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CHOROBA HIRSCHSPRUNGA

Nastepng jednostke chorobowg, ktorej leczenie
chirurgiczne zwigzane jest z etapem stomii,
stanowi choroba Hirschsprunga. Wystepuje

z czestoscig 1:5000 dzieci, w ok. 70% jako wada
wrodzona izolowana, w pozostatych 30% tqczy sie
z innymi zaburzeniami wrodzonymi o charakterze
wad innych narzqgddéw, zaburzen
chromosomalnych, genowych lub w zespotach
wad. Choroba ta wigze sie z brakiem komorek
nerwowych, inaczej zwojowych w Scianie jelit,

w wyniku czego jelito nie pracuje — pozostaje
obkurczone, wagskie, co zatrzymuje tres¢ jelitowqg

i gazy, prowadzgc do niedroznosci przewodu
pokarmowego lub uporczywych zaparc.

To wrodzone zaburzenie moze obejmowac

rozng dtugosc jelita, poczqwszy od odbytu.
Wyrdznia sie zatem postaci krétkie, ograniczone
do samej odbytnicy (Fot. 1), nastepnie typowe,
inaczej klasyczne, gdzie strefa bezzwojowa koriczy
sie w obrebie esicy oraz tzw. dtugoodcinkowq
chorobe. Zaawansowanie dtugoodcinkowe;j
choroby Hirschsprunga takze jest zréznicowane

- od obejmujgcej lewqg okreznice po bardzo
dtugoodcinkowe postaci jak bezzwojowos¢ catego
jelita grubego (total colonic aganglionosis — TCA)
(Fot. 2), a nawet takie przypadki, gdzie brak
komorek zwojowych stwierdza sie w ciggtosci

w roznie dtugim, przylegtym odcinku jelita
cienkiego, do rzadko wystepujgcych subtotalnych,
a nawet totalnych bezzwojowosci przewodu
pokarmowego. Te dtugoodcinkowe odmiany
choroby sq zazwyczaj zwigzane z wystepowaniem
innych wrodzonych zaburzen jak np. klgtwa
Ondyny (przy tej konfiguracji wad mowi sie

o zespole Haddada), zespot Downa, czy zespot
Smitha-Lemliego-Opitza.

Fot 1. Wlew kontrastowy w typowej chorobie
Hirschsprunga. (zdjecie z archiwum autorki)

Fot. 2. Wlew kontrastowy w dtugoodcinkowej
chorobie Hirschsprunga. (zdjecie z archiwum
autorki)



Do konca lat dziewiec¢dziesigtych strategia
chirurgiczna opierata sie wytqcznie o leczenie
etapowe, gdzie w pierwszym kroku wytaniano
stomie jelitowq, najczesciej na jelicie najblizszym
strefie bezzwojowej, a w kolejnym kroku
wykonywano zasadniczg, czyli radykalng operacje
polegajgcq na usunieciu czesci bezzwojowej jelita
i rownoczesnym odtworzeniu ciggtosci przewodu
pokarmowego za pomocg wybranej techniki
zespolenia zdrowego jelita z odbytnicq

lub odbytem.

W koncu lat 90 jeden z chirurgdw dzieciecych
opracowat technike operacji w chorobie
Hirschprunga pozwalajgcq na leczenie
jednoetapowe. Jest to strategia operacyjna oparta
0 metode przezodbytniczego usuniecia jelita
bezzwojowego, z jednoczasowym wykonaniem
zespolenia sprowadzonego jelita z odbytem
(transanal endorectal pulthrough — TEPT).

Leczenie jednoetapowe mozliwe jest do
przeprowadzenia od wieku noworodkowego.
Jednakze wyniki badan w pismiennictwie
medycznym nakazujg podejmowac operacje
przezodbytniczg w wieku powyzej 3 miesiecy.
Do tego czasu rodzice, czy opiekunowie,
ewakuujq stolec poprzez wykonywanie lewatyw.
Mimo tego ogromnego postepu w leczeniu,

w postaciach dtugoodcinkowych nadal
wykorzystuje sie techniki wieloetapowe, czyli
z zastosowaniem stomii jelitowej w pierwszym
etapie (Fot. 3).

Fot. 3. Wytanianie stomii na jelicie grubym

w chorobie dtugoodcinkowej. Szwy w miejscach
pobrania wycinkéw miesnidwki do badania
srodoperacyjnego w celu identyfikacji zwojow
nerwowych. (zdjecie z archiwum autorki)

Leczenie chirurgiczne w drugim etapie
przeprowadza sie zazwyczaj u kilkumiesiecznego
dziecka, za wyjgtkiem postaci TCA oraz
subtotalnych bezzwojowosci, gdzie ostateczng
operacje odktada sie na wiek od 2 do 4 lat.
Najczesciej wykonywanqg na $wiecie operacje
radykalng w leczeniu etapowym jest metoda
Duhamela-Martina-lkedy. Technika ta polega

na sprowadzeniu zdrowego jelita za odbytnicq

i potqczenie jego Swiatta ze Swiattem odbytnicy
na jej tylnej scianie. Dodatkowo poszerza sie

tak wykonane zespolenie przy uzyciu staplera
liniowego, czyli mechanicznego szwu

z metalowymi zszywkami. W opiece pooperacyjnej
najwieksze znaczenie ma dbanie o szerokosc tego
zespolenia w pierwszych tygodniach po operagiji.
Chirurg operujgcy kontroluje wyzej wymienione
zespolenie za pomocq bezposredniego badania
palcem inaczej ,per rectum”. Jezeli zespolenie
zweza sie konieczne jest jego poszerzanie.
Wykonuje sie tego rodzaju zabieg wprowadzajqc
przez odbyt instrument przeznaczony do tego
rodzaju zabiegu. Jest to wspomniany juz wczesniej
hegar. W niektdrych sytuacjach poszerzanie musi
by¢ wykonywane palcem przez opiekuna.
Zazwyczaj jednak zespolenie to funkcjonuje
dobrze i nie dochodzi do jego zwezania.

