Cazuri clinice

BOALA HIRSCHSPRUNG LA ADULT - PREZENTARE DE
CAZ
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Boala Hirschsprung este o afectiune congenitala, caracterizata prin absenta
celulelor ganglionare ale plexurilor nervoase mienteric §i submucos, la nivelul
tractului alimentar distal.

Prezentam cazul unui pacient in varsta de 49 ani, internat in clinica noastra,
pentru constipatie cronica §i episoade repetate de subocluzie intestinald. Pacientul
a fost diagnosticat cu megacolon la vdrsta de 22 ani, la acel moment practicdn-
du-se o hemicolectomie stanga, cu anastomoza transverso-rectald. Evolutia ulte-
rioard a pacientului a fost grevata de reaparitia megacolonului, a constipatiei
cronice si a crizelor subocluzive. Colonoscopia si CT-ul au evidentiat un rect spastic
si o distensie marcatda a colonului si a ileonului terminal. Biopsia rectala etajatd
a evidentiat absenta celulelor ganglionare ale plexurilor nervoase mienteric si
submucos in treimea superioard, distal de anastomoza si prezenta acestora la nivelul
rectului mijlociu si inferior. Dupa rezolvarea episodului subocluziv, s-a intervenit
chirurgical si s-a practicat o colectomie totalda cu anastomoza ileorectald joasa, cu
evolutie ulterioara favorabila.

Cuvinte cheie: Hirschsprung, megacolon, aganglionoza.

HIRSCHSPRUNG DISEASE, ADULT FORM - CASE REPORT

Abstract

Hirschsprung’s disease is a congenital disease defined by the absence of
myenteric and submucosal ganglion cells in the distal alimentary tract.

We report the case of a 49-year-old male admitted to our unit with intermittent
intestinal obstruction and chronic constipation. The patient was diagnosed with
megacolon at 22 years of age; at that time, a left hemicolectomy was performed, with
a transverso-rectal anastomosis. The later evolution of the patient was complicated by
reccurence of the megacolon, with chronic constipation and episodes of suboclusion.
Colonoscopy and CT scan showed a spastic rectum and a megacolon upstream. The
surgical rectal biopsy revealed the absence of myenteric and submucosal ganglion
cells in superior rectum, distal to anastomosis, and the presence of these cells in the
rest. After solving the obstructional episode, we performed a total colectomy with
ileo-rectal anastomosis. Subsequent evolution was good.
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Introducere

Sistemul nervos enteric este esential pentru moti-
litate, precum si pentru alte functii importante ale tractului
gastrointestinal. La alcatuirea acestuia iau parte atat
neuroni apartinind inervatiei intrinseci, cat si extrinseci [1].
Inervatia intrinsecd este alcatuitd din plexurile nervoase
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Meissner (submucoasd) si Auerbach (musculard). Boala
Hirschsprung este o afectiune congenitala, caracterizata
prin absenta celulelor ganglionare ale plexului nervos
mienteric si submucos, la nivelul tractului alimentar distal
[2,3,4,5,6]. Absenta celulelor ganglionare intr-un segment
al intestinului duce la contractia segmentului respectiv,
contractie explicatd nu prin cresterea activitatii excitatorii
colinergice, ci printr-un deficit de activitate inhibitorie.
Datorata lipsei inervatiei intrinseci, precum si absentei
relaxdrii intestinale, care in mod normal precede unda de
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contractie peristaltica, zona aganglionara devine spastica,
cu distensia marcata a intestinului in amonte [6].

Istoricul cazului

Va prezentam cazul unui pacient de 49 ani, internat
in clinica noastra in noiembrie 2010, pentru prezenta unui
sindrom subocluziv, cu un istoric de aproximativ trei
zile. De remarcat faptul cad pacientul a fost diagnosticat
la varsta de 22 ani cu megadolicocolon, suspicionan-
du-se boala Hirschsprung. La acel moment s-a practicat o
hemicolectomie stingd cu anastomoza transverso-rectala.
Evolutia postoperatorie a fost favorabild timp de doi ani.
Dupd acest interval de timp, pacientul acuza reaparitia
constipatiei cronice, precum si a episoadelor subocluzive,
care au culminat cu un episod ocluziv la varsta de 38 ani.
La acel moment s-a practicat o cecostomie, urmata de o
inchidere ulterioara a acesteia. Dupa rezolvarea episodului
ocluziv, pacientul acuza reaparifia in timp a constipatiei
cronice rebele la tratament. Cu trei zile inaintea prezentei
internari, pacientul acuza aparitia unui nou episod
subocluziv.

