
MEDISIN OG VITENSKAP   Aktuelt    

2358 Tidsskr Nor Lægeforen nr. 17, 2005; 125: 2358–9

Transanal colonreseksjon 
for Hirschsprungs sykdom2358–9

Yasser Rehman

Kirurgisk avdeling
Rikshospitalet
og
Forskerlinjen
Universitetet i Oslo

Ragnhild Emblem

ragnhild.emblem@rikshospitalet.no
Kristin Bjørnland

Kirurgisk avdeling
Rikshospitalet
0027 Oslo

Sammendrag

Bakgrunn. Tradisjonell kirurgisk behand-
ling av Hirschsprungs sykdom har vært 
operasjon i tre seanser; anleggelse av 
avlastende stomi ved diagnose, resek-
sjon av aganglionær tarm ved ettårs-
alder og tilbakelegging av stomi når den 
koloanale anastomosen var grodd. Fra 
2001 er barn med sykdommen på Riks-
hospitalet operert i nyfødtperioden 
via transanal tilgang uten stomi eller 
laparotomi. I artikkelen presenteres 
tidlige resultater etter innføring av ny 
operasjonsmetode.

Materiale og metode. Per- og postope-
rative komplikasjoner og postoperativ 
tarmfunksjon er registrert fortløpende 
etter innføring av transanal enseanses 
operasjon.

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

Fortolkning. Foreløpige resultater 
viser at primær transanal operasjon for 
pasienter med aganglionose til colon 
descendens er en sikker metode. Det 
er gunstig for pasienter med Hirsch-
sprungs sykdom å slippe stomi, og det 
er sannsynligvis en fordel å unngå lapa-
rotomi.

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen 
på www.tidsskriftet.no

Oppgitte interessekonflikter: Ingen

Hirschsprungs sykdom (HS) er en medfødt
tilstand med patologisk innervasjon av tar-
men fra interne analsfinkter og i varierende
utstrekning proksimalt, vanligst til rectum
eller colon sigmoideum. Fravær av ganglie-
celler medfører spasme i glatt muskulatur i
det affiserte tarmsegmentet og derved par-
tiell eller total colonobstruksjon.

Sykdommen rammer ca. 1/5 000 levende-
fødte. 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-
fødtperioden på grunn av ileus. Hos større
barn er obstipasjon hovedsymptom (2).

Kirurgisk behandling av sykdommen har
endret seg mye de to siste tiårene. Tidligere
fikk barna avlastende proksimal, toløpet
kolostomi når diagnosen ble stilt. Reseksjon
av det aganglionære tarmsegmentet via lapa-
rotomi ble gjerne utført ved ett års alder.
Kolostomien ble som regel lukket et par må-
neder senere. Nå 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 nyfødtperioden er at man unngår
kolostomi og de komplikasjoner som er
assosiert til stomi hos babyer (5, 6). Det har
også vært spekulert i om tidlig etablering av
colonkontinuitet vil øke muligheten for nor-
mal kontinens, og neonatal primæroperasjon
gir mindre kostnader enn operasjon i flere
seanser (4).

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

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

Materiale og metode
Ved mistanke om Hirschsprungs sykdom tas
sugebiopsi fra rectum for å undersøke om
det er ganglieceller til stede. Preoperativ
røntgen colon gjøres for å se hvor langt
proksimalt aganglionosen går. Hvis over-
gangssonen mellom dilatert og kontrahert
tarm er distalt for venstre colonfleksur, for-
søkes transanal operasjon.

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

Operasjonen starter med sirkulær incisjon
i mucosa 0,5 cm proksimalt for linea dentata,
etterfulgt av submukosal disseksjon 3–8 cm
proksimalt. Deretter åpnes muskelcuffen sir-
kulært, og disseksjonen fortsetter proksimalt
på yttersiden av rectumveggen. Rectum eller
colon frigjøres til ca. 5 cm proksimalt for
antatt overgangssone. Her tas biopsi til fryse-
snittsundersøkelse for å 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 måneder. Dilatasjonsbehov utover tre må-
neder er registrert som anastomosestriktur.

Pasientdemografi, per- og postoperative
komplikasjoner, konverteringsfrekvens og

! Hovedbudskap

■ Hirschsprungs sykdom kan behandles 
i nyfødtperioden med en enseanses 
operasjon uten laparotomi

