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Tratamentul radical 1n maladia Hirschsprung
(MH) la copii prezinta in continuare un concurs difi-
cil pentru chirurgii pediatri in ceea ce priveste nivelul
optimal de rezectie a zonei de tranzitie Intre segmen-
tul aganglionar si intestinul normal inervat, selectarea
modalitatii chirurgical-tehnice §i a varstei maximal
favorabile pentru corectia patologiei in cauza [1, 7,
11, 22, 43, 45, 63]. in pofida faptului ca interesul sa-
vantilor fatd de aceastd patologie are un istoric bogat,
pana in prezent multe aspecte de patogenie, diagnostic
si tratament raman incomplet elucidate [10, 12, 58].
Printre primii care au reflectat in observatiile lor ob-
structia intestinala cu derulare in megacolon figureaza
Fredericus Ruysch (1691) [49], Jacobi (1869) [33],
Bristowe (1885) [9], care au descris constipatia seve-
rd la copiii de diferitd varsta atribuitd megacolonului
congenital. Cu toate acestea cazurile raportate au ra-
mas doar descrieri clinice fard o interpretare etiopa-
togenica.

Ulterior, pediatrul danez Harald Hirschsprung
a prezentat la Societatea Pediatrilor de la Berlin, in
1886, un tratat mai elocvent si concis asupra mega-
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colonului congenital cu probe morfologice de colon,
care au fost publicate in 1888, dar fara a oferi pen-
tru medicina practicd o etiopatogenie si un tratament
efectiv pentru aceasta maladie [31]. Prin descrierea sa
atentd a acestei patologii, Harald Hirschsprung aduce
megacolonul congenital in focusul atentiei oamenilor
de stiintd preocupati de sanatatea copilului. Cercetari-
le in derulare ale megacolonului congenital au docu-
mentat un sir de observatii, care puneau In evidentd
discordanta dimensionald dintre diferite segmente ale
colonului la acest contingent de bolnavi. Treves in
1898 efectuiaza prima tentativa de corectie chirurgi-
cala a megacolonului congenital [61]. In 1899, Gri-
ffith publica prima analizd a cazurilor de megacolon
congenital [28]. Fenwick, in 1900, emite prima ipo-
tezd despre etiologia bolii. In opinia lui cauza hiper-
trofiei si dilatarii de colon este spasmul sfincterului
anal [23]. Tot 1n aceastd perioadd, Lennander sugerea-
za ideea conform careia megacolonul congenital are
origine neurogena — “deficitul inervatiei”. In viziunea
lui aceastd maladie nu este determinata de o obstructie
mecanica, fapt ce i-a permis sa propund ca metoda de



tratament aplicarea faradizatiei abdomenului. Primul
studiu histologic sugestiv al MH 1i apartine lui Tittel,
care in 1901 a remarcat deficitul plexurilor neurona-
le intestinale de-a lungul colonului [60]. Aceste con-
statari au fost confirmate trei ani mai tarziu de catre
Brentano [8]. Cu toate acestea, megacolonul conge-
nital rdmanea sa fie o enigma pentru medici, eficienta
tratamentului fiind mediocra. In opinia lui Ehrenpreis,
termenul “megacolon congenital” a fost primar ina-
intat de catre Mya in 1894, iar cativa ani mai tarziu
apare termenul “maladia Hirschsprung” folosit pentru
descrierea starii clinice a pacientilor afectati de mega-
colon congenital. Dupa cum denota sursele literaturii
de specialitate lumea medicala devine mai constienta
in ceea ce priveste manifestarile clinice ale MH, apar
multiple rapoarte ce descriu pacienti de diferita varsta,
inclusiv adulti, care sufera de aceastd maladie, sunt
inaintate mai multe solutii medico-chirurgicale de tra-
tament, insa toate acestea fara ca patologia in cauza sa
aiba o etiopatogenie bine definitd, de aceea eficienta
curativa ramanea greu de confirmat [21]. Tot mai frec-
vent tinta savantilor preocupati de solutionarea aces-
tei probleme devine tesutul colonic prelevat in timpul
autopsiei. Astfel, Dalla Valla in 1920 a estimat lipsa
celulelor ganglionare in colonul sigmoid la doi paci-
enti ce sufereau de MH, la care segmentul proximal
al colonului prezenta ganlioni normali [16]. Aceste
observatii au fost confirmate 8 ani mai tarziu de catre
Cameron [12]. Obiectul studiului la acest contingent
de bolnavi devine sistemul neurovegetativ limitrof.
Conform datelor prezentate de Ishikawa (1923), in
megacolonul congenital au fost depistate leziuni ale
inervatiei parasimpatice, fapt ce l-a determinat pe
Wade si Royle sa efectueze, in 1927, o simpatectomie
lombara pentru a reduce tonusul inervatiei simpatice
[62]. Important de mentionat observatiile descrise de
Tiffin si colaboratorii, care in 1940 demostreaza lipsa
celulelor ganglionare in plexul mienteric la un paci-
ent cu megacolon congenital [59]. Acest fapt a fost
descris de mai multi autori, inclusiv de Ehrenpreis,
insd aceasta informatie nu a fost acceptatd ca dovada a
cauzei bolii [21]. Observatiile clinice respective revin
in campul de vedere al cercetdtorilor in 1948, cand
0. Swenson impreuna cu Neuhauser si Pickett au de-
monstrat, folosind clisma baritata, prezenta zonei de
spasm intestinal mai jos de segmentul colonului dila-
tat. Ulterior, O. Swenson si colegii sai propun folosi-
rea acestui test pentru argumentarea diagnosticului de
megacolon congenital, aplicd primele colostomii cu-
rative si efectueaza in premiera anastomoza coloanala
mai sus de linia dentatd, punand prin aceasta bazele
chirurgiei moderne in MH la copii [55].

