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EVOLUTION OF SURGICAL TREATMENT IN HIRSCHSPRUNG’S DISEASE IN CHILDREN

Summary. This article represents a study of the scientific literature data about Hirschsprung disease, which de-
scribes the etiology, pathogenesis, classification, development of the methods of medico-surgical conduct at different
stages of medical care of these groups of patients — from the time of the first research to the present. The objective of this
article is to remark the achievements in pediatric surgery, namely in solving the adjacent issues caused by Hirschsprung
disease and elucidating existing controversies and gaps.
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Rezumat. Acest articol reprezintd un studiu al datelor din literatura stiintifica despre maladia Hirschsprung. Sunt
descrise etiologia, patogeneza, clasificarea, dezvoltarea metodelor de conduita medico-chirurgicala la diferite etape
de ingrijire a acestor grupuri de pacienti, din momentul primelor cercetari pand in prezent. Scopul articolului este de
a remarca realizdrile in chirurgia pediatricd, si anume in solutionarea problemelor adiacente provocate de maladia Hir-
schsprung, elucidarea controverselor si lacunelor existente.

Cuvinte-cheie: maladia Hirschsprung, chirurgie pediatrica, diagnostic, tratament.

Megacolonul congenital, cunoscut si ca maladia
Hirschsprung (MH), este o afectiune congenitald cu
o simptomatologie de cele mai multe ori nespecifica,
avand drept consecintd un diagnostic pozitiv tardiv.
Maladia Hirschsprung se poate defini ca o absenta
congenitala a celulelor ganglionare ale plexurilor mi-
enterice intr-un segment variabil al tractului digestiv,
in special rectosigmoid, iar absenta undelor peristalti-
ce in segmentul afectat conduce la retentia materiilor
fecale si a gazelor. Frecventa bolii este apreciatd la un
caz pentru 5 000 nou-ndscuti vii, iar forma rectosig-
moidiand se intilneste in aproximatie in 80 % dintre
cazuri. Absenta celulelor ganglionare intramurale
constatd un deficit fundamental in MH. Din acest mo-
tiv rezultd o necoordonare intre motilitatea colicd si
defecatie. Boala poate afecta rectul (7 %) sau colonul
in totalitate (2 %), iar in cazuri mai rare se extinde in
ileon si jejun (1 %).

Primele descrieri in urma efectudrii autopsiei
apartin lui F. Ruysch, care in 1691 a descris megacolo-
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nul unui copil decedat de obstructie intestinala [1]. In
1886, Harald Hirschsprung a prezentat la Congresul
Pediatrilor din Berlin cazurile clinice a doi pacienti
care au murit din cauza constipatiei cronice, malnutri-
tiei, enterocolitei si socului septic. Prin mediatizarea
aceste patologii el si-a lasat amprenta in istoria medi-
cinei [2]. In 1898 . Treves, a descris un pacient cu di-
latare idiopatica a colonului, pe care l-a tratat cu iriga-
tii de colon, apoi cu colostomie. K. Tittel (1901), J.M.T.
Finney (1908), A. Dalla Valle (1920), T. Ehrenpreis
(1946), O. Swenson (1948) au raportat date despre
afectiunea respectiva, rezuméand cunostintele etio-
patogenice, clinice, dar si de tratament [3; 4; 5; 6; 7].
Pornind de la aceste descrieri initiale, unele incomple-
te, mai multi chirurgi (D. State, M. Grob, D. Pellerin,
A. Lenyushkin, F. Rehbein) au modificat tehnicile ope-
ratorii clasice ale lui O. Swenson, F. Soave, B. Duhamel
[8;9;10;11;12;13].

Literatura in domeniul analizat dispune de o in-
formatie bogata care demonstreazi ca unica modalita-
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te de tratament eficient al MH este interventia chirur-
gicala, ablatia segmentului aganglionar primar afectat
si a celui suprastenotic secundar modificat, cu restabi-
lirea continuitatii intestinale, respectarea structurilor
responsabile de continenta anala si urinard [14; 15; 16;
17; 18].

