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Streszczenie

Choroba Hirschsprunga (HD) jest wrodzong wada przewodu pokarmowego, rzutujaca
na dalsze zycie chorego. Od czasu pierwszych doniesien w XIX wieku, odnotowano
znaczny postep w zrozumieniu neuropatologii tej choroby i skutecznym leczeniu
w okresie wieku dzieciecego i u dorostych. Wprowadzono techniki matoinwazyjne,
zredukowano liczbe operacji do jednego etapu z dostepu kroczowego oraz skutecz-
nie leczy sie powiktania, z ktérych najbardziej powaznym pozostaje pooperacyjne
zapalenie jelita cienkiego i okreznicy zwigzane z chorobg Hirschsprunga (HAEC).
Przezodbytnicza resekcja odcinka bezzwojowego (TEPT) stata sie dominujaca me-
toda leczenia z uwagi na: techniczng fatwo$c¢ zabiegu, dostep kroczowy i uzyskiwane
dobre wyniki czynno$ciowe. Stosowanie tej metody wigze sie jednak z wiekszym
ryzykiem wystepowania HAEC. HD moze réwniez wystepowac u dorostych, spra-
wiajgc istotne trudnosci diagnostyczne. Pacjenci skarzg sie na przewlekte zaparcia
oraz boéle brzucha. W przypadku stwierdzonej HD u dorostych operacja sposobem
Duhamela jest leczeniem z wyboru, a w niektérych przypadkach mozna stosowac
miotomie przezodbytnicza. W celu zmniejszenia chorobowosci i $miertelnosci po
zabiegach stosowanych w leczeniu HD zaréwno u dzieci, jak i u dorostych zaleca sie
centralizacje leczenia w duzych osrodkach z powodu trudnego procesu diagnostycz-
nego i zaawansowanych technik operacyjnych.

Summary

Hirschsprung’s disease is a congenital disorder of the gastrointestinal duct with
lifelong consequences. Since the first reports on the disease in the XIX century,
significant progress has been noted in the understanding of the neuropathology
of this disease, as well as in the effective treatment in new-borns, children and in
adults. Minimally invasive techniques have been introduced, the number of surgical
operations has been reduced to one stage with perineal access and there is effec-
tive treatment of complications, of which post-operative inflammation of the small
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intestine and of the colon associated to Hirschsprung’s disease remains the most
serious one. Transanal resection of the aganglionic section (TEPT) has become
the dominant method of treatment due to the technical easiness of the procedure,
perineal access and the obtained good functional results. However, the application
of this technique is associated with a higher risk of the occurrence of HAEC. HD may
also occur in adults causing significant diagnostic difficulties. The patients complain
of chronic constipations and abdominal pain. In case of diagnosing HD in adults an
operation performed using the Duhamel technique is the treatment of choice and in
selected cases transanal myotomy may be applied. In order to reduce the morbidity
and mortality after the procedures applied in the treatment of HD both in children
and in adults it is recommended to centralize treatment in big centres due to the

difficult diagnostic process and advanced surgical techniques.

WSTEP

Choroba Hirschsprunga (ang. Hirschsprung disease — HD)
jest wrodzonym zaburzeniem czynnosciowym motoryki
przewodu pokarmowego wynikajacym z braku zwojéw
nerwowych w jelitowym splocie nerwowym, poczynajac od
wewnetrznego zwieracza odbytu i rozciggajacego sie prok-
symalnie na réznej dtugosci jelita. Odcinek bezzwojowy jest
obkurczony i stanowi mechaniczna przeszkode dla propulsji
tresci jelitowej. Zaburzenie to jest nastepstwem zatrzymania
migracji pierwotnych komorek nerwowych pochodzgcych
z grzebienia nerwowego we wczesnym okresie zycia ptodo-
wego, ktére moze by¢ spowodowane: czynnikami genetycz-
nymi (geny: RET, GDNF itp.), nieprawidtowa struktura biatek
macierzy pozakomoérkowej (fibronektyna, laminina itp.),
niedoborem czynnikéw neurotroficznych (NGF, NT-3 itp.)
oraz molekut przylegania komérkowego (NCAM, LiCAM).
Najczesciej zmiany ograniczajg sie do odbytnicy i esi-
cy (75% przypadkéw). Rzadziej bezzwojowos¢ siega az do
zagiecia $ledzionowego (15%). W 6% przypadkéw brak jest
unerwienia autonomicznego w catym jelicie grubym (TCA
- catkowita bezzwojowos¢ jelita grubego). Choroba moze
sporadycznie dotyczy¢ takze catego jelita cienkiego, a nawet
dwunastnicy. Opisywana jest takze postac ultrakrétka z za-
jeciem tylko 2-3 cm odcinka odbytnicy powyzej linii zebatej.
W 70% przypadkéw choroba wystepuje jako izolowana
wada, w pozostatych przypadkach czesto stanowi kompo-
nente zespotéw, np. zespotu Downa czy Waardenburga.
Wedtug danych European Surveillance of Congenital Ano-
malies (EUROCAT), skupiajacych rejestry wad wrodzonych
31 panstw europejskich, czestos¢ wystepowania choroby
szacuje sie na 1,09 na 10 000 urodzen, z obserwowanym
trendem w kierunku wiekszej czestosci wystepowania w cia-
gu ostatnich 20 lat (1). W Polsce, na podstawie danych
statystycznych Polskiego Rejestru Wad Wrodzonych obej-
mujacego lata 2005-2006, zgtoszono 25 przypadkdéw cho-
roby (0,4/10 000 urodzen), w tym 1 przypadek w wojewddz-
twie tédzkim (0,2/10 000 urodzen) (2). Uwaza sie jednak,
ze skala wystepowania tej choroby jest znacznie wieksza.
W 80% przypadkéw HD jest diagnozowana w pierwszym
roku zycia. W okresie dojrzewania i dorostosci jest rzadko-
$cig (zazwyczaj jest to ultrakrétka postac choroby). Dzieci
z podejrzeniem HD trafiajg najczesciej do wielospecjali-
stycznych osrodkéw pediatrycznych, w ktérych mozliwa
jest wtasciwa diagnostyka i leczenie operacyjne. Nadzo6r

INTRODUCTION

Hirschsprung's disease is a congenital functional disorder of
gastrointestinal motility resulting from the absence of gangli-
ons in the enteric nerve plexus starting from the internal anal
sphincter and extending proximally to a various length of the
intestine. The aganglionic section is contracted and it consti-
tutes a mechanical barrier for the propulsion of intestinal con-
tents. This disorder is the result of the stopping of the migration
of primary nerve cells coming from the neural crest in early
fetal life, which may be caused by genetic factors (RET, GDNF
genes etc.), the incorrect structure of the extracellular matrix
proteins (fibronectin, laminin etc.), a deficiency of neurotrophic
factors (NGF, NT-3 etc.) and of cell adhesion molecules (NCAM,
LiCAM). Most frequently the changes are limited to the rectum
and the sigmoid colon (75% of cases). Less frequently agan-
glionosis reaches the splenic flexure (15%). In 6% of cases
there is a lack of autonomic innervation in the whole large
intestine (TCA - total colonic aganglionosis). The disease may
also sporadically affect the whole small intestine and even
the duodenum. There are also reports of the ultra-short form
of the disease affecting only a 2-3 cm section of the rectum
above the pectinate line. In 70% of cases the disease occurs
as an isolated anomaly, in the remaining cases it frequently
constitutes a component of syndromes, e.g. the Down syn-
drome, the Wardenburg syndrome. According to the data of
the European Surveillance of Congenital Anomalies (EUROCAT)
gathering registers of congenital anomalies from 31 European
countries, the prevalence of the disease is estimated to be 1.09
in 10 000 childbirths with the observed trend towards higher
prevalence during the last 20 years (1). On the basis of the
statistical data of the Polish Registry of Congenital Malforma-
tions covering the years 2005-2006 in Poland 25 cases of the
disease were reported (0.4/10 000 childbirths) including 1 in
the £6dz Voivodship (0.2/10 000 childbirths) (2). However it is
believed that the scale of prevalence of this disease is much
higher. In 80% of cases this disease is diagnosed during the
first year of life. In the period of puberty and adulthood it is
rare (most frequently it is the ultrashort form of the disease).
Children with a suspicion of HD are most frequently referred
to multi-specialty paediatric centres offering the possibility of
appropriate diagnostics and surgical treatment. Depending on
the clinical condition, the possibility of the occurrence of com-
plications resulting both from the nature of this anomaly and
from the applied treatment, postsurgical supervision usually
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pooperacyjny w zaleznosci od stanu klinicznego, mozliwosci
wystapienia powikfan wynikajacych zaréwno z istoty wady,
jak i prowadzonego leczenia trwa zazwyczaj 3 lub kilka lat,
cho¢ regularne wizyty kontrolne powinny sie odbywac¢ do
uzyskania petnoletnosci. W wieku dorostym pacjenci zwykle
z powodu dolegliwosci, takich jak nietrzymanie stolca lub
zaparcia, trafiajg pod opieke Poradni Gastroenterologicz-
nej lub Chirurgicznej. Takze w tych poradniach pojawiaja
sie pacjenci z niezdiagnozowang aganglionoza wrodzona,
wczesniej latami leczeni z powodu przewlektych zapar¢,
nawracajacych dolegliwosci bélowych jamy brzusznej czy
objawéw jelita drazliwego. Bardzo rzadko zdarzaja sie pa-
cjenci z aganglionoza nabyta - chorobg Chagasa.

