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Transanal colonreseksjon
for Hirschsprungs sykdom

Sammendrag

Bakgrunn. Tradisjonell kirurgisk behand-
ling av Hirschsprungs sykdom har veert
operasjon i tre seanser; anleggelse av
avlastende stomi ved diagnose, resek-
sjon av aganglioneer tarm ved ettars-
alder og tilbakelegging av stomi nar den
koloanale anastomosen var grodd. Fra
2001 er barn med sykdommen pé Riks-
hospitalet operert i nyfadtperioden

via transanal tilgang uten stomi eller
laparotomi. | artikkelen presenteres
tidlige resultater etter innfaring av ny
operasjonsmetode.

Materiale og metode. Per- og postope-
rative komplikasjoner og postoperativ

tarmfunksjon er registrert fortleapende
etter innfering av transanal enseanses
operasjon.

Resultater. 20 barn ble operert med
intensjon om transanal reseksjon. Det
ble hos fem pasienter ogséa gjort laparo-
tomi og hos en pasient laparoskopi
fordi hele det aganglionaere segmentet
ikke lot seg fjerne transanalt. Median
vekt ved operasjon var 5 kg (3,4-25),
og mediant ble 25 cm (9-36) tarm
fiernet transanalt. Det var ingen per-
operative komplikasjoner. Tre pasienter
utviklet anastomosestriktur. Postopera-
tivt hadde en pasient kraftig obstipa-
sjon og to utbredt perianal dermatitt.
Korttidsoppfelging viser tilsvarende
tarmfunksjon som hos barn operert
med laparotomi.

Fortolkning. Forelopige resultater

viser at primeaer transanal operasjon for
pasienter med aganglionose til colon
descendens er en sikker metode. Det
er gunstig for pasienter med Hirsch-
sprungs sykdom & slippe stomi, og det
er sannsynligvis en fordel & unnga lapa-
rotomi.

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen
pa www.tidsskriftet.no
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Hirschsprungs sykdom (HS) er en medfedt
tilstand med patologisk innervasjon av tar-
men fra interne analsfinkter og i varierende
utstrekning proksimalt, vanligst til rectum
eller colon sigmoideum. Fraver av ganglie-
celler medforer spasme i glatt muskulatur i
det affiserte tarmsegmentet og derved par-
tiell eller total colonobstruksjon.

Sykdommen rammer ca. 1/5 000 levende-
fodte. Det er en betydelig arvelig kompo-
nent, og forandringer i endotelin-B-resept-
orgenet og RET-protoonkogenet er klart
assosiert med Hirschsprungs sykdom (1).
Som oftest diagnostiseres tilstanden i ny-
fodtperioden pa grunn av ileus. Hos sterre
barn er obstipasjon hovedsymptom (2).

Kirurgisk behandling av sykdommen har
endret seg mye de to siste tidrene. Tidligere
fikk barna avlastende proksimal, tolepet
kolostomi nér diagnosen ble stilt. Reseksjon
av det aganglionaere tarmsegmentet via lapa-
rotomi ble gjerne utfort ved ett ars alder.
Kolostomien ble som regel lukket et par méa-
neder senere. N& opereres stadig flere uten
stomi snarlig etter at diagnosen er stilt, og
studier viser at enseanses operasjon gir like
bra eller bedre resultater enn operasjon i
flere seanser (3, 4). Fordelen med definitiv
kirurgi i nyfedtperioden er at man unngér
kolostomi og de komplikasjoner som er
assosiert til stomi hos babyer (5, 6). Det har
ogsa veert spekulert i om tidlig etablering av
colonkontinuitet vil gke muligheten for nor-
mal kontinens, og neonatal primeroperasjon
gir mindre kostnader enn operasjon i flere
seanser (4).

Laparoskopisk fjerning av aganglioner
tarm er rapportert a gi barna mindre postope-
rative smerter, kortere hospitalisering og like
gode resultater som reseksjon via laparotomi
(7). A gjore hele operasjonen transanalt er sis-
te utvikling i kirurgisk behandling av Hirsch-
sprungs sykdom og ble forst beskrevet i 1998

(8). Ved Rikshospitalet ble transanal opera-
sjon innfert i 2001 for pasienter med antatt
aganglionose til colon descendens. I artikke-
len presenteres forelapige resultater etter inn-
foring av metoden.