Primele succese in tratamentul chirurgical al
MH la copii se datoreaza lui Orvard Swenson, care
in 1948-1949 a argumentat sub aspect histologic
afectiunea, dar si tratamentul, prin exereza segmen-
tului aganglionar si suprastenotic excesiv dilatat, cu
aplicarea anastamozei coloanale termino-terminale
[19]. Ulterior, avind ca reper modalitatea propusa de
O. Swenson, un sir de autori au modificat tehnica re-
spectivd cu scopul de a evita dezavantajele si a valori-
fica la maxim avantajele acestei operatii. Cea mai reu-
sitd modificare pare a fi procedeul Duhamel, metoda
capatand o raspandire largd in clinicile de chirurgie
pediatrica din lume [20]. In viziunea majoritatii auto-
rilor care au folosit aceastd metoda, pastrarea peretelui
anterior al ampulei rectale favorizeaza functionarea
ampulei neo-formate. Fara a diminua valoarea ope-
ratiei Duhamel, autorii, totodatd, mentioneazd o serie
de dezavantaje ce conditioneaza complicatii disfuncti-
onale la etapa postoperatorie. Pentru a reduce efectele
negative specifice procedeului Duhamel, au fost elabo-
rate unele modalitati tehnice, printre care si varianta
propusa de G.A. Bairov - o pensa compresiva menita
sd striveasca atat peretele posterior al ampulei recta-
le, cat si cel anterior al colonului coborat cu formarea
unui rezervor, in care practic nu raiméne loc pentru
pintenele colorectal [21]. Dar si tehnica data poate
avea consecinte negative, din cauza cascadei inflama-
torii la nivelul anastomozei provocate de strivirea pe-
retilor intestinali, care dezvolta un proces ischemic si
necrotizare. Totodata, utilizarea pensei incomodeaza
ingrijirea pacientului. Au fost inaintate si alte modifi-
cari ale variantei clasice propuse de Duhamel: modi-
ficatia Grob, B. Duhamel II, Steichen etc. [22; 23; 24].

Procedeele Swenson si Duhamel au fost inlocuite
cu tehnici noi de formare a anastamozei colorectale.
Printre ele se numéra si procedeul Soave, implementat
cu succes in multe clinici de chirurgie pediatrica din
lume [25; 26; 27]. Esenta acestui procedeu rezuma de-
mucozarea ampulei rectale pana la nivelul sfincterului
anal, iar cilindrul mucoasei dupa sectionare la nivelul
mangsonului muscular este exteriorizat transanal, co-
lonul vizual sandtos dupa excizia anterioard a zonei
aganglionare si celei secundar dilatate coboara prin
mansonul muscular in perineu, unde se aplica anas-
tamoza termino-terminald dintre mucoasa si colonul
descendent. Avantajele acestei tehnici este pastrarea
mangonului muscular rectal, a sistemului vascular si

neuromuscular, fapt important in prevenirea leziuni-
lor organelor adiacente. Dar metodele date au unele
dezavantaje, si anume: dificultatile tehnice, formarea
la unii pacienti a hematomului in spatiul mansonului
muscular, prezenta unui proces inflamator supurativ
locoregional, cicatrizarea sau comprimarea colonu-
lui descendent in spatiul mansonului muscular rectal
etc. [28]. In scopul reducerii complicatiilor si a difi-
cultatilor tehnice A. Lenyushkin a propus modificarea
acestui procedeu, si anume divizarea actului chirur-
gical in trei etape, initial formand anocolostoma, mai
apoi rezectia distantata urmatd de anastamoza termi-
no-terminala in a 12-a - a 14-a zi [29]. Dar si tehnica
in cauza nu este lipsita de probleme ca: dificultdtile
redresarii anastamozei in lumenul rectal, prelungirea
spitalizdrii, stenoza la nivelul anastamozei etc.. Pentru
evitarea acestora, S.J. Boley a propus aplicarea anas-
tamozei primare dintre mucoasa colonului descen-
dent si rectul demucozat, fara aplicarea anocolostomei
[30; 31]. Studiile aratd cd tehnica Boley lasa nesoluti-
onate unele momente cheie care conditioneazd desfa-
cerea anastamozei, retractarea colonului descendent,
stenoza rectoanald.