OBJAWY KLINICZNE HD

Okoto 80-90% dzieci z HD prezentuje objawy juz w okre-
sie noworodkowym. S3 to: opéznione wydalenie smotki
powyzej 24. godziny zycia, zaparcia, wzdecie brzucha,
okresowo nawracajace biegunki (enterocolitis). Objawy te
moga by¢ przyczyna posocznicy i bezposrednio zagrazac
zyciu noworodka. Dominuja: przewlekte zaparcia niepod-
dajace sie leczeniu zachowawczemu, wzdecia brzucha,
stopniowe opdznienie w rozwoju fizycznym dziecka. W ba-
daniu per rectum zwraca uwage pusta obkurczona banka
odbytnicy. Niewyjasnione perforacje jelita przy braku
zmian zapalnych Sciany jelita, zwtaszcza katnicy, moga
nasuwac podejrzenie HD.

Dorosli pacjenci skarza sie gtéwnie na zaparcia, ktére
w réznym zakresie utrzymuja sie od wieku dzieciecego,
nieustepujace po stosowanym leczeniu zachowawczym.
Towarzysza im wzdecia brzucha (83-86%) i okresowe do-
legliwosci bélowe jamy brzusznej (40-80%), zwtaszcza przy
dtugich okresach pomiedzy defekacjami. Pacjenci prze-
wlekle przyjmuja leki przeczyszczajace lub samodzielnie
wykonuja sobie enemy (3). W przeciwienstwie do dzieci,
nietrzymanie stolca u dorostych jest rzadkim objawem
HD. Choroba moze sie takze objawi¢ poprzez wystapienie
,ostrych” choréb chirurgicznych, takich jak niedroznosc
przewodu pokarmowego, rozdecie okreznicy lub wgto-
bienie esicy (4, 5).

DIAGNOSTYKA CHOROBY

W chirurgii dzieciecej biopsja ssgca odbytnicy aktualnie
stanowi podstawowa metode pobierania bioptatéw btony
$luzowej i podsluzowej odbytnicy celem potwierdzenia
badz wykluczenia choroby Hirschsprunga i podstawe
do kwalifikacji do zabiegu operacyjnego metoda TEPT.
Warunkiem wiarygodnej oceny jest pobranie wycinka o od-
powiedniej wielkosci (zbyt ubogi materiat na wykonanie
ok. 100 przekrojéw), wtasciwej grubosci (zawierajagcego
btone podsluzowa) oraz wtasciwej lokalizacji (0,5-1,5 cm
powyzej linii zebatej w zaleznosci od wieku dziecka).
Biopsja chirurgiczna ze wzgledu na powiktfania i koniecz-
nos¢ znieczulenia dziecka jest aktualnie wykonywana
rzadko (6). W czasie laparoskopii/laparotomii pobiera sie
natomiast wycinki w celu okreslenia zakresu agangliono-
zy. W pobranym bioptacie okreéla sie obecnos¢ komodrek
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lasts for 3 years or more and regular follow-up appointments
should be held until reaching adulthood. In adulthood patients
are usually referred to a Gastroenterological or Surgical Clinic
due to ailments such as faecal incontinence or constipations.
These Clinics are also places where patients with undiagnosed
congenital aganglionosis are referred to - these are often
patients who for years were treated for chronic constipations,
recurrent abdominal pain or the symptoms of the irritable
bowel. Patients with acquired aganglionosis (Chagas’ disease)
are very rare.

CLINICAL SYMPTOMS OF HD

Ca. 80-90% of children with HD show symptoms already
in the neonatal period. These are: delayed expulsion of meco-
nium occurring later than in the 24™ hour of life, constipations,
abdominal distension, periodically recurrent diarrhoea (entero-
colitis). These symptoms may be the cause of septicaemia and
may directly threaten the life of the new-born child. The main
symptoms are chronic constipations resistant to conservative
treatment, abdominal distensions, gradual delay in the physical
development of the child. An element which draws attention
in the per rectum examination is the empty contracted rectal
ampulla. Unexplained perforations of the intestine in the ab-
sence of inflammatory changes of the intestinal wall, especially
the cecum, may cause the suspicion of HD.

Adult patients complain mainly of constipations which
- to a varying extent - persist since childhood and do not
regress after the applied conservative treatment. This is ac-
companied by abdominal distension (83-86%) and periodical
abdominal pain (40-80%), especially in case of long periods
between defecations. Patients take laxatives chronically or
do enemas on themselves (3). In contrary to the case of chil-
dren, faecal incontinence in adults is a rare symptom of HD.
The disease may also be manifested through the occurrence
of “acute” surgical diseases such as the obstruction of the
gastrointestinal tract, toxic megacolon or the intussusception
of the sigmoid colon (4, 5).

DISEASE DIAGNOSTICS

In paediatric surgery suction biopsy of the rectum current-
ly constitutes the basic method of taking biopsy specimens
from the rectal mucosa or submucosa aimed at confirming
or excluding the occurrence of Hirschsprung’s disease. It is
also the basis for the qualification for surgical treatment
applying the TEPT method. The condition for reliable as-
sessment is taking a bioptate of appropriate size (material
sufficient for performing ca. 100 cross-sections), appropriate
thickness (containing the submucosa) and appropriate loca-
tion (0.5-1.5 cm over the pectinate line depending on the
child’s age). Currently, due to the risk of complications and
the necessity to apply anesthesia to the child, surgical biopsy
is performed rarely (6). During laparoscopy/laparotomy in
turn bioptates are taken in order to determine the extent of
aganglionosis. The presence of ganglion cells and the occur-
rence of hypertrophy of nerve fibers are determined in the
taken bioptate. Various types of histochemical and immuno-
histochemical examinations of the histological specimens of
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zwojowych oraz wystapienie przerostu wtékien nerwo-
wych. Wykonuje sie réznego typu badania histochemiczne
i immunohistochemiczne preparatéw histologicznych
pobranych bioptatéw z zastosowaniem odczynnikéw (m.
in. eozyna, hematoksylina, acetylocholinoesteraza, dehy-
drogenaza mleczanowa oraz bursztynianowa, NADPH-D)
lub przeciwciat (kalretina, PGP9.5, peripherin, substancja P,
NO-syntaza itp.). W obrazie HD charakterystyczny jest brak
obecnosci komoérek nerwowych i zwojéw nerwowych w je-
litowym splocie nerwowym oraz przerost (hipertrofia) wté-
kien nerwowych w $cianie jelita. Czuto$¢ i swoistos$¢ biopsji
ssacej w diagnostyce choroby Hirschsprunga okresla sie
odpowiednio na: 97-100% i 99-100%, a ryzyko powiktan
jest mniejsze niz 1% (7-10).

