilor anorectale Rehbein-Romualdi [8].

Momentul exact al efectudrii procedeului chirurgical definitiv precum si alegerea
momentului derivatiei si a felului acesteia (colostomie sau ileostomie) reprezintd chestiuni
extrem de controversate [20]. Unii chirurgi preferd coborarea abdominoperineald chiar in
perioada neonatald la copiii diagnosticati precoce si fard semne de enterocolita. Carcassone a
publicat rezultate bune dupa procedeul Swenson aplicat la nou-nascuti [21]. Procedeul
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Duhamel a dat rezultate bune la pacientii nou-nascuti operati in primele 72 de ore de viata
[22]. Totusi majoritatea optiunilor se indreaptd spre un protocol de tratament ce consta in
nursing sau derivatie imediat dupa diagnosticare, urmate de coborare abdominoperineald
efectuatd la varsta de 9-12 luni. Rezultatele excelente s-au obtinut la copiii mai mari, pregatiti
cu mare atentie preoperator prin clisme evatuatorii. Foster [23] recomanda plasarea unei
derivatii la toti copiii sub 10 luni varstd precum si la copiii mai mari cu enterocolita, stare
generald precara sau semne severe de ocluzie. Alegerea procedurii chirurgicale definitive
ramane in cele din urma la latitudinea operatorului, fiind influentatd de experienta sa. Scopul
interventiei chirurgicale este restaurarea unei functii intestinale normale, cu motilitate
acceptabila si cu evitarea mortalitatii. Practica a evidentiat o serie de probleme specifice
fiecarui tip de interventie chirurgicala, cum ar fi enterocolita in procedeul Swenson, diareea si
incontinenta in procedeul Soave sau constipatia in tehnica Duhamel.

In 1989 Sharman [24] a publicat un studiu privitor la 880 de pacienti operati prin
procedeul Swenson cu urmarire de cel putin 5 ani; a constatat ca 89,9% dintre pacienti aveau
un tranzit normal. Rezultatele se ameliorau la un interval de 20 de ani cand a constatat un
procent de 93,7% evolutii normale. In plus, incidenta pierderilor necontrolate de materii
fecale si urind a scazut de la 8% la 5 ani postoperator la 2% la 20 de ani. Incidenta
enterocolitei a fost de 17,5% initial, apoi a scdzut lent si a fost notata ocazional dupa 3,5 ani
de la operatie. Aceasta complicatie a aparut doar la pacientii operati mai devreme de 4 luni
varstd. Rezultate asemanatoare, tot prin aplicarea procedeului Swenson, au raportat Waldren
si O’Donnel, cu 80% din pacienti prezentand tranzit normal. Soave in 1985 [8] si-a publicat
experienta proprie pe 271 de cazuri la care a aplicat procedeul sdu si raporta 88% rezultate
bune si 12% pacienti cu constipatie si cu pierderi necontrolate de urina si materii fecale. in
1964, Duhamel [6], revazand 270 din cazurile sale, a observat un procent de 100% continenta
asiguratd si 3,7% constipatie. Autorul nu face nici un fel de referire la fundul de sac restant
care favorizeaza formarea de fecaloame, problema ce intereseaza in mod special chirurgii ce
utilizeaza procedeul. Noi am intreprins in 1993 un studiu multicentric [25] in care am
constatat cd la 535 de cazuri operate in tard, s-au obtinut rezultate bune in 76,4% din cazuri cu
o mortalitate de 18,1%. Mai mult, rezultatele experientei personale au intrat intr-un studiu
publicat in 1998 [26]. Dintre complicatiile imediate, cea mai de temut o reprezinta dezunirea
anastomozei. La 5000 de pacienti operati de catre 181 de chirurgi, s-a intdlnit dezunirea
anastomozei la 11% din cazurile operate prin tehnica Swenson si la 2,4% din cazuri operate
prin tehnica Duhamel [27]. Supuratia plagii operatorii si ocluziile postoperatorii la cazurile
tratate pentru boala Hirschsprung apar cu o frecventd comparabild cu alte interventii
a megacolonului congenital. Introdusd in practica dupa 1990, aceasta tehnicd presupune o
dotare adiecvata [29]. De asemenea, autorii nu au practicat inca o coborare endoanald dupa
tehnica lui De La Torre-Mondragon [30].

CONCLUZII

Avand in vedere ca din 1990 ponderea abordarii chirurgicale a bolii Hirschsprung s-a
modificat si ca tot mai multe studii fac referire la procedee chirurgicale laparoscopice si s-a
apelat pentru rezolvare chirurgicala a leziunilor pe cale endoanald, autorii si-au expus
experienta privind diagnosticul si tratamentul megacolonului congenital prin mijloace clasice.

Nu a fost necesard intreaga gama de investigatii cdci numai examenul clinic,
irigografia si biopsiile chirurgicale cercetate prin mijloace histologice conventionale au
elucidat diagnosticul. Autorii au ales una din cele trei tehnici clasice de rezolvare a
megacolonului congenital si, folosind tehnica Duhamel, raporteaza 88% rezultate bune.

Tratamentul bolii Hirschsprung prin modalititile clasice conferd garantia unei
continente bune cu insertie sociald adecvata a pacientilor.
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