Znane sq inne techniki chirurgiczne takie jak
metoda Swensona, czy metoda Soave.

Ta ostatnia stata sie podstawq techniki
jednoetapowej przez odbyt, czyli TEPT.

Wyniki leczenia choroby Hirschsprunga u okoto
80% chorych sqg dobre, czyli dotyczq one zaréwno
trzymania stolca jak i regularnego oddawania
stolcéw bez zaparc i bez nawracajqcych zapalen
jelit. Okoto 20% pacjentdw boryka sie

z powiktaniami, do ktérych zaliczane sq:
nietrzymanie stolca réznego stopnia, zaparcia
oraz nawracajgce zapalenia jelit, w czesci

o bardzo ciezkim przebiegu - zagrazajgcym
zdrowiu i zyciu. Wspomniane powiktania dotyczq
najczesciej dzieci z dtugoodcinkowg chorobqg
Hirschsprunga. W tej grupie znajdujq sie

(w najwiekszej liczbie) dzieci z towarzyszgcymi
innymi wadami i zaburzeniami wrodzonymi.

Najczestszym problemem po leczeniu
jednoetapowym, czyli po operacji sposobem
przezodbytniczym (czasem z asystg
laparoskopowq) jest réznego stopnia brudzenie
stolcem. Wydadje sie, ze wynika ono najczesciej

z uposledzenia czucia w nowej odbytnicy i kanale
odbytu. Brudzenie stolcem moze byc¢ zwigzane
rowniez z uszkodzeniem migsnia zwieracza
wewnetrznego i zewnetrznego, co skutkuje
obnizeniem cisnienia w kanale odbytu.



W zaleznosci od prawdopodobnej przyczyny po operacji przezodbytniczej. Wspomniec nalezy

brudzenia stolcem, mozliwe jest postepowanie, 0 wczesnym powiktaniu pooperacyjnym,

ktore bedzie miato na celu poprawe w zakresie czyli o zwezaniu sie zespolenia jelitowo-

tej waznej funkgji zyciowej. Wzmocnienie pracy -odbytowego lub odbytniczego. Tutaj mniej

miesni zwieraczy odbytu dzieki zastosowaniu zwezen odnotowuje sie w metodzie Duhamela-

opisanej wczesniej przezodbytniczej -Martina-lkedy. Niewielka liczba dzieci, z uwagi

elektrostymulacji moze poprawic trzymanie na bardzo zaawansowang postac choroby

stolca i gazow. Brudzenie czesciej zwigzane jest Hirschsrpunga, musi pozostawac na czesciowym

z nieleczonymi odpowiednio zaparciami zywieniu pozajelitowym. Rowniez niewielka

i ma tto przepetnieniowe. W takich sytuacjach liczba

wprowadzenie leczenia przeciwzaparciowego dzieci pozostanie z ostateczng stomiq jelitowqg

przyniesie zdecydowang poprawe. z powodu duzego zaawansowania

U dzieci, u ktorych nie udagje sie uzyskac bezzwojowosci. Stomia jest rozwigzaniem statym

poprawy, ani leczeniem przeciwzaparciowym, takze dla tej grupy pacjentow gdzie doszto

ani rehabilitacjq zwieraczy przez do skomplikowanych powiktar pooperacyjnych,

elektrostymulacje przezodbytniczqg, pozostaje skutkujgcych catkowitym nietrzymaniem stolca

wdrozenie odpowiedniego oczyszczania lub brakiem mozliwosci odtworzenia ciggtosci

mechanicznego jelita grubego, ktoére przewodu pokarmowego. Tutaj decyzje

zagwarantuje ,czystosc socjalng” dziecku. o ewentualnych reoperacjach podejmowane sq
indywidualnie, w zaleznosci od ryzyka wigzgcego

Ogolnie wyniki leczenia operacyjnego, sie z tg reoperacjq, bqdz licznych obciqzen

dotyczqce trzymania stolca wskazujg, pacjenta.
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Specjalista chirurgii dzieciecej, Z-ca Kierownika Kliniki Chirurgii Dzieciecej,
nauczyciel akademicki — obecnie starszy wyktadowca w Collegium Medicum Uj,
prowadzi zajecia ze studentami wydziatu lekarskiego w zakresie chirurgii dzieciece;j.
+Posiadam szerokie doswiadczenie w chirurgii dzieciecej — 26 lat stazu pracy

w Klinice Chirurgii Dzieciecej USD w Krakowie-Prokocimiu. W pracy zawodowej

w najwiekszym stopniu zajmuje sie chirurgig przewodu pokarmowego.
Szczegolnym polem mojego dziatania jest chirurgia kolorektalna: choroba
Hirschsprunga oraz wrodzone zaros$niecie odbytu, zaparcia, nietrzymanie stolca

i inne choroby odbytu u dzieci. W zwiqzku z tym zainteresowaniem mam takze
duze doswiadczenie w wytanianiu stomii u dzieci w kazdym wieku. Jestem tez
cztonkiem Polskiego Towarzystwa Chirurgéw Dzieciecych i regularnie uczestnicze
w zjazdach i konferencjach naukowych. Od 2021 roku biore takze udziat

w projekcie »Stomijna Akademia Pediartyczna« realizowanym przez firme
Coloplast”.
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