Manometria anorektalna i badania radiologiczne pet-
nia funkcje pomocnicza w postawieniu diagnozy, ale ich
czutos$c i swoistosc jest znacznie mniejsza niz w przypadku
biopsji. Badanie manometryczne przeprowadza sie gtow-
nie w celu okreslenia obecnosci odruchu relaksacyjnego
miesnia zwieracza wewnetrznego odbytu, ktéry wyksztatca
sie w pierwszym miesigcu zycia. Brak zwiotczenia zwiera-
cza w odpowiedzi na wzrost cisnienia w bance odbytnicy
jest charakterystyczny dla choroby Hirschsprunga. Czutos¢
i specyficznos¢ tej metody jest oceniana na 75-100% i 85-
97% (11, 12).

Badania radiologiczne czesto wykonywane sg jako
pierwsze, ze wzgledu na ich dostepnos¢ i matg inwa-
zyjnos$¢. Przegladowe zdjecie jamy brzusznej w pozycji
wiszgcej pozwala uwidocznic rozdete petle jelita grubego
i obecnos¢ poziomdéw ptynowo-gazowych. Wlew kontra-
stowy doodbytniczy uwidacznia lejkowaty obszar strefy
przejsciowej — ,objaw stozka” — na pograniczu jelita zwo-
jowego i obkurczonego jelita bezzwojowego. Na zdjeciu
pbéznym po 24 godzinach widoczne jest zaleganie kon-
trastu w dystalnym odcinku jelita. Badanie kontrastowe
wykonuje sie bez wczesniejszego przygotowania jelit,
a jego czutosc i specyficznos¢ rézni sie w zaleznosci od
dtugosci fragmentu bezzwojowego jelita oraz wieku pa-
cjenta (70 i 83%) (13). Mniejszg czutos¢ i specyficznosc
badania obserwuje sie w przypadku krétkich odcinkéw
bezzwojowych oraz w wieku noworodkowym, w ktérym
strefa przejsciowa jest mniej rozwinieta (14).

LECZNIE OPERACYJNE U DZIECI

Leczenie operacyjne jest jedyng metoda dajaca szanse
na wyleczenie chorego (15). Idea operacyjnego leczenia
choroby Hirschsprunga polega na wycieciu odcinka bez-
zwojowego jelita oraz sprowadzeniu i zespoleniu jelita
unerwionego z dystalng czescig odbytnicy mozliwie jak
najblizej odbytu.

Pierwszej udanej operacji, polegajacej na usunieciu bez-
zwojowej czesci jelita i przeciggnieciu zdrowego fragmen-
tu przez wynicowana odbytnice, dokonali Swenson i Bill
w 1948 roku. Od tego czasu pojawity sie nowe techniki,
réznigce sie od pierwotnej operacji, ktéra takze byta dalej mo-
dyfikowana. Chirurgiczne leczenie HD poczatkowo sktadato
sie z trzech etapdw operacji: wytonienia stomii powyzej strefy

the taken bioptates are performed applying reagents (such
as eosin and haematoxylin, acetylcholinesterase, lactate
dehydrogenase and succinate dehydrogenase, NADPH-D)
or antibodies (calretinin, PGP9.5, peripherin, Substance P,
NO-synthase etc.). A characteristic feature of the HD image
is the absence of nerve cells and nervous ganglions in the
enteric nervous plexus and the hypertrophy of nerve fibers
in the intestinal wall. The sensitivity and specificity of the
suction biopsy in the diagnostics of Hirschsprung’s disease
is determined respectively at: 97-100% and 99-100% and the
risk of complications is lower than 1% (7-10).

Anorectal manometry and radiological examinations play
a supplementary role in making the diagnosis but their sen-
sitivity and specificity is significantly lower than in the case
of biopsy. The manometric examination is performed mainly
in order to determine the presence of the relaxation reflex of
the internal anal sphincter which develops in the first month
of life. The lack of relaxation of the sphincter in response to
the pressure increase in the rectal ampulla is characteristic for
Hirschsprung’s disease. The sensitivity and specificity of this
method are assessed to be 75-100% and 85-97% (11, 12).

Radiologic studies are often performed first due to their
low invasiveness and availability. A plain X-ray of the ab-
dominal cavity in a hanging position allows for demonstrat-
ing distended loops of the large intestine, the presence of
air-fluid levels. Lower gastrointestinal series displays the
funnel-shaped area of the transition zone — the “cone-shape
syndrome” at the border between the ganglionic intestine
and the contracted aganglionic intestine. A late X-ray image
after 24 hours displays the retention of the contract medium
in the distal section of the intestine. The contrast examination
is performed without the prior preparation of the intestines
and its sensitivity and specificity differ depending on the
length of the aganglionic fragment of the intestine and the
age of the patient (70 and 83%) (13). Lower sensitivity and
specificity of the examination is observed in case of short
aganglionic sections and in neonatal age in which the transi-
tion zone is less developed (14).

OPERATIONAL TREATMENT IN CHILDREN

Operational treatment is the only method which gives
a chance for curing the patient (15). The idea of the opera-
tional treatment of Hirschsprung’s disease is based on cutting
out the aganglionic section of the intestine, bringing the
nerved intestine closer to the distal part of the rectum (pull-
-through) and joining them together as close as possible to
the anus (anastomosis).

The first successful operation based on the removing of
the aganglionic part of the intestine and pulling the healthy
fragment through the everted rectum was performed by
Swenson and Bill in 1948. From that time new techniques
were developed; they differed from the first operation which
was also further modified. The surgical treatment of HD was
primarily composed of three stages of the operation, i.e. form-
ing a stoma above the transition zone, performing the repair
surgical procedure and next closing the colostomy. Currently
there is a strive to reduce the number of planned interven-
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przejsciowej, whasciwego zabiegu naprawczego, a nastepnie
zamkniecia kolostomii. Obecnie dazy sie do zmniejszenia licz-
by planowych interwencji az do zabiegéw jednoetapowych.
Takie postepowanie staje sie coraz powszechniejsze, a wyniki
sg poréwnywalne lub lepsze niz w przypadku operacji wie-
loetapowych (16-18). Jednakze, wykonanie odbarczajacej
kolostomii wciaz jest zalecane u dzieci z ostrym zapaleniem
jelit zwigzanym z chorobg Hirschsprunga (HAEC), niedozy-
wieniem lub duzym ryzykiem perforacji, np. w przypadku
rozdecia jelita (5). Najczesciej stosowane techniki operacyjne
przedstawiono w tabeli 1.

Wyniki leczenia chirurgicznego uzaleznione sg od wielu
czynnikéw, m.in. od: doswiadczenia operatora, typu wady,
zwtaszcza dtugosci odcinka bezzwojowego, powiktan po-
operacyjnych oraz zaangazowania opiekunéw pacjenta
czy pacjenta w dbatos¢ o regularng defekacje. Zidentyfi-
kowano takze inne czynniki wptywajace na wyniki lecze-
nia. Sa nimi: pte¢ meska, towarzyszace wady wrodzone
centralnego uktadu nerwowego, niedroznos¢ smotkowa
oraz wystapienie zapalenia jelit przed podjeciem leczenia
operacyjnego (19).