■ Det er en fordel med tidlig kirurgisk 
behandling og å unngå stomi
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postoperativ tarmfunksjon er registrert fort-
løpende. Postoperativ tarmfunksjon er vur-
dert ut fra antall avføringer per døgn. Dette
ble registrert hver gang pasienten var til kon-
troll. Det er vanskelig å registrere nøyaktig
antall tarmtømminger hos bleiebarn. Vi har
definert alle spor av avføring i bleie/under-
bukse som «en avføring». Dette gir sannsyn-
ligvis en overestimering, da noen av avførin-
gene antakelig representerer lekkasje i for-
bindelse med luftavgang. Barna er for små
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 forsøkt
operert transanalt. Debutsymptomer var ileus
(14), obstipasjon (6), enterokolitt (1) og tarm-
perforasjon (1). Hele operasjonen kunne gjø-
res transanalt hos 14 pasienter (e-tab 1). Hos
seks pasienter ble det også gjort laparotomi
(fem pasienter) eller laparoskopi (en pasient).
Pasienten som ble laparoskopert, hadde agan-
glionose til colon transversum. Ved å løsne
venstre colonfleksur laparoskopisk, kunne
resten av operasjonen gjøres transanalt. Hos
to pasienter ble det gjort laparotomi fordi man
ikke så sikker overgangssone etter at hen-
holdsvis 36 og 37 cm tarm var frigjort via
anus. Ytterligere disseksjon via anus ble vur-
dert å være 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 tømming og diaré. Dette
ble behandlet med Flagyl og tarmskylling.
Tre pasienter trengte blokking av anastomo-
sen mer enn tre måneder etter operasjon. Et
barn fikk kraftig obstipasjon og to pasienter
hadde utbredt perianal dermatitt og ekstremt
hyppige tarmtømminger. Dette skyldtes hos
et barn ikke erkjent laktoseintoleranse og

hudsykdom hos en annen pasient. Øvrige
detaljer vedrørende postoperativt avførings-
mønster er oppført i e-tabell 2.

Diskusjon
Teknikken ved transanal operasjon for
Hirschsprungs sykdom har i prinsippet vært
brukt gjennom flere tiår. Det nye er at det ikke
gjøres laparotomi. Teoretisk skulle derfor
ikke transanal operasjon gi flere komplikasjo-
ner eller dårligere funksjonelle resultater enn
tidligere anvendte prosedyrer. Siden hele dis-
seksjonen gjøres transanalt og uten laparoto-
mi, vil man forvente lite smerter postopera-
tivt, kort tid til enteral ernæring og lite post-
operative adheranser. Våre tall er for små til å
kunne bekrefte disse antakelsene, men det er
studier som tyder på at dette er tilfelle (3).

Hyppig avføring og noe perianal dermatitt
er vanlig den første tiden etter transanal ope-
rasjon, spesielt hos morsmelksernærte barn
(9). Hyppige bleieskift og godt hudstell er
derfor svært viktig.

Etter operasjon gjøres rutinemessig kalib-
rering av anastomosen for å unngå striktur.
Spesielt nyfødte har strikturtendens. Det er
store forskjeller internasjonalt vedrørende
varighet og frekvens av postoperativ anal-
blokking (8, 9). I vårt materiale trengte tre
pasienter fortsatt analblokkinger tre måne-
der etter operasjon. Dette er i overensstem-
melse med andre materialer (9).

Hirschsprung-assosiert enterokolitt kan
ses hos pasienter med Hirschsprungs syk-
dom både før og etter operasjon. Man vet
ikke årsaken til denne tilstanden, men tror
stagnasjon av avføring medvirker. Tilstan-
den kan være dødelig 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 vedrørende utstrekning av
aganglionosen. Røntgenologisk overgangs-
sone stemmer ikke med operasjonsfunn i ca.
10 % av tilfellene (12). Tre av våre pasienter
hadde et lengre aganglionært segment enn
det som var mulig å fjerne transanalt. Man
må derfor ved transanal operasjon være
forberedt på å gjøre laparoskopi eller laparo-
tomi.

Det viktigste for pasientene etter opera-
sjon for Hirschsprungs sykdom er hvordan
avføringsmønsteret blir i oppveksten og i
voksen alder. Pasientene har betydelige pro-
blemer med både obstipasjon og avførings-
inkontinens etter operasjon, uavhengig av
metode og i hvilken alder de er operert (13,
14). Det har vært diskutert om operasjon i
nyfødtperioden, og særlig når hele operasjo-
nen gjøres transanalt, vil gi analsfinkterska-
de på grunn av små forhold og kraftig strekk
på analsfinkterene. Foreløpig finnes ikke
langtidsresultater etter transanal operasjon,
men korttidsresultater gir ingen indikasjon
på mer avføringsinkontinens etter transanal
operasjon (3, 15). Det er imidlertid svært
viktig å følge pasientene i lang tid for å få

sikker kunnskap om hvordan tarmfunksjo-
nen blir i både 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-
Schjøll for uvurderlig hjelp i behandlingen av
barn med Hirschsprungs sykdom.

e-tab 1 og e-tab 2 finnes i artikkelen 
på www.tidsskriftet.no
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Figur 1 Bildet viser rectum og colon sig-
moideum fridissekert og trukket ut gjennom 
anus. Saksen peker mot overgangssonen 
mellom dilatert tarm med ganglieceller 
og kontrahert, aganglionær tarm