Astfel, informatia prezentatd demonstreazd ca
procedeele chirurgicale tehnice inaintate pentru solu-
tionarea MH la copii, luate fiecare in parte, nu satisfac
pe deplin asteptarile chirurgilor, prezentand unele la-
cune care defavorizeaza evolutia postoperatorie si re-
cuperarea functionald ulterioara.

Progresul medico-biologic si tehnicile operatorii
care au evoluat de-a lungul anilor, analiza la distantd
a eficientei curative a tratamentului chirurgical utili-
zat pe parcursul ultimilor 70 de ani a stimulat efortul
comun, modificind atitudinea medico-chirurgicala
in rezolvarea MH la copii. Actualmente au evoluat
tehnicile laparoscopice de tratament. In MH la co-
pii se folosesc procedee chirurgicale minim-invazive
[32; 33; 34]. K.E. Georgeson a prezentat o analiza a
rezultatelor tratamentului MH, folosind procedeul
demucozirii transanale si coborérii endorectale prin
asistentd primar-laparoscopicd [35; 36]. Ulterior au
fost propuse si alte modificéri ale coborarii endorec-
tale transanale cu sau fard asistentd laparoscopica.
L. de la Torre si J.A. Ortega-Salgado [37; 38] au rapor-
tat date concludente referitor la evitarea laparascopiei
ca abord pentru mobilizarea colonului, promovand
demucozarea rectald transanala, incizia stratului mus-
cular la distanta aproximativ de 6 cm de la linia den-
tata cu mobilizarea colonului, coborérea lui perineals,
rezectie si anastamozd colorectoanald primard. Chiar
daca tehnica data a fost utilizata pe scara larga de catre
chirurgii din toatd lumea, existd in continuare o serie
de controverse in ceea ce priveste abordarea ei optima,

AxADEMOS 1/2023 | 43



STIINTE MEDICALE

deoarece tehnica data are unele limite ce tin de locali-
zarea rectala si rectosigmoidiana a zonei aganglionare
dar si de posibilitatea evaluarii histochimice a nivelu-
lui rezectiei de colon.

Cercetdrile aratd ca atat metodele clasice, cat si
cele contemporane minim-invazive prezintd unele
dificultati tehnico-aplicative si un risc crescut pentru
complicatii intra- §i postoperatorii. Astfel, la ora ac-
tuald raiméne in vigoare aplicarea tuturor tehnicilor
chirurgicale de solutionare radicald a MH la copii,
aplicarea lor necesitand insd o adaptare individuala,
personalizata de la caz la caz. Un numar mare de spe-
cialisti din domeniu pledeazd pentru rezolvarea chi-
rurgicald radicald precoce, dupa un diagnostic bine
argumentat, pe cand alti autori considerd ca varsta
optima a copilului pentru interventie chirurgicala este
de cinci luni avind masa corporald mai mare de 8 kg,
si diagnosticul confirmat clinic, imagistic, neurofizio-
logic si histopatologic [39; 40]. Sunt date concludente
ca interventia chirurgicald in primele trei luni de viata
este mai rezultativa, fapt ce nu numai reduce la mi-
nim ingrijirea conservativa, dar si riscul complicatiilor
limitrofe legate de traumatizarea mucoasei colonului
prin clisme evacuatorii de durata, prevenind entero-
colita obstructiva si afectarea toxica poliorganica [41;
42]. Studiile chirurgilor care au practicat corectia chi-
rurgicald radicala in MH la o varstd de 6-10 ani si mai
mare demonstreazi cd durata maladiei creste riscul
modificarilor patomorfologice secundare in peretele
intestinului gros si cauzeaza lezarea functiilor tuturor
sistemelor, organelor, induce afectiri neuromusculare
in aparatul sfincterian, fapt ce prelungeste durata rea-
bilitédrii postoperatorii si conduce la un efect functio-
nal discutabil. O serie de autori demonstreaza ca prin-
cipalul avantaj al interventiilor chirurgicale radicale la
varsta de nou-ndscut si sugar prin aplicarea metodelor
minim invazive contribuie la reducerea maxima a du-
ratei tratamentului si la un potential mai inalt in obti-
nerea rezultatelor functionale postoperatorii la distan-
1 [43; 44; 45).