Este important de mentionat ca in acelasi an Zuel-
zer si Wilson au descris 11 cazuri de autopsie a copii-
lor decedati pentru MH, demonstrand ca megacolonul
congenital nu a avut motiv obstructiv mecanic si ca
toti acesti copii prezentau absenta celulelor gangli-
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onare in segmentul distal. In baza acestor observatii
el sugereazd ideea cd megacolonul congenital este
rezultatul obstructiei intestinale functionale de gene-
74 neurogend, argumentand prin aceasta necesitatea
aplicari enterostomei mai sus de segmentul spasmat
de colon[71]. Aceastd concluzie este confirmata de
rezultatele autopsiei la contingentul respectiv de bol-
navi de catre savantii Whitehouse si Kernohan tot in
anul1948, care aratd ca in bioptatele colonice, pre-
levate la nivelul colonului spasmat, lipsesc celulele
ganglionare in stratul intermuscular, remarca variatia
lungimii zonei de tranzitie intre rectul distal ingustat
si zona proximala de colon ganglionar normal [65].

Introducerea noilor metode de evaluare clinico-pa-
raclinica generala si limitrofa a copiilor cu MH a largit
viziunea specialistilor asupra genezei cauzale a bolii,
caracterului histomorfologic al leziunilor colonice, de-
ruldrii procesului patologic si complicatiilor maladiei
in cauza. Neurogeneza congenitald a megacolonului o
confirma si rezultatele studiului histomorfologic obti-
nute de Bodian et al. (1949) in urma biopsiei de colon
la un lot de 73 de pacienti cu megacolon congenital.
Totodata, ei au observat ca 50% din pacientii evaluati
care se potriveau criteriilor de megacolon congenital
aveau inervatia intramurald normald. Acesti bolnavi
au fost etichetati drept “cazuri idiopatice” si atesta-
rea lor explicd controversele mentionate in rapoartele
precedente cu privire la prezenta sau absenta celulelor
ganglionare ca fiind cauza megacolonului congenital.
Prin aceasta au fost separati pacientii cu MH de cei cu
alte tulburari de motilitate insotite de dilatarea colonu-
lui [5, 54]. Apar controverse cu privire la prezenta sau
absenta celulelor ganglionare ca factor cauzal al me-
gacolonului congenital. Studiile respective reafirma
importanta raportului original prezentat de Dalla Valla
(1920) in care se descrie primar aganglionoza [16].

Studiile anilor 1691-1949 au contribuit substantial
la elaborarea substratului clinic si teoretic primar, im-
portant pentru descifrarea ulterioara a etiopatogeniei
bolii, furnizand medicinei practice o metoda satisfa-
catoare de tratament. Desigur modalitatile diagnos-
tice si chirurgical-tehnice elaborate, dupa eficienta
lor curativa, lasau de dorit, fapt pentru care savantii
continuau cautarea procedeelor de alternativa cu o efi-
cienta curativd mai inaltd. Consideram ca principalul
ce a fost obtinut in acest rastimp este elaborarea de
catre O. Swenson, in 1948, a conceptului de chirurgie
etiopatogenica in megacolonul congenital. Autorul a
demonstrat posibilitatea vindecarii prin excizia seg-
mentului stenozat de colon si aplicarea anastamozei
colo-anale la nivelul liniei dentate. Ulterior, un sir de
savanti, pornind de la ideea Inaintatd de O. Swenson,
au contribuit la perfectarea si elaborarea noilor proce-
dee, mai avansate de diagnostic si tratament [56].