Metoda z wyboru w przypadku operowania dzieci z kla-
syczng postacig HD jest przezodbytnicza resekcja odcin-
ka bezzwojowego (ang. transanal endorectal pull-through
- TEPT). Powyzsza operacja wywodzi sie z techniki Soave.
Zostata ona zmodyfikowana przez de la Torre-Mondragon
i Ortege-Salgado (20). Istota zabiegu jest usuniecie odcinka
bezzwojowego z dostepu przezodbytniczego poprzez na-
ciecie sluzéwki odbytnicy okoto 1 cm powyzej linii zebatej
i preparowaniu tkanek az do zatamka otrzewnej, gdzie
nastepnie okreznie nacina sie sciane odbytnicy, uzyskujac
dostep do jamy brzusznej. Odciggajac wypreparowane
jelito, powoli podwiazujac jego krezke, stopniowo przez-
odbytniczo mobilizuje sie i wyciaga kolejne odcinki jelita
dystalnego. Badanie srédoperacyjne bioptatéw sciany wy-
suwanego jelita pozwala okresli¢ wysokos¢ strefy bezzwo-
jowej, przejsciowej zwojowej. Bezzwojowe jelito zostaje
resekowane, a sprowadzone przez pozostawiony mankiet
miesniowy dystalnej czesci odbytnicy unerwione jelito
jest zespalane z btong $luzowg kanatu odbytu tuz powyzej
linii zebatej. Zaleta tej metody jest mozliwo$¢ wykonania
zabiegu jedynie z dostepu kroczowego bez koniecznosci
laparotomii lub laparoskopii. Z tego powodu czas operacji
jest krétszy niz w innych metodach, a efekt kosmetyczny
lepszy. Upowszechnienie sie tej metody wskazato jednak
na szereg probleméw z okresleniem doktadnej lokalizacji
i dtugosci strefy przejsciowej przed mobilizacja jelita, jak
tez wptyw dtuzszego rozszerzenia miesni zwieraczy odbytu
na czynnosc¢ skurczowg po operacji. Z tego powodu wiele
osrodkéw wprowadzito modyfikacje tej metody wykorzy-
stujaca dostep laparoskopowy w celu zminimalizowania
powyzszych trudnosci. Metaanaliza przeprowadzona przez
Thomsona i wsp. poréwnujaca klasyczny TEPT z jego warian-
tem laparoskopowym nie wykazata istotnej statystycznie
réznicy pomiedzy wynikami leczenia i czestotliwoscig po-
operacyjnych powiktan (gtéwnie zapalenia jelit, skretu jelit,
nietrzymania stolca oraz przewlektych zapar¢) pomiedzy
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tions aiming at performing one-stage interventions. Such
procedure is becoming more and more common and the
results are comparable or better than in case of multi-stage
operations (16-18). However performing a diverting colos-
tomy is still recommended in children with acute inflamma-
tion of the intestines related to Hirschsprung’s disease (HAEC),
malnutrition or a high risk of perforation e.g. as a result of
intestine distension (5). The most frequently applied surgical
techniques have been presented in table 1.

The results of surgical treatment depend on many factors
including the experience of the operator, the type of the
anomaly - especially the length of the aganglionic section,
postoperative complications and the commitment of the pa-
tient’s carers or the patient him- or herself to the solicitude of
regular defecation. Also other factors affecting the treatment
results have been identified. These are: male sex, accom-
panying congenital defects of the central nervous system,
meconium ileus and the occurrence of intestine inflammation
before applying operative treatment (19).

The method of choice in case of operating children with
aclassic form of HD is the transanal resection of the aganglionic
section (Transanal Endorectal Pull-Through - TEPT). The men-
tioned operation is derived from the Soave technique. It has
been modified by de la Torre and Ortega (20). The essence
of the surgery is the removal of the aganglionic section with
transanal access through the incision of the rectal mucosa ca.
1 cm above the pectinate line and the preparation of tissues
until the peritoneal fold where next the rectal wall is circularly
incised which grants access to the abdominal cavity. The re-
sult of the pulling-through of the preparated intestine and
the gradual ligation of its mesentery is the gradual transanal
mobilization and the pulling out of successive sections of the
distal intestine. The intraoperation examination of the biopt-
ates from the wall of the intestine which is pulled through
allows for identifying the height of the aganglionic zone, tran-
sitional ganglionic. The aganglionic intestine is resected and
the nerved intestine pulled through the maintained muscular
cuff of the distal part of the rectum becomes joined with the
mucosa of the anal canal just above the pectinate line. The ad-
vantage of this method is the possibility to perform surgery
solely from perineal access without the necessity for laparot-
omy or laparoscopy. Due to this reason the time of surgery is
shorter than in case of other methods and the cosmetic effect
is better. However, the dissemination f this method indicated
a number of problems with determining the exact location
and the length of the transition zone before the mobilization
of the intestine as well as the effect of prolonged extension of
the anal sphincter muscles on the contraction function after
the operation. Due to this fact many centres have introduced
a modification of this method applying laparoscopic access in
order to minimize the above mentioned difficulties. The meta-
analysis performed by Thomson et al. comparing the classical
TEPT with its laparoscopic variant did not show a statistically
significant difference between the results of treatment and
the frequency of postsurgical complications (mainly intes-
tine inflammation, twisted bowels, faecal incontinence and
chronic constipations) between the two methods although
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Tab. 1. NajczeSciej stosowane techniki operacyjne u dzieci z chorobg Hirschsprunga

Typ operacji Swenson Duhamel Soave Rehbein TEPT
Opis zabiegu — wewnatrzbrzuszna resekcja blizszej — mukozektomia — resekcja — przezodbytnicze
resekcja bezzwojo- czesci bezzwojo- bezzwojowego bezzwojowe- usuniecie odcinka
wego jelita wego jelita odcinka jelita go odcinka bezzwojowego
— wypreparowanie przezodbytnicze przeciagniecie jelita z pozo- sprowadzenie
i uruchomienie zespolenie uner- zdrowego jelita stawieniem unerwionego jelita
odbytnicy wionego jelita przez mankiet okoto 4 cm z jamy brzusznej
— wynicowanie z tylng $ciana zespolenie bezzwojowego przez pozostawio-
odbytnicy na ze- kikuta odbytni- z odbytem okoto fragmentu ny mankiet mie-
wnatrz przez odbyt cy przy uzyciu 1 cm powyzej w przestrzeni $niowy dystalnej
— sprowadzenie staplera linii grzebienia- zaotrzewnowej czesci odbytnicy
uzwojonego jelita stej — zespolenie zespolenie spro-
przez przecieta kolorektalne wadzonego jelita
$ciane odbytnicy za pomoca z btona $luzowa
— zespolenie sprowa- staplera kanatu odbytni-
dzonego jelita ze czego tuz powyzej
$ciang odbytnicy linii zebatej
Liczba etapow 13 13 13 13 13
zabiegu
Dostep operacyjn brzuszno-kroczo brzuszno-kroczowy  kroczowo-brzuszny brzuszn kroczow
&p operacyiny Wy lub pull-through lub pull-through y y
Operacja metoda tak tak nie tak tak
laparoskopowa
Czgstosc 3,2-19,5% 0-27% 2,1% 8,9% 0-21%
nietrzymania stolca
Tab. 1. The operational techniques most frequently applied in children with Hirschsprung’s disease
Type of operation Swenson Duhamel Soave Rehbein TEPT

Procedure
description

intra-abdominal
resection of the
aganglionic intestine
preparating and
mobilisation of the
rectum

eversion of the rec-
tum outside through

— the resection of

the closer part
of the agangli-
onic intestine

— transanal anas-

tomasis of the
nerved intestine
with the back

— mucosectomy of

the aganglionic
section of the
intestine
pull-through

of the healthy
intestine through
the cuff

— resection of
the aganglionic
section of the
intestine with
leaving a ca.

4 cm aganglion-
ic fragment in
the retroperito-

— transanal removal

of the aganglionic
section

— pull-through of the

nerved intestine
from the abdomi-
nal cavity through
the left muscular

the anus wall of the rectal anastomasis neal area cuff of the distal
— pull-through of the stump using with the anus ca. - colorectal part of the rectum
ganglionic intestine a stapler 1 cm above the anastomasis — anastomatis of the
through an incised pectinate line performed us- pulled-through
rectal wall ing a stapler intestine with the
— anastomasis of the mucosa of the anal
pulled-through canal just above
intestine with the the pectinate line
rectal wall
Number of stages 1.3 1-3 1-3 1-3 1-3
of the procedure
Operational access abdomino-perineal abdomino-perineal  perineo-abdominal abdominal perineal
or pull-through or pull-through
Laparoscopic yes yes no yes yes
surgery
Frequency of feacal
. . 3.2-19.5% 0-27% 2.1% 8.9% 0-21%
incontinence
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obiema metodami, cho¢ poréwnanie opierato sie na wy-
nikach badan retrospektywnych (21). Podobne poréwna-
nie przeprowadzili van den Ven i wsp., poréwnujac obie
metody wykonywane w dwdch szpitalach akademickich
w Holandii (22). W badaniu tym takze nie stwierdzono réznic
w ilosci wezesnych i odlegtych powikfan, jak tez wynikéw
czynnosciowych. Zaobserwowano natomiast, ze makrosko-
powa ocena jelita podczas laparoskopii pozwala na resekcje
krétszego fragmentu jelita poprzez lepsza wizualizacje strefy
przejsciowej. Odbywa sie to jednak kosztem diuzszego
czasu zabiegu (Srednio o 109 min), przy braku wyraznych
rekomendacji dotyczacych ilos¢ jelita koniecznego do wy-
ciecia powyzszej strefy przejsciowej. Z powodu powyzszych
zalet, TEPT jest obecnie metoda z wyboru w przypadku
operowania noworodkdéw i niemowlat gtéwnie ze wzgledu
na mozliwos¢ przeprowadzania tego zabiegu w powyzszej
grupie wiekowej bez stosowania kolostomii i otwierania
jamy brzusznej (23).