Asadar, interventia se poate practica cu succes la
nou-ndscuti tinand cont de starea nutritionald a copi-
lului, precum si de existenta unui diagnostic de certi-
tudine. Studiile arata cd malformatiile respective sunt
deseori diagnosticate doar in stadiile avansate prezen-
tand diverse complicatii si ca urmare la acesti pacienti
initial se practica un tratament chirurgical temporar
[46; 47]. In acest scop se practici o stomie de decom-
presie care este instalatd la nivelul intestinului sanatos.
Pentru a asigura tranzitul intestinal adecvat, colosto-
ma este situatd nu numai in zona sdndtoasa a intesti-
nului, dar exact deasupra zonei aganglionare. Aceasta
colostomd este urmata de o biopsie extemporanee si
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apoi de realizarea interventiei chirurgicale, de obicei
in doi timpi, prin coborare abdomino-perineala. La
unii pacienti in cazul unei zone aganglionare inalte se
practica colostomia la nivelul colonului transvers sau
descendent, dar se poate ajunge la ileostomie in scopul
asigurarii unei derivatii corespunzatoare.

Experienta chirurgilor in perfectionarea tehnici-
lor de corectie chirurgicala a MH la copii este deseori
compromisa de diagnosticul tardiv, de extinderea ma-
jord a zonei aganglionare, precum si de complicatii-
le asociate. Din acest motiv, in situatii concrete, unii
autori considerd drept indicatie optima aplicarea co-
lostomei. Contingentul respectiv de pacienti operati
radical tardiv, pe fondalul diverselor modificari histo-
morfologice limitrofe, pot prezenta unele consecinte
postoperatorii. Dar totodatd, aplicarea primard a co-
lostomei la unii pacienti prezinta o manopera salva-
toare pentru copil si chirurg [48; 49].

Astfel, rezumand datele Centrului National Stiin-
tifico-Practic de Chirurgie Pediatrica ,Natalia Ghe-
orghiu”, IMSP Institutul Mamei si Copilului, §i cele
din literatura de specialitate deducem ca strategia
tratamentului medico-chirurgical la acest contingent
de pacienti trebuie axatd pe diagnosticul precoce, pe
profilaxia modificarilor secundare a colonului cu ac-
tiune generala si limitrofd agravanta asupra evolutiei
bolii, asigurarea unei asistente preoperatorii optime,
selectarea tehnicii chirurgicale in functie de specificul
cazului si starea pacientului.

Avand in vedere ca malformatiile congenitale pot
fi asociate cu alte anomalii, precum malformatiile car-
diace, pulmonare, ale sistemului nervos, trisomia 21
(25 %), anomalii ale sistemului reno-urinar, de tract
digestiv etc., acesti copii risca dezvoltarea unor compli-
catii imediate postoperatorii care pot influenta evolutia
bolii [50; 51], ca: dehiscenta anastamozei (3,9 %), scur-
geri anastamotice (3,3 %), abces pelvian sau perineal
(0,8 %), hemoragii (0,4 %), necroza cu retragerea colo-
nuluidescendent (0,6 %), stricturianastamotice (8,6 %),
perforatia intestinului (1,9 %), enterocolita (11,6 %),
embolie pulmonara (0,2 %), obstructia intestinu-
lui subtire prin compresia flexurii jejuno-duodenale
(0,2 %), ocluzie intestinald aderentiald (1,3 %) [52;
53; 54], precum si unele complicatii disfunctionale de
tranzit si evacuare intestinala care conduc la colostaza
(29,7 %) si la encoprezis (53 %). Potrivit unor studii,
frecventa disfunctiilor reziduale de tranzit si de eva-
cuare intestinald se reduce in raport cu durata perioa-
dei postoperatorii, cu procesul maturizdrii copilului si
cu respectarea programului de reabilitare functionala
[55; 56]. Datele oferite de parinti, aratd ci pacientii
operati pentru MH, in 80 % dintre cazuri manifestau
encoprezis, pe cand evaluarea rezultatelor la distan-
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ta, in perioada adolescentei, prezentau deja o functie
normald de continentd si evacuare intestinala in 92 %
dintre cazuri [57; 58].

