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 درشهر رشت ساله ششیک دوره  تظاهرات بالینی بیماری هیرشپرونگ در

 چکیده
های یک بیماری ناشی از فقدان مادرزادی سلول       ، )H.D( بیماری هیرشپرونگ  :و هدف   زمینه  

هـدف از انجـام ایـن       . تواند به انسداد آن بیانجامد    باشد که می  گانگلیونی جدار روده بزرگ می    
 سـاله   6، در یـک دوره       بیمـاران بسـتری    ات بالینی ومیزان درگیـری در     مطالعه، بررسی تظاهر  

 .باشد می
 روی کلیـه بیمـاران مراجعـه کننـده بـه مرکـز            تحلیلی -مطالعه توصیفی این    :بررسی  روش

 با تشخیص هیرشـپرونگ انجـام       1380 لغایت   1374های  تخصصی پورسینا رشت در طی سال     
 هـا شـامل سـن ، جـنس ،         داده. شـد  اسـتخراج    رانبیمـا های پزشکی    از پرونده اطلاعات  . شد

، روش تشخیصی منجر به تشخیص قطعی، سگمان گرفتـار ، نـوع جراحـی                تظاهرات بیماری 
 SPSS-10ی  ها با نرم افـزار آمـار       در نهایت داده  . انجام شده و عوارض جراحی انجام شده بود       

 .گرفت تحلیل قرار مورد تجزیه و
در طی این مدت آنـان      .  یافت شد  H.D بیمار با تشخیص     58 ، ساله   6در طی دوره     :ها   یافته

بیماران این مطالعـه شـامل      . برای خارج نمودن سگمان گرفتار تحت عمل جراحی قرار گرفتند         
م بروز  یعلا.  سالگی متغیر بود   18روزگی تا     یک  سن بروز بیماری از    . پسر بودند  39 دختر و    19

، دیستانسـیون شـکم    )درصد31/79(، یبوست  )درصد24/17(بیماری شامل عدم دفع مکونیوم  
 - نـوع رکتوسـیگموئید    3 طول سگمان گرفتـار در       .بود) درصد17/5(، اسهال    )درصد24/67(

 ,Lynn, Soave روش 3هـا بـه    جراحـی . سگمان خیلی کوتاه و تمام کولـون تفـاوتی نداشـت   

Swenson   اسـتوموز  لیـک آن   زودرس و دیررس بـه ترتیـب      عوارض  ترین  شایع . انجام شده بود 
سه براساس  بروز عوارض پس از عمل .بود) درصد2/10( یبوست طول کشیدهو  )درصد2/10(

 .نداشتاز نظرآماری تفاوتی جراحی روش 
این مطالعه نشان داد که میزان سگمان گرفتـار در زمـان و بـروز علائـم تـاثیر             :گیری   نتیجه

از نوع عمل و زمان مناسب عمل تواند ناشی  چندانی ندارد و کاهش عوارض در این مطالعه می        
 .باشد

  آنومالی-  دیستانسیون شکمی- بیماری هیرشپرونگ : ها کلید واژه
 

 مقدمه
ــپرونگ   ــاری هیرش ــزرگ  (H.D)بیم ــاری روده ب  یــک بیم

های گانگلیونی در جـدار روده       باشد که با عدم وجود سلول      می
این بیماری در زمان تولد وجـود  . شود و انسداد آن مشخص می 

رسد بیشتر از طریق مادر      رد و یک زمینه فامیلی که به نظر می        دا
بــروز بیمــاری ). 1(اســت بــرای آن مطــرح ، رســد  بــه ارث مــی

 تولـد   7000 تـا یـک در هـر         4400هـر    هیرشپرونگ از یک در   
 در صـد مـوارد مبـتلا پسـر          80 تـا    70و) 2-4(اسـت   زنده متغیر   

هـای   ش شـایع در بخ ـ    ایـن بیمـاری مشـکل نسـبتاً       ). 5( باشند می
 .باشد گاستروانترولوژی و جراحی اطفال می

نماهای بروز و ظهور بیماری بسیار متنوع بـوده و ایـن تنـوع              
های تشخیصی و حتی     در مورد برخورد با بیماری از قبیل روش       

درصـدی از مـوارد    . خـورد  های درمانی نیز بـه چشـم مـی         روش
 کـه ایـن   ) 6و1(های همراه دیده شـده اسـت         بیماری با آنومالی  

 مـوارد غیـر فامیلیـال    درصد10 موارد فامیلیال و    درصد25شامل  
 ).1( است بیماری

، ایـن بیمـاران    فقط در صورت تشخیص درست و بـه موقـع      

به واحدهای جراحی تخصصی ، ارجاع خواهند شد و در مسیر           
به دلیل تنوع تظاهرات و اشـکال     . گیرند درست درمانی قرار می   

ها در مسیر     بیماران حتی سال   آناتومیک بیماری تعداد زیادی از    
گردنـد و   درمانی نادرست قرار گرفته واز این اشتباه متضرر مـی      

 .افتد ، به تاخیر می درمان به موقع آنها
، تنــوع در  منظـور از تنـوع اشــکال آناتومیـک ایــن بیمـاری    

ــار روده ــری دیســتال  ، از ســگمان چندســانتی ســگمان گرفت مت
 قسمتی از ایلئوم انتهائی،     رکتوم تا درگیری تمام کولون و حتی      

توانـد از یـک یبوسـت        تظاهرات بالینی متنوع نیـز مـی      . باشد می
های غذایی خاص در سنین      ی یا شدید همراه یا بدون رژیم      ئجز

، تــا عــدم دفــع مکونیــوم و دیستانســیون واضــح حتــی  مختلــف
پرفوراسیون کولون پروگزیمـال و پریتونیـت در چنـد روز اول            

 .باشد تولد متغیر
رسد این بیماری کمتر مورد توجـه         طرف دیگر به نظر می     از

محققین کشورمان بوده و فقـط در چنـد مـورد ، تحقیقـاتی در               
به طـور   . زمینه این بیماری به صورت مقطعی انجام گرفته است        

، درصد بالایی از