Materiale og metode

Ved mistanke om Hirschsprungs sykdom tas
sugebiopsi fra rectum for a4 underseke om
det er ganglieceller til stede. Preoperativ
rentgen colon gjeres for & se hvor langt
proksimalt aganglionosen géir. Hvis over-
gangssonen mellom dilatert og kontrahert
tarm er distalt for venstre colonfleksur, for-
sokes transanal operasjon.

Adekvat rektaleksplorasjon vil nesten all-
tid oppheve ileus hos et barn med Hirsch-
sprungs sykdom. Planlagt operasjon er der-
for mulig. I pavente av operasjon blir barnet
rektaleksplorert minst to ganger daglig av
foreldrene. Hos de aller fleste vil dette sikre
tilfredsstillende tarmtemming (2). Hos ster-
re barn med langvarig obstipasjon evaluerer
man individuelt om barnet skal temmes med
daglig klyster noen maneder eller fa kolosto-
mi. Hvis colon er sveart dilatert proksimalt
for aganglionar tarm, kan stort misforhold
mellom nedtrukken tarm og analkanalen gi
problemer ved anastomosering.

Operasjonen starter med sirkuler incisjon
imucosa 0,5 cm proksimalt for linea dentata,
etterfulgt av submukosal disseksjon 3—8 cm
proksimalt. Deretter &pnes muskelcuffen sir-
kulaert, og disseksjonen fortsetter proksimalt
pa yttersiden av rectumveggen. Rectum eller
colon frigjeres til ca. 5 cm proksimalt for
antatt overgangssone. Her tas biopsi til fryse-
snittsundersokelse for & stadfeste at gang-
lieceller er til stede. Tarmen deles svarende
til biopsistedet, og det anlegges ende-til-ende
koloanal anastomose (fig 1).

Postoperativt kalibreres anastomosen re-
gelmessig av kirurg og/eller foreldre i inntil
tre maneder. Dilatasjonsbehov utover tre mé-
neder er registrert som anastomosestriktur.

Pasientdemografi, per- og postoperative
komplikasjoner, konverteringsfrekvens og

Hovedbudskap

Hirschsprungs sykdom kan behandles
i nyfedtperioden med en enseanses
operasjon uten laparotomi

Det er en fordel med tidlig kirurgisk
behandling og & unnga stomi
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Figur 1 Bildet viser rectum og colon sig-
moideum fridissekert og trukket ut giennom
anus. Saksen peker mot overgangssonen
mellom dilatert tarm med ganglieceller

og kontrahert, aganglionaer tarm

postoperativ tarmfunksjon er registrert fort-
lopende. Postoperativ tarmfunksjon er vur-
dert ut fra antall avferinger per degn. Dette
ble registrert hver gang pasienten var til kon-
troll. Det er vanskelig & registrere ngyaktig
antall tarmtemminger hos bleiebarn. Vi har
definert alle spor av avfering i bleie/under-
bukse som «en avferingy». Dette gir sannsyn-
ligvis en overestimering, da noen av avferin-
gene antakelig representerer lekkasje i for-
bindelse med luftavgang. Barna er for sma
til at kontinens kan evalueres.

Resultater

Studien omfatter 20 barn operert fra 2001 til
2004. Alle barn med antatt aganglionose til
colon descendes i denne perioden ble forsekt
operert transanalt. Debutsymptomer var ileus
(14), obstipasjon (6), enterokolitt (1) og tarm-
perforasjon (1). Hele operasjonen kunne gjo-
res transanalt hos 14 pasienter (e-tab 1). Hos
seks pasienter ble det ogsd gjort laparotomi
(fem pasienter) eller laparoskopi (en pasient).
Pasienten som ble laparoskopert, hadde agan-
glionose til colon transversum. Ved & losne
venstre colonfleksur laparoskopisk, kunne
resten av operasjonen gjores transanalt. Hos
to pasienter ble det gjort laparotomi fordi man
ikke sa sikker overgangssone etter at hen-
holdsvis 36 og 37 cm tarm var frigjort via
anus. Ytterligere disseksjon via anus ble vur-
dert & veere umulig. Hos tre pasienter skyldtes
konvertering liten erfaring med metoden. I
dag ville ikke disse ha blitt laparotomert.