Studiul calitatii vietii adultilor operati pentru MH
in copildrie, efectuat de E.M. Van Kuyk et al., demon-
streazd ca majoritatea lor au continenta buna, desi la
varsta scolard prezentau probleme de defecatie [59;
60]. Este cunoscut faptul ci prezenta colostazei si/sau
a incontinentei influenteazd negativ dezvoltarea psi-
hologica, interrelatiile sociale si calitatea vietii copilu-
lui, de aceea inlaturarea lor cit mai precoce prezinta
o premisd esentiald pentru asigurarea unei integrari
sociale complete a pacientului. In baza studiului mul-
tiplan la distantd a functiei intestinale si calitatii vietii
copiilor operati pentru MH prin diferite tehnici chi-
rurgicale au fost estimate probleme de continenti la
50 % dintre pacientii examinati imediat postoperator,
dar marea majoritate a lor s-au restabilit functional la
etapa de adolescenta.

Un obiectiv important in certificarea eficientei tra-
tamentului chirurgical al MH este considerat cuantifi-
carea calitatii vietii copilului [61; 62]. Conform datelor
statistice, mortalitatea a scazut considerabil in ultimii
ani si variazd intre 0,4-2 %, iar principala cauza de de-
ces a constituit enterocolita. Meta-analiza eficientei
tratamentului MH la copiii operati la varsta prescolard
si scolard, efectuatd de R. Doodnath si P. Puri [63], ara-
ta o letalitate de 0,4 %. Evaluind rezultatele tratamen-
tului a 470 de copii cu MH, s-a determinat ca cel mai
utilizat procedeu a fost procedeul Duhamel - 47,2 %,
urmand: procedeul Swenson - 10 %; miotomia sfinc-
terului anal intern - 9,2 %; procedeul Soave - 8,2 %;
miotomia asociatd cu rezectie anterioard de colon -
2,9 %; miotomia asociati cu colectomie — 0,6 %. In
lucrare se constata drept cauza retarddrii interventiei
chirurgicale omiterea diagnosticului MH la nou-nas-
cuti i sugari.

Evaluarea rezultatelor functionale la distantd, in
baza manometriei anorectale si endosonografiei la pa-
cientii operati prin procedeul Duhamel, demonstreaza
ca numai 60,4 % dintre cei operati controlau perfect
actul de defecatie, 10,4 % acuzau constipatie, 8,3 %
constant acuzau encoprezis, 31,3 % ocazional acuzau
encoprezis §i evacuare necontrolata a gazelor [64].
Datele electromanometrice la acesti pacienti au aratat
reducerea lungimii canalului anal, a presiunii bazale si
la contractie voluntarda maxima a muschiului sfincter
anal extern. Pe cand examenul endosonografic a pus
in evidentd ca pacientii operati prezentau scleroza si
defecte organice in ambele sfinctere anale. Aceste mo-
dificari explica intarzierea restabilirii functiei normale
a zonei anorectale nou formate si necesitatea unui tra-
tament de durata de recuperare [65].

Analizind rezultatele la distantd ale tratamentului
chirurgical la 259 de copii cu MH histologic confir-
matd, M. Menezes et al. remarci o functie normala in
68 % dintre cazuri, encoprezisul fiind depistat la 10,3
% si constipatia recurentd la 21,7 % dintre cei operati.
Autorii nu releva o diferenta functionala in functie de
tipul operatiei [66].

Managementul tratamentului chirurgical la 68 de
copii operati pentru MH prin diferite procedee chi-
rurgicale, efectuat de M.A. Levitt et al., a constatat o
frecventd inaltd de incontinentd postoperatorie [67].
Printre copiii operati dupé procedeul Soave s-a inre-
gistrat imediat postoperator o rata a incontinentei de
circa 83 %, dupd procedeul Swenson - 91 % si dupa
procedeul Duhamel - 80 %. Autorii explicd rata inaltd
a incontinentei prin lichidarea canalului anal si apli-
carea anastamozei dintre mucoasa colonului si pielea
din regiunea perianald.