POWIKLANIA POOPERACYJNE
WYNIKAJACE Z ISTOTY HD

Przewlekte zaparcia, HAEC i nietrzymanie stolca sa naj-
czestszymi pooperacyjnymi powiktaniami u dzieci z HD.
Powiktania te czesciej wystepuja w pierwszych miesigcach
pooperacyjnych, a w miare uptywu czasu ich czestos¢
wystepowania i nasilenie maleja. Do innych rzadszych
powiktan naleza niedroznos¢ zrostowa jelit i powiktania
urologiczne, m.in. nietrzymanie moczu. Obserwowana
u niektoérych pacjentéw dysfunkcja czynnosciowa pecherza
moczowego moze by¢ nastepstwem ucisku szyi pecherza
przez masy katowe nagromadzone w megarectum. Zgon
po zabiegach naprawczych HD wystepuje rzadko i zwykle
jest nastepstwem niepowodzen w leczeniu powiktan, np.
sepsy zwigzanej z enterocolitis, niedroznoscia jelit lub
niepowodzen w leczeniu catkowitej bezzwojowosci jelita
grubego (24).

Przewlekte zaparcia wystepujg u okoto 33% dzieci
w pierwszych miesigcach po zabiegach naprawczych z po-
wodu HD. W okresie pézniejszym czestos¢ wystepowania
tego powiktania spada do 9%. Zaparcia te moga by¢ nastep-
stwem niecatkowitej resekgji jelita bezzwojowego, dysgan-
glionozy, achalazji zwieracza odbytu i zwezenia w miejscu
zespolenia. Niecatkowita resekcja jelita bezzwojowego
jest najczesciej wynikiem btednej srédoperacyjnej oceny
anatomopatologicznej pobranych wycinkéw. Achalazja
zwieracza wewnetrznego odbytu jest zaburzeniem wyni-
kajacym z nadmiernego napiecia tego zwieracza i braku
zdolnosci jego relaksacji. Stanowi ona przyczyne zaprac
w okresie pooperacyjnym u okoto 5-32% pacjentéw z HD.
Czestos¢ wystepowania tego powikfania maleje w miare
uptywu lat.

Wsréd powiktan pooperacyjnych do najwazniejszych
nalezy zapalenie jelita cienkiego i okreznicy zwigzane z cho-
roba Hirschsprunga (HAEC). Jest ono gtéwnga przyczyng
Smiertelnosci w HD i moze wystapic takze przed zabie-
giem operacyjnym lub poprzedzac¢ diagnoze HD (6-26%).
Czestos$¢ wystepowania tego powiktania po operacji
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the comparison was based on the results of retrospective stud-
ies (21). A similar comparison was performed by van den Ven
et al. who compared both methods applied in two academic
teaching hospitals in the Netherlands (22). This study also did
not find differences in the number of early and late complica-
tions nor functional results. It was however observed that the
macroscopic assessment of the intestine during laparoscopy
allows for the resection of a shorter intestinal fragment due to
the better vitalization of the transitional zone. This is however
performed at the expense of a longer time of surgery (by aver-
age by 109 minutes) with the lack of clear recommendations re-
lated to the amount of intestine necessary for resection above
the transition zone. Due to the above mentioned advantages
TEPT is currently the method of choice in case of surgeries on
new-borns and infants mainly due to the possibility to perform
this surgery among the mentioned age group without apply-
ing colostomy and opening the abdominal cavity (23).

POSTOPERATIVE COMPLICATIONS
RESULTING FROM THE NATURE OF HD

Chronic constipations, HAEC and faecal incontinence are
the most frequent postoperative complications in children
with HD. These complications more frequently occur in the
first postoperative months and over time the frequency of
their occurrence and their intensity decrease. Other more rare
complications include: adhesive bowel disease and urologic
complications such as urinary incontinence. The functional
dysfunction of the urinary bladder observed in some patients
may be the consequence of the bladder neck compression by
the stool masses accumulated in the megarectum. Death after
HD repair surgery occurs rarely and is usually the consequence
of the failure of the treatment of complications such as e.g. sep-
sis associated to enterocolitis, intestinal obstruction or failure
in the treatment of total colonic aganglionosis (24).

Chronic constipations occur in ca. 33% of children in the
first months after repair surgeries performed due to HD. In the
later period the frequency of the occurrence of this disease de-
creases to 9%. These constipations may be the consequence of
the incomplete resection of the aganglionic intestine, dysgan-
glionosis, anal sphincter achalasia and stenosis in the place of
anastomosis. Incomplete resection of the aganglionic intestine
is most frequently the result of incorrect intraoperative anato-
mopathological evaluation of the taken bioptates. Internal anal
sphincter achalasia is a disorder resulting from the excessive
tension of this sphincter and the lack of ability to relaxit. It con-
stitutes the cause of constipations in the postoperative period
in ca. 5-32% patients with HD. The frequency of occurrence of
this complication decreases over the years.

The most important postoperative complications include
Hirschsprung associated enterocolitis (HAEC). It is the main
cause of mortality in HD and it may also occur before the surgi-
cal treatment or it may precede the diagnosis of HD (6-26%).
The frequency of occurrence of this complication after an
operation performed applying perineal access is reported to
be between 5-42% and is more frequent than in case of opera-
tions applying perineo-abdominal or abdominal access (25).
The pathomechanism of this disease has not been fully
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z dostepu kroczowego opisywana jest na 5-42% i jest czest-
sza niz w przypadku operacji z dostepu mieszanego lub
brzusznego (25). Patomechanizm tej choroby nie zostat jesz-
cze doktadnie poznany. Przyczyne nawracajacych ostrych
zapalen jelita po operacji radykalnej HD nalezy upatrywac
w istocie samej choroby, czyli nieprawidtowym unerwieniu,
bowiem zmiany w dystrybucji wielu neurotransmiteréw sg
opisywane réwniez w jelicie uzwojonym. Inna z wysuwa-
nych teorii wskazuje, ze obecnos¢ pooperacyjnych zwezen
jelita (niewydolnos¢ zespolenia, zrosty) czy nieradykalnos¢
zabiegu prowadza do zastoju tresci jelitowej, przerostu flory
bakteryjnej i jej translokacji (26, 27). Takie zwezenia zwiek-
szajg ryzyko wystapienia HAEC okoto trzykrotnie (15, 25).
HAEC objawia sie gorgczka, cuchngcymi stolcami o typie
biegunkowym i znacznym wzdeciem brzucha prowadzacym
do szybkiego pogarszania sie stanu ogdlnego pacjenta.
U dziecka dochodzi do wystgpienia objawéw niedrozno-
$ci porazennej. Leczenie polega na resuscytacji ptynowej,
antybiotykoterapii i odbarczeniu jelita grubego za pomoca
sondy i enem. U pacjentéw dorostych obraz kliniczny i ra-
diologiczny jest nie do odréznienia od niskiej niedroznosci
mechanicznej przewodu pokarmowego. Najwazniejszg
czynnoscia jest wéwczas wprowadzenie sondy do odbyt-
nicy, co powoduje gwattowne wydalenie cuchnacej ptyn-
nej tresci i pozwala wykluczy¢ koniecznos¢ laparotomii.
Réznicowanie tych dwdch stanéw jest szczegdlnie istotne
u dorostych operowanych w dziecinstwie z powodu cho-
roby Hirschsprunga, bowiem niepotrzebna laparotomia
tylko pogorszy stan chorego. W przypadku nawracajacych
epizodéw HAEC, u pacjentéw ze stwierdzonga achalazjg
zwieracza wewnetrznego odbytu nalezy rozwazy¢ leczenie
zachowawcze z okresowo powtarzang dywulsja odbytu,
ostrzyknieciem zwieracza wewnetrznego odbytu toksyng
botulinowa, a w bardzo nasilonych przypadkach czesciowa
miotomie miesniéwki odbytnicy (POMM). Cho¢ zwigzane
jest to z wiekszym ryzykiem nietrzymania stolca, zwtaszcza
w przypadku naciecia powyzej miesnia zwieracza wewnetrz-
nego odbytu, to jednak w okresie okoto 2 lat po operacji wy-
niki czynno$ciowe pozostaja dobre (28). Dalsze zrozumienie
patomechanizmu choroby moze prowadzi¢ do identyfikacji
pacjentéw wiekszego ryzyka i wykonywania prewencyjnego
rozszerzania zespolenia.