in perioada anilor 50 ai secolului XX apar noi me-
tode de evaluare histomorfologica si histochimica a
bioptatelor colonice prelevate prin biopsie intraope-



ratorie sau endoscopica care au permis aprofundarea
cunostintelor referitoare la modificarile histomorfolo-
gice ale colonului in MH [39, 56]. In paralel cu reali-
zarile tehnice in domeniul medicinei, se extinde aria
noi propuneri de diagnostic etiopatogenic individual
adaptat, al pacientilor afectati de MH. In 1951 Hiatt
prezinta in premiera rezultatele studiului manometriei
anorectale in MH, demonstrand ca segmentul distal
stenozat este cauza obstructiei §i dereglarii tranzitului
intestinal. Datele obtinute de el releva ca rectul in MH
nu are activitate peristaltica, este contractat si lipsit
de capacitatea relaxarii la nivelul sfincterului anal in-
tern[30]. In 1956, Bernard Duhamel descrie procedu-
ra de descendare retrorectald transanald a colonului
sanatos [20]. Procedeul propus sufera numeroase mo-
dificari cu referinta la locatia inciziei anale pentru a
pastra o parte a sfincterului anal intern, pentru a evita
incontinenta si a inldtura rectul aganglionar rezidual.

in 1958, Rehbein propune o procedurd noui chi-
rurgical-tehnica de corectie a megacolonului congeni-
tal, care prevede efectuarea rezectiei joase anterioare
a colonului cu anastomoza colo-rectald la distanta de
3-4 cm de linia pectinatd [47]. Aceasta procedura se
aplicd pana in prezent, insa rezultatele postoperatorii
demonstreaza rata inalta a scurgerilor anastomotice,
persistenta constipatiei, posibilitatea stenozei colonu-
lui n zona anastamozei, de aceea atitudinea chirurgi-
lor fata de aceastd metoda este rezervata [70, 72].

Cautarea in perspectiva a unor solutii mai eficiente
de anastomoza colorectald in megacolonul congenital
il face pe Soave sd propund, in 1963, procedeul de
descendare endorectald a intestinului normal inervat
printr-un mangon muscular rectal aganglionar. Acest
procedeu prezinta un sir de avantaje, dar si unele dez-
avantaje functionale care explica atitudinea neunivoca
a specialistilor fata de aplicarea ei [53].

Ulterior, procedeul chirurgical tehnic primar a fost
perfectionat cu succes de diferiti specialigti: Pellerin
(1962), Cutait (1965), Boley (1964), Leoniushkin
(1970 [44, 15, 6, 74]. Modificarile lor importante au
dus la performanta primei operatii de succes in MH,
propusa de O. Swenson si a sporit eficienta curativa
la acest contingent de bolnavi in medie pana la 95%
din cazuri. Fiecare din aceste procedee isi au susti-
natorii si detractorii sdi, scopul final fiind micsorarea
complicatiilor postoperatorii [14, 19, 24, 27, 32, 34,
35, 73]. Desi etiologia exactd a MH este inca incom-
plet cunoscuta, in ultimii 20 de ani apar publicatii ce
abordeaza substratul biologic si chirurgical tehnic al
complexitatii problemelor ce defavorizeaza eficienta
curativi a tratamentului MH. Incepand cu anul 1990,
arsenalul corectiei chirurgicale a MH s-a imbogétit cu
tehnica laparoscopica a mobilizarii colonului i pro-
cedura transanala de descendare a colonului mobilizat
care este utilizatd pe scard larga in multe clinici din
lume [3, 4, 17, 25, 26, 29, 46, 48]. Studiile multicen-
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trice de ultima ord efectuate de savantii din Europa
[7, 13, 18, 22, 36, 37, 51, 57], America de Nord [19,
24, 41], Asia [38, 40, 50, 52, 67, 68, 64, 69] si Afri-
ca [2] au demonstrat si au sustinut utilizarea acestei
abordari. Evident ca diferiti specialisti reflecta pozitii
diferite fata de influenta posibila a factorului de varsta
si a modalitatii chirurgical-tehnice de corectie asu-
pra eficientei curative. Divergenta de pareri vizeaza
si atitudinea autorilor citati fatd de impactul specifi-
cului anatomo-topografic al zonei afectate de colon,
a rolului malformatiilor concomitente, complicatiilor
si patologiilor asociate asupra selectarii momentului
oportun si tehnicii optimale de corectie. In consecinti
intarzie elaborarea unei formule reusite de tratament
medico-chirurgical precoce al maladiei in cauza. Spe-
cialistii Tn domeniu continua cautarea unui protocol
acceptabil pentru o atitudine unanima in aprecierea
procedeului chirurgical de electie si a varstei optimale
pentru corectia primara a bolii.

Astfel, istoricul acestei boli denota ca, daca in urma
cu 100 de ani patologia data a fost considerata incura-
bila si uniform fatala, fara un concept etiopatogenic si
o metodologie diagnostico-curativa certd, actualmente
medicina practicd despune de o informatie complexa
importanta pentru buna intelegere a specificului cauzal
si clinico-evolutiv al copiilor afectati de MH, precum si
de un arsenal bogat de modalitati curative.
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