Analizand literatura de specialitate si datele clini-
cii noastre putem relata ca printre complicatiile pre-
coce cel mai frecvent intélnite sunt dehiscenta anas-
tomozei, stenozele de anastomoza, ocluzia intestinala
postoperatorie prin bride, precum si complicatii infec-
tioase perianale. Printre complicatiile tardive - con-
stipatia, stenozele, incontinenta anala, enterocolita,
fecaloamele, enurezisul, disfunctiile erectile, ocluzia
tardivd prin bride, fistulele recto-vaginale etc. Astfel,
analizand eficienta curativa, frecventa complicatiilor,
problemele de reabilitare functionald si de integrare
sociala a copiilor operati pentru MH, putem conchide
ca, in pofida multiplelor metode de pregitire preope-
ratorie, a tehnicilor chirurgicale, varstei pacientului la
momentul aplicdrii lor, rezultatele postoperatorii pre-
coce si tardive pot fi nesatisfacatoare [68; 69].

In aceasti ordine de idei, studiile aratd ci tra-
tamentul oportun necesitd in prezent o claritate si
exactitate in stabilirea diagnosticului precoce corect,
precum si in selectarea tehnicii medico-chirurgicale
individual adaptate. Astfel, putem conchide cd dia-
gnosticul si tratamentul MH in functie de specificul
anatomo-topografic al zonei afectate, complicatiile
survenite, patologiile si anomaliile asociate, varsta pa-
cientului raman in continuare un subiect de dezbatere
si necesita un management aprofundat, raportat la po-
tentialul medico-biologic si tehnic contemporan.

Actualmente, specialistii afirmd tot mai insistent
faptul cd pozitia-cheie in asigurarea unui tratament
medico-chirurgical eficient la acest contingent de pa-
cienti este de a analiza aprofundat si de a argumenta
corect tactica asistentei preoperatorii generale si loca-
le, selectarea tipului de interventie chirurgicala opti-
ma si corectia precoce a patologiei in cauzi. In acest
plan, se considera important, atat din punct de vedere
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al supravietuirii postoperatorii, cat si functional, sa se
tind cont de factorii patogeni ce induc, sustin si apro-
fundeaza dezechilibrul homeostatic general si local.
Tinta curativa specificd pentru aceastd etapa raméne
asigurarea eficientei tranzitului si evacudrii intestinale,
combaterea disbacteriozei si enterocolitei obstructive,
asigurarea unui complex de masuri rezonabile pentru
restabilirea homeostazei si mecanismelor adaptive ale
tuturor sistemelor de organe [70].

O conditie obligatorie pentru o evolutie postope-
ratorie favorabild este diagnosticul precoce, selectarea
tehnicilor chirurgicale optime individual adaptate la
specificul anatomo-topografic al cazului [71; 72; 73].
Un alt set important de masuri ce determind calitatea
rezultatelor operatiei vizeazd asistenta anestiziologica
si terapia intensiva, conduita intra- si postoperatorie
[74]. Printre actiunile curative de bazd, caracteristice
pentru aceasta etapd, figureazd combaterea sindro-
mului algic, tratarea deregldrilor metabolice, restabi-
lirea echilibrului hidroelectrolitic, profilaxia disfunc-
tiilor urodinamice si de tranzit intestinal, restabilirea
si mentinerea fortelor imunobiologice de protectie,
profilaxia complicatiilor septice. Evident cd nu toate
institutiile medicale dispun de posibilitati pentru rea-
lizarea acestor cerinte, de aceea asistenta chirurgicald
a nou-nascutilor si sugarilor cu MH este prerogativa
centrelor specializate de chirurgie pediatrica.

In prezenta lucrare ne-am propus si evaludm me-
todele, posibilitatile si limitele tratamentului MH la
copii. De rand cu cele mentionate mai sus, deosebit de
importanta este asigurarea dispanserizarii si reabilitarea
functionald de lunga durata a copiilor operati, fara care
integrarea acestor copii in societate este anevoioasa.
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