Nietrzymanie stolca, a wtasciwie brudzenie bielizny,
u dzieci po operacji HD jest zwykle nastepstwem groma-
dzenia i zalegania czesto zbitych mas katowych w zbiorniku
utworzonym z pozostawionego odcinka bezzwojowego
jelita. Do innych istotnych czynnikéw naleza: uszkodzenie
lub zbyt stabe napiecie zwieracza zewnetrznego odbytu,
wykonanie zbyt niskiego zespolenia sprowadzonej petli
unerwionego jelita z btong $luzowa odbytnicy (ponizej
kolumn Morgagniego) lub srédoperacyjne uszkodzenie
nerwéw miednicznych.

ODLEGLE WYNIKI LECZENIA

Ocena wynikéw leczenia moze sie rézni¢, patrzac z per-
spektywy chirurga i pacjenta. Co ciekawe, pacjenci zwykle
lepiej oceniaja wyniki czynnosciowe i jako$¢ zycia niz

understood yet. The reason for recurrent acute intestine inflam-
mations after radical HD surgery should be sought in the nature
of the disease itself which is abnormal innervation because
changes in the distribution of many neurotransmitters are also
described in the ganglionic intestine. Another proposed theory
suggests that the presence of postoperative intestinal sten-
oses (insufficiency of the anastomosis, adhesions) or the non-
radicalness of the surgery lead to the stasis of intestinal content,
bacterial flora overgrowth and its translocation (26, 27). Such
stenoses increase the risk of HAEC about three times (15, 25).
The symptoms of HAEC are fever, malodorous stools of a di-
arrheal nature and significant abdominal distension leading to
the fast deterioration of the general condition of the patient.
The symptoms of paralytic ileus occur in children. The treat-
ment is based on fluid resuscitation, antibiotic therapy and
the decompression of the large intestine using a probe and en-
emas. In adult patients the clinical image and the radiological
image cannot be differentiated from mechanical obstruction
of the lower part of the gastrointestinal tract (comprising the
further section of the small intestine (the ileum) and the large
intestine). The most important activity then is the inserting
a probe into the rectum which causes rapid excretion of malo-
dorous liquid content and allows for excluding the necessity
for laparotomy. Differentiating between these two conditions
is of particular significance in adults who had undergone
surgery due to Hirschsprung’s disease in childhood because
unnecessary laparotomy would only worsen the patient’s con-
dition. In case of recurrent episodes of HAEC in patients with
a diagnosis of internal anal sphincter achalasia conservative
treatment needs to be considered with periodically repeated
divulsion of the anus, injecting botulinum toxin into the inter-
nal anal sphincter and in very severe cases — partial myotomy
of the rectal muscles (POMM). Although this is related to the
higher risk of faecal incontinence, especially in case of an inci-
sion above the internal anal sphincter muscle, in the period
of ca. 2 years after the operation the functional results remain
good (28). Further understanding of the pathomechanism of
the disease may lead to identifying patients of higher risk and
performing a preventive extension of the anastomosis.

Faecal incontinence or to be precise the so called soiling,
especially with liquid faecal matter in children after a HD op-
eration is usually the consequence of the accumulation and
retention of frequently compact faecal masses in a reservoir
formed from the aganglionic section of the intestine which
had been leaven. Other significant factors include: the damage
or too weak tension of the external anal sphincter, performing
atoo low anastomosis of the pulled-through loop of the nerved
intestine with the rectal mucosa (below Morgagni’s columns)
or intraoperative damage to the pelvic nerves.

LONG-TERM TREATMENT RESULTS

The assessment of the results of treatment may differ
when looking from the perspectives of the surgeon and the
patient. The fact that is interesting is that patients usually
assess the functional results and the quality of life better
than surgeons (29). Patients who are used to burdensome
symptoms and faecal incontinence in childhood assess their
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chirurdzy (29). Pacjenci przyzwyczajeni do ucigzliwych
objawoéw i nietrzymania stolca w dziecifistwie lepiej oce-
niaja swoja kontynencje niz moze to bezposrednio wynikac
z przeprowadzonej oceny w oparciu o skale Wexnera. Z ko-
lei chirurdzy czesto nie sg w petni $Swiadomi wptywu choro-
by na codzienne zycie pacjenta i jego jakos¢ (30). Pomimo
tego, odlegte wyniki leczenia pojawiaja sie wraz z czasem,
jaki minat od zabiegu (31, 32). Dotyczy to zaréwno typowej
postaci choroby, jak i obejmujacej cate jelito grube.

W ocenie odlegtych wynikéw leczenia uwzglednia sie
gtéwnie nietrzymanie stolca oraz zaparcia. U dzieci z HD
nietrzymanie stolca po operacji uznaje sie za powiktanie
pooperacyjne. W przypadku TEPT z uwagi na dostep tylko
kroczowy przeprowadzono wiele analiz majacych na celu
okreslenie, czy jest to zwigzane z wiekszym ryzykiem nie-
trzymania stolca. Wiekszo$¢ dotychczas przeprowadzonych
poréwnan wykazata nie gorsza lub lepsza czynno$¢ aparatu
zwieraczowego, wskazujac, ze jego uszkodzenie podczas TEPT
jest rzadkie (33-36). Podczas poréwnania TEPT z LEPT (TEPT
z mobilizacja jelita grubego poprzez laparotomie), Stensrud
i wsp. zaobserwowali czeste wystepowanie brudzenia bieli-
zny (soiling) w obu typach operacji, tj. 54 i 58% pacjentéw
w poszczegdlnych grupach (36). Autorzy sugerowali, ze moze
by¢ to zwigzane nie z samymi technikami operacyjnymi, ale
zich krzywa uczenia sie i rzadkim wykonywaniem tych pro-
cedur w mniejszych osrodkach.

Poniewaz nie wykazano gorszych wynikéw odlegtych po
operacji TEPT, kolejne badania przeprowadzono w celu odpo-
wiedzi na pytanie, czy modyfikacje w obrebie samej techniki
TEPT wptywaja na odlegte wyniki leczenia. Oh i wsp. zbadali
réznice w czestosci oddawania stolca pomiedzy dwiema
grupami pacjentéw, u ktérych wykonano zespolenie na 2
i 15 mm od linii zebatej po wykonaniu LATEPT. Obserwujac
pacjentéw przez okoto 40 miesiecy, zaobserwowali mniej
wypréznien w grupie z wyzej wykonanym zespoleniem (3,77
w pierwszej grupie vs 2,0 w drugiej po 2 latach (p = 0,035)
i 3,92 w pierwszej grupie vs 1,29 w drugiej po 3 latach (p =
0,009)) (37).

Poniewaz metoda TEPT upowszechnifa sie pod koniec
lat 90. XX wieku, wiekszos$¢ badan obejmuje okres najwyzej
10 lat po operacji. Ocena jakosci zycia pacjentéw w dalszych
latach po operacji TEPT stanie sie wiec dopiero przedmiotem
dalszych badan. Takze wptyw czestszego wystepowania HAEC
w przypadku TEPT na odlegte wyniki leczenia powinien zosta¢
doktadniej zbadany.

W przypadku wczesniej wykonywanych operacji, odlegte
wyniki leczenia w szerszej perspektywie czasowej takze
sg rzadkie. W badaniach ankietowych przeprowadzonych
przez Jarvi i wsp. zbadano pacjentéw, ktérzy zostali pod-
dani operacji z powodu HD w latach 1950-1986 w Finlan-
dii (38). Wiekszos¢ z nich byta operowana z wykorzystaniem
techniki Duhamela, a w chwili oceny mieli $rednio 43 lata.
Na podstawie uzyskanych odpowiedzi autorzy wskazali na
starzenie sie jako niezalezny czynnik wptywajacy na gorsza
funkcje aparatu zwieraczowego. Pozostate funkcje uktadu
trawiennego nie réznity sie znaczaco od pacjentéw w grupie
kontrolnej.
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continence better than it may be concluded directly from the
assessment performed basing on Wexner’s scale. The surgeons
in turn often are not fully aware of the impact this disease has
on the patient’s everyday life and its quality (30). Despite of
this long-term treatment results come over time passing from
the surgery (31, 32). This refers to both the typical form of the
disease as well as that affecting the whole large intestine.