Examenul obiectiv la internare evidentiaza un
pacient subponderal (IMC-19), cu un abdomen destins,
sensibil la palpare in fosa iliacd stanga. Tuseul rectal
efectuat a evidentiat ampula rectala goald. Examinarile
biologice, inclusiv antigenul carcinoembrionar, au fost in
limite normale. Radioscopia abdominala “pe gol” efectuata
a evidentiat aerocolie si aecroileie accentuate, precum si
nivele hidro-aerice pe ileon. La tomografia computerizata
era prezenta distensia marcatd a colonului si a ileonului
terminal si nivelele hidro-aerice. Endoscopia digestiva
inferioard a pus in evidentd o ingustare la nivelul rectului
superior, cu o dilatare marcata in amonte. Avand in vedere
istoricul pacientului, am practicat biopsii chirurgicale
rectale etajate, care au evidentiat absenta celulelor gan-
glionare ale plexurilor nervoase mienteric §i submucos
in treimea superioard, distal de anastomoza §i prezenta
acestora la nivelul rectului mijlociu si inferior (Fig. 1 si
Fig. 2).

Fig. 1. Biopsia din stenoza rectala nu evidentiaza prezenta
plexurilor nervoase.

Fig. 2. Biopsia rectala evidentiaza prezenta plexurilor Auerbach
la nivelul rectului mijlociu si inferior (sagetile albe).

S-aintervenit chirurgical in AG cu IOT, intraoperator
evidentiindu-se o stenoza rectald superioard, cu o dilatare
in amonte a colonului restant. S-a practicat totalizarea
colectomiei i anastomozei colorectale, cu efectuarea unei
anastomoze ileo-rectale joase (Fig. 3).

Fig. 3. Piesa operatorie: megacolon si stenoza rectald (sigeata
alba).

Evolutia postoperatorie a pacientului a fost favo-
rabild, cu reluarea tranzitului intestinal la 48 ore. Pacientul
a fost externat in ziua a VIII-a postoperator. Controlul la
trei luni postoperator a fost in limite normale.

Discutii

in ciuda simplitatii anatomice aparente a acestei
afectiuni, diagnosticul de boald Hirschsprung poate fi
in unele cazuri foarte dificil de stabilit, in special pentru
anatomopatolog, care nu se intalneste foarte frecvent cu
aceasti patologie. In cele mai multe centre, diagnosticul
este stabilit prin analiza histopatologica a biopsiilor rectale
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endoscopice [7]. Esecul stabilirii diagnosticului tine de
neidentificarea celulelor ganglionare submucoase. Aceasta
situatie se datoreste in primul rand faptului cd celulele
ganglionare submucoase sunt rare, situate in special la
nivelul submucoasei profunde, zona care este dificil de
biopsiat endoscopic. in al doilea rand, densitatea celulelor
ganglionare submucoase scade semnificativ in ultima
portiune a rectului, ca atare, existd In mod fiziologic o zona
hipoganglionara la 1-3 cm deasupra liniei pectinate [8].

In lumina datelor prezentate, considerdam important
efectuarea unor biopsii chirurgicale preoperatorii etajate,
distal de zona de stenoza, pentru a evidentia nivelul la
care zona aganglionard se termind si unde anastomoza
colorectala sau ileorectala va fi functionala.

Concluzii

Diagnosticul bolii Hirschsprung este de multe
ori dificil de stabilit, avand in vedere limitele biopsiilor
endoscopice. Tratamentul chirurgical optim implica
rezectia segmentului de rect sau colon afectat, precum
si efectuarea unei anastomoze, dupa ce ne-am asigurat

in prealabil ca rectul restant prezintd plexurile nervoase
mienteric si submucos.
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