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Definitie

Maladia Hirschsprung — malformatie congenitala
a sistemului nervos enteric ce se caracterizeaza
prin absenta ganglionilor la nivelul colonului,
determinand obstructia functionala a acestuia.
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Epidemiologie

* |ncidenta 1/ 2500-7000 nou-nascuti

* 33% din obstructiile intestinale in perioada neonatala
 14% sunt prezente anomalii asociate ( S. Down —
2,9%, malformatii cardio-vasculare 2,1%, malrotatii — 0,6%)
e Raport b/f 3/1




Etiologia

* Afectarea fenomenului migratiei neuronilor din
creasta neuronala in directie cefalo-caudala

* Degenerarea ganglionilor neuronali enterici
dupa 16 saptamana de gestatie




Patogenia MH

Factorii predispozanti
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CLASIFICAREA ANATOMICA DUPA A. LEONIUSHKIN

Rectala

Aganglionoza ultrascurta (infrarectala)
Aganglionoza scurta (afectarea ampulei rectale)
Rectosigmoidala

Aganglionoza segmentului rectosigmoidal
Aganglionoza sigmoidald totald/subtotald

Subtotala de colon (aganglionoza cu raspandire pana la portiunea
proximala colon transvers)

Totala
Aganglionoza colonica totala
Aganglionoza colonica totala + ileonul terminal

CLASIFICAREA CLINICA

DUPA |. ISACOV DUPA G. BAIROV
Compensata *Acuta
*Subcompensata *Subacuta

Decompensata *Cronica



Manifestarile clinice in MH
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1. Retardarea emisiei meconiale

96% 2. Lipsa de duratd a scaunului

3. Palparea fecalomului

4. Inapetenta

5. Balonarea

6. Regurgitatia frecventa
7.Voma

8. Diarea

9. Toxicoza

10. Exicoza

11. Insuficienta respiratorie

12. Insuficienta cardiovasculara
13. Retardare in dezvoltare
14. Dificit ponderal

15. Anemie




Diagnosticul MH

 Clisma baritata




Examenul manometric

RRAI negativ




Biopsia rectala cu examen
histomorfologic
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++= Reactia la AChE in bioptatele

# colonice la nou-ndscuti si sugari:
> a - expresie intens si difuz
pozitiv; b - expresie moderata; c -
expresie slab si focal pozitiva; d -
negativa

Modificarile morfologice

neuronale in maladia

Hirschsprung: A — aganglionoza

congenitala in spatiul mienteric;

B, C — fibre nervoase

. hipertrofiate, contorte,

fragmentate

A B C in spatiile mienteric si submucos.
Coloratie Bielshowsky-Gross X
180




Schema diagnostica a MH

Examen clinic local si general

Examenul imunohistochimic:
« Aprecierea proteinei neurofilamentare prin utilizarea anticorpului monoclonal Hu NFP;
+ Aprecierea enolazei neuron-specifice prin utilizarea anticorpului monoclonal Hu NS|
« Aprecierea sinaptofizinei prin utilizarea anticorpului monoclonal Hu Synaptophysin;
« Aprecierea cromograninei prin utilizarea anticorpului monoclonal Hu Chromogranin A.

« coloratia cu hematoxilin-eozina,

« coloratia cu picrofuscind, |~
« coloratia cu azur-eozind,

« impregnatia cu nitrat de argint,

« reactia la AChE.
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TRATAMENTUL MEDICO-CHIRURGICAL AL MALFORMATIILOR NEURONALE INTESTINALE




Pachetul de actiuni terapeutice preoperatorii

Combaterea complicatilor survenite, inclusiv entero-colita
obstructiva si compensarea patologiilor concomitente

Reechilibrarea indicilor homeostatici
Fortificarea fortelor imunobiologice de protectie
Restabilirea si mentinerea biocenozei intestinale



Interventia chirurgicala folosita urmarea
atingerea a trei obiective:

e asigurarea prognosticului vital imediat postoperator;

e asigurarea profilaxiei complicatiilor postoperatorii
limitrofe si generale;

e asigurarea prognosticului functional la distanta.




Esenta tuturor operatiilor in diferite modificatii
este aceiasi: rezectia segmentului aganglionar si
celui  suprastenotic secundar modificat cu
restabilirea  contiunuitatii  si  functionalitatii
intestinale.




Criteriile de selectare a modalitatii chirurgical-
tehnice au fost:

particularitatile anatomo-topografice ale
zonei aganglionare

specificul vascularizarii segmentului de colon
mobilizat pentru descendare

extinderea si caracterul modificarilor
secundare in segmentul suprastenotic de
colon

rezervele biologice a organismului




Procedeile chirurgicale

Clasice Minim-invazive

v Swenson De la Torre-Mondragon (TERPT)
v'Soave

v'Duhamel

v Rehbein

Laparoscopic asistata (LATEP)

v Soave- Georgeson



Tratamentul chirurgical radical

Volumul asistentei chirurgicale — hemicolectomie pe stinga cu aplicarea
anastamozei transverso-recto-anale dupa procedeul Duhamel in modificare.



Caz solutionat primar radical la
perioada de nou-nascut




Secvente intraoperatoril




Secvente intraoperatoril