The elements which are mainly taken into consideration
in the assessment of long-term treatment results are faecal
incontinence and constipations. In case of children with HD
faecal incontinence after the surgery is considered to be
a postoperative complication. In case of TEPT, due to only
perineal access, many analyses have been carried out aiming
at determining whether it is related to a higher risk of faecal
incontinence. The majority of the comparisons carried out
until now demonstrated that the function of the sphincter
apparatus was not worse or it was better which indicated that
its damage during TEPT is rare (33-36). While comparing TEPT
with LEPT (TEPT with the mobilisation of the large intestine
through laparotomy) Stensrud et al. observed the frequent
occurrence of underwear soiling in both types of surgery, i.e.
54 and 58% of patients in particular groups (36). The authors
suggested that this may not be associated with the operational
techniques themselves, but with their learning curve and the
rare performance of these procedures in smaller centres.

Due to the fact that worse long-term results were not
demonstrated after the TEPT surgery further studies were
performed in order to answer the question whether modifi-
cations within the TEPT technique itself affect the long-term
treatment results. Oh et al. examined the differences in the
frequency of defecation between the two groups of patients
in whom anastomosis was performed at 2 and 15 mm from
the pectinate line after performing LATEPT. During patient ob-
servation which lasted for ca. 40 months less defecations were
observed in the group of patients in which the anastomosis
was performed higher (3.77 in the first group vs 2.0 in the
second one after 2 years (p =0.035) and 3.92 in the first group
vs 1.29 in the second one after 3 years (p = 0.009)) (37).

Due to the fact that the TEPT method became more com-
mon in the late 90's of the XX century most studies cover
a period of maximally 10 years after the operation. The assess-
ment of the quality of life of patients in further years after the
TEPT operation shall therefore only be the object of further
research. Also the influence of the more frequent occurrence
of HAEC in case of TEPT on long-term treatment results should
be investigated more thoroughly.

In case of operations performed earlier long-term treat-
ment results in a wider time perspective are also rare. Survey
studies held by Jarvi et al. examined patients who were
subjected to surgery due to HD in Finland in the years 1950-
1986 (38). The majority of patients were operated applying
the Duhamel technique and in the moment of evaluation they
were by average 43 years old. On the basis of the obtained
answers the authors indicated aging as the independent fac-
tor affecting the worse function of the sphincter apparatus.
The remaining functions of the digestive system did not differ
significantly from those of the patients in the control group.
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HIRSCHSPRUNG W WIEKU DOROSLYM

Czestotliwos¢ choroby u dorostych nie jest znana, zwtasz-
cza ze duzy odsetek przypadkéw HD jest nierozpoznany lub
btednie diagnozowany w tej grupie wiekowej. Zazwyczaj
pacjenci zgtaszaja sie do lekarza z dtugoletnia historig za-
paré wymagajacych ciggtego uzywania srodkéw przeczysz-
czajacych, czasem z towarzyszacymi objawami nietrzymania
stolca. U takich pacjentéw rozpoznaje sie uposledzong
czynnos¢ motoryczng jelita grubego (ang. colonic inertia).
Nalezy jednak odrézni¢ prawdziwy colonic inertia od nie-
zdiagnozowanej choroby Hirschsprunga. Colonic inertia
obejmuje bowiem zaparcia wynikajace takze zinnych przy-
czyn niz brak unerwienia odcinka jelita, tj. dietetycznych (zta
dieta), psychologicznych lub jatrogennych (leki). Choroba
moze takze ujawnic sie pod postacig nagtego rozdecia
okreznicy (tac. megacolon toxicum), wymagajacego pilnej
operacji (4). W przypadku podejrzenia choroby Hirsch-
sprunga zaleca sie wykonanie manometrii anorektalnej,
w ktoérej brak odruchu relaksacyjnego miesnia zwieracza
wewnetrznego odbytu moze potwierdzi¢ taka diagnoze.
Nalezy wéwczas wykona¢ biopsje petnoscienng odbytnicy
w celu stwierdzenia obecnosci zmian typowych dla HD.
Ze wzgledu na mata dostepnos¢é manometrii anorektalnej
w Polce oraz po uwzglednieniu jej czutosci i specyficznosci
w diagnozowaniu HD, wiele przypadkéw pozostaje nadal
niezdiagnozowanych. Jezeli w badaniu pasazu przez prze-
wod pokarmowy (transit time) czas przechodzenia znacz-
nikéw przekracza 72 godziny, pacjenci kwalifikowani sa do
catkowitego wyciecia okreznicy z nastepowym zespoleniem
jelita kretego do odbytnicy. Liczne badania wykazaty, ze
jest to operacja z wyboru w leczeniu colonic inertia, cho¢
obarczona powiktaniami, ze Smiertelnoscig wtacznie (39-42).
Problemem pozostajg takze wyniki czynnosciowe i jakos¢
zycia pacjentéw. Az do 33% pacjentéw moze sie skarzy¢ na
utrzymujace sie zaparcia, a u 44% pacjentéw utrzymuja sie
dolegliwosci bélowe jamy brzusznej. Czestotliwos$¢ wyproz-
nien waha sie od 2 do 6 na dzien, a biegunka zwykle ustepu-
je w ciggu miesigca od operacji. W przypadku utrzymujacej
sie biegunki, nieustepujacej po leczeniu zachowawczym,
rozwaza sie wykonanie ileostomii lub zbiornika J-Pouch.
Przy podjeciu takich decyzji nalezy kierowac sie takze wyste-
powaniem objawoéw nietrzymania stolca, obserwowanych
Srednio u 14% pacjentow, ktére moga dodatkowo pogarszac
jakos¢ zycia. W tym przypadku pacjenci decyduja sie na
wytonienie ileostomii. Sytuacja ta dotyczy zwykle 5% ope-
rowanych, ale donoszono tez o koniecznosci wykonania
ileostomii az u 28% pacjentéw (43).

Pismiennictwo od 1950 roku opisuje okoto 229 przypad-
kéw HD w wieku dorostym z przewaga ptci meskiej (76%)
w stosunku do zenskiej (24%). Srednia wieku pacjentéw
operowanych wynosita 24 lata (zakres 18-73 lat). W przy-
padku uzyskania potwierdzenia HD, chirurdzy wykonuja
operacje uznane w leczeniu HD, np. zmodyfikowang opera-
cje sposobem Duhamela lub operacje Rehbeina. Vorobyov
i wsp. przeanalizowali 90 przypadkéw choroby u pacjentéw
w wieku od 14 do 47 lat (mediana 24 lata). Operacje spo-
sobem Duhamela wykonano u 90% pacjentéw, uzyskujac

HIRSCHSPRUNG IN ADULTHOOD

The disease frequency among adults is not known, espe-
cially that a high percentage of HD cases is not diagnosed or is
diagnosed incorrectly in this age group. Usually patients come
to a physician after many years of constipations requiring the
constant application of laxatives, sometimes with the accom-
panying symptoms of faecal incontinence. Such patients are
diagnosed with colonic inertia. However it is necessary to
distinguish between true colonic inertia and non-diagnosed
Hirschsprung’s disease. Colonic inertia includes constipations
resulting also from reasons other than the aganglionosis of an
intestinal section, i.e. dietary reasons (a bad diet), psychologi-
cal or iatrogenic reasons (drugs). The disease may also mani-
fest itself in the form of sudden megacolon toxicum requiring
urgent surgery (4). In cases of the suspicion of Hirschsprung’s
disease it is advised to perform anorectal manometry, in
which the lack of the relaxation reflex of the internal anal
sphincter muscle may confirm such a diagnosis. It is then
necessary to perform a full thickness biopsy of the rectum in
order to verify the presence of changes typical for HD. Due to
the poor availability of anorectal manometry in Poland and
after taking into consideration its sensitivity and specificity
in diagnosing HD many cases still remain undiagnosed. If in
the examination of the passage through the digestive tract
the transit time of markers exceeds 72 hours the patients
are qualified for complete colonic excision with subsequent
ileorectal anastomosis. Numerous studies have demonstrated
that this is an operation of choice in the treatment of colonic
inertia, although it is burdened with complications includ-
ing mortality (39-42). The remaining problems are also the
functional results and the quality of life of patients. Even up
to 33% of patients may complain of persistent constipations
and abdominal pain ailments persist in 44% of patients.
The frequency of defecations ranges from 2 to 6 per day and
diarrhoea usually resolves within a month from surgery. In
case of persistent diarrhoea resistant to conservative treat-
ment the formation of an ileostomy or a J-Pouch reservoir is
taken into consideration. While making such decisions one
should also be guided by the occurrence of symptoms of
faecal incontinence occurring by average in 14% of patients,
which may additionally deteriorate the quality of life. In this
case the patients decide to form an ileostomy. This situation
usually refers to 5% of operated patients but there have also
been reports of the necessity to form an ileostomy in 28% of
patients (43).