Det var ingen intraoperative komplikasjo-
ner. Tre pasienter utviklet Hirschsprung-
assosiert enterokolitt postoperativt med ut-
spilt buk, inadekvat temming og diaré. Dette
ble behandlet med Flagyl og tarmskylling.
Tre pasienter trengte blokking av anastomo-
sen mer enn tre maneder etter operasjon. Et
barn fikk kraftig obstipasjon og to pasienter
hadde utbredt perianal dermatitt og ekstremt
hyppige tarmtemminger. Dette skyldtes hos
et barn ikke erkjent laktoseintoleranse og
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hudsykdom hos en annen pasient. Jvrige
detaljer vedrerende postoperativt avferings-
mgnster er oppfort i e-tabell 2.

Diskusjon

Teknikken ved transanal operasjon for
Hirschsprungs sykdom har i prinsippet veert
brukt gjennom flere tidr. Det nye er at det ikke
gjores laparotomi. Teoretisk skulle derfor
ikke transanal operasjon gi flere komplikasjo-
ner eller darligere funksjonelle resultater enn
tidligere anvendte prosedyrer. Siden hele dis-
seksjonen gjores transanalt og uten laparoto-
mi, vil man forvente lite smerter postopera-
tivt, kort tid til enteral ernering og lite post-
operative adheranser. Vére tall er for sma til &
kunne bekrefte disse antakelsene, men det er
studier som tyder p4 at dette er tilfelle (3).

Hyppig avfering og noe perianal dermatitt
er vanlig den forste tiden etter transanal ope-
rasjon, spesielt hos morsmelksernerte barn
(9). Hyppige bleieskift og godt hudstell er
derfor svert viktig.

Etter operasjon gjores rutinemessig kalib-
rering av anastomosen for & unngd striktur.
Spesielt nyfodte har strikturtendens. Det er
store forskjeller internasjonalt vedrerende
varighet og frekvens av postoperativ anal-
blokking (8, 9). I vart materiale trengte tre
pasienter fortsatt analblokkinger tre méne-
der etter operasjon. Dette er i overensstem-
melse med andre materialer (9).

Hirschsprung-assosiert enterokolitt kan
ses hos pasienter med Hirschsprungs syk-
dom bade for og etter operasjon. Man vet
ikke arsaken til denne tilstanden, men tror
stagnasjon av avfering medvirker. Tilstan-
den kan vere dedelig uten behandling (10).
Vi har registrert slik enterokolitt hos fire pa-
sienter, og dette er i overensstemmelse med
andre studier (11).

En motforestilling mot transanal opera-
sjon er usikkerhet vedrerende utstrekning av
aganglionosen. Rentgenologisk overgangs-
sone stemmer ikke med operasjonsfunn i ca.
10 % av tilfellene (12). Tre av vare pasienter
hadde et lengre aganglionert segment enn
det som var mulig & fjerne transanalt. Man
md derfor ved transanal operasjon vere
forberedt pa a gjere laparoskopi eller laparo-
tomi.

Det viktigste for pasientene etter opera-
sjon for Hirschsprungs sykdom er hvordan
avforingsmensteret blir i oppveksten og i
voksen alder. Pasientene har betydelige pro-
blemer med bade obstipasjon og avferings-
inkontinens etter operasjon, uavhengig av
metode og i hvilken alder de er operert (13,
14). Det har vert diskutert om operasjon i
nyfedtperioden, og serlig nér hele operasjo-
nen gjores transanalt, vil gi analsfinkterska-
de pa grunn av sma forhold og kraftig strekk
pa analsfinkterene. Forelopig finnes ikke
langtidsresultater etter transanal operasjon,
men korttidsresultater gir ingen indikasjon
pa mer avforingsinkontinens etter transanal
operasjon (3, 15). Det er imidlertid svaert
viktig & folge pasientene i lang tid for & fa
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sikker kunnskap om hvordan tarmfunksjo-
nen blir i bdde barne- og voksenalder etter
transanal colonreseksjon.

Manuskriptet ble godkjent 16.3. 2005.

Studien er delvis finansiert av Det medisinske
fakultet, Universitetet i Oslo. Forfatterne vil ret-
te en spesiell takk til stomisykepleier Toril Faye-
Schjoll for uvurderlig hjelp i behandlingen av
barn med Hirschsprungs sykdom.

e-tab 1 og e-tab 2 finnes i artikkelen
pa www.tidsskriftet.no
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