The available literature describes ca. 229 cases of HD in
adulthood since 1950; these were more frequently male (76%)
than female (24%) patients. The mean age of the operated
patients was 24 (range 18-73). In case of obtaining the con-
firmation of HD surgeons perform interventions which are
recognized in the treatment of HD, e.g. the modified surgery
performed applying the Duhamel technique or Rehbein’s
procedure.Vorobyov et al. analysed 90 cases of the disease in
patients aged from 14 to 47 (median 24). The surgery apply-
ing Duhamel’s technique was performed in 90% of patients,
with the achieving of good functional results, in 84% if the
aganglionic section was limited to the sigmoid colon/rectum.
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dobre wyniki czynnosciowe u 84%, jesli odcinek bez-
zwojowy ograniczat sie do esicy/odbytnicy. W przypadku
rozleglejszego odcinka bezzwojowego, odlegte wyniki
leczenia byty nieco gorsze, tj. 66% oceniato dobrze prace
jeliti funkcjonowanie aparatu zwieraczowego (44). Autorzy
potwierdzajga, ze operacja z wyboru w przypadku HD u do-
rostych jest operacja sposobem Duhamela. W poréwnaniu
do innych operacji, obserwuje sie rzadsze wystepowanie
impotencji, nieszczelnosci zespolenia oraz zalety obec-
nosci zbiornika jelitowego w ograniczeniu brudzenia
bielizny (45-47). Qiu i wsp. przedstawili cztery przypadki
HD u dorostych pacjentek (wiek pomiedzy 55 a 67 lat),
leczonych w oddziale chirurgicznym z powodu rozdecia
okreznicy, silnych dolegliwosci bélowych jamy brzuszne;j
lub objawéw podniedroznosci. Dwie pacjentki przebyty
wczesniej laparotomie z powodu niedroznosci jelit, po
ktorych dolegliwosci nawrdcity. U pacjentek wykonano
resekcje przednig odbytnicy lub kolektomie z zespoleniem
ileorecto, nie obserwujac pooperacyjnych powiktan (48).
Ostatnio pojawito sie takze doniesienie opisujgce mioto-
mie zmienionego chorobowo odcinka za pomoca endo-
skopu. Autorzy tej techniki zastosowali zatozenia metody
endoskopowej przyjetej w leczeniu achalazji przetyku
i zmodyfikowali ja w celu zastosowania u 24-letniego
pacjenta z rozpoznang chorobga Hirschsprunga, ktéry nie
wyrazit zgody na leczenie operacyjne, dystalnego odcinka
jelita. Nacieto okoto 20 cm (w tym 15 cm zmienionego
chorobowo odcinka) miesniéwki jelita, nie obserwujac
pozabiegowych powiktani. Po 24 tygodniach stwierdzono
lepsza czynnos¢ aparatu zwieraczowego oraz znaczace
rzadsze zaparcia (49). Autorzy sugeruja, ze w przysztosci
moze to by¢ metoda z wyboru u dorostych pacjentéw z HD,
pozwalajgca unikng¢ leczenia operacyjnego i zwigzanych
z tym powiktan.

PODSUMOWANIE

W ostatnich dwdch dekadach obserwuje sie wzrost cze-
stotliwosci wystepowania choroby Hirschsprunga zaréwno
w zespotach wad wrodzonych, jak i jako wada izolowana.
Znaczny postep w zrozumieniu patomechanizmu tej cho-
roby oraz towarzyszacych jej powiktan sugeruje szersze
tto patologiczne zmian w jelicie grubym, nieograniczone
jedynie do braku komérek zwojowych w obrebie zwojow
Auerbacha i Meissnera. Znaczny postep w leczeniu chi-
rurgicznym dzieci z HD pozwolit na ograniczenie ilosci
zabiegéw do jednego i uzyskanie akceptowalnej jakosci
zycia umozliwiajacej normalne funkcjonowanie w spo-
teczenstwie takze w wieku dorostym. Szersze uznanie
metody TEPT i jej modyfikacji uwzgledniajacych zwtaszcza
asyste laparoskopowa, jako leczenia z wyboru u dzieci
z HD, zwtaszcza w grupie noworodkdéw, zwrdécito uwage
na problem krzywej uczenia sie w przypadku tego zabiegu
oraz jej wptyw na wczesne i pdzne wyniki leczenia. Z tego
powodu centralizacja opieki w osrodkach z bogatym do-
Swiadczeniem i duzg liczbg wykonywanych procedur jest
coraz czesciej zalecana.

Nowa Mebvcyna 2/2017

In cases of a more extensive aganglionic section long-term
treatment results were somewhat worse, i.e. 66% assessed the
functioning of the intestines and of the sphincter apparatus
well (44). The authors confirm that the operation of choice in
case of HD in adults is the operation performed applying the
Duhamel technique. In comparison to other operations one
can observe less frequent occurrence of impotence, of leaking
anastomosis and the advantages of the presence of the intes-
tinal reservoir in the limiting of soiling underwear (45-47). Qiu
et al. presented four cases of HD in adult female patients (age
between 55 and 67) treated in the Surgical Department due
to toxic megacolon, severe abdominal pain ailments and
symptoms of subileus.

Two patients had earlier laparotomies due to intestinal ob-
struction (ileus) after which the ailments returned. The patients
were subjected to anterior resection of the rectum or colec-
tomy with ileorectal anastomosis and postoperative complica-
tions were not observed (48). Recently there has been a report
describing myotomy of the intestinal section affected by the
disease performed using an endoscope. The authors of this
technique applied the assumptions of the endoscope method
used in the treatment of esophageal achalasia and modified it
in order to apply it in a 24 year old patient with a diagnosis of
Hirschsprung’s disease of the distal section of the large intes-
tine who did not provide consent for operational treatment.
Ca. 20 cm of intestinal muscles were incised (including 15 cm
of the section affected by the disease) without observing post-
operative complications. After 24 weeks better function of the
sphincter apparatus and significantly less frequent constipa-
tions were observed (49). The authors suggest that maybe in
the future this may be the method of choice in adult patients
with HD allowing for avoiding operative treatment and the
complications related to it.

CONCLUSIONS

In the last two decades an increased incidence of
Hirschsprung’s disease has been observed both in congenital
anomaly syndromes and as an isolated anomaly. Significant
progress in the understanding of the pathomechanism of
this disease as well as of the complications accompanying it
suggests a wider pathological background of changes in the
large intestine, not limited only to the absence of ganglion
cells in the scope of the Auerbach and Meissner ganglions.
Significant progress in the surgical treatment of children
with HD allowed for limiting the number of procedures to
one and obtaining an acceptable quality of life enabling
normal functioning in the society also in adulthood. Wider
recognition of the TEPT method, as well as of its modifications
taking into consideration especially laparoscopic assistance,
as the treatment of choice in children with HD, especially in
the group of newborns, has drawn attention to the problem
of the learning curve in case of this procedure, as well as
its influence on early and long-term treatment results. Due
to this reason the centralization of care in centres with big
experience and a high number of performed procedures is
recommended more and more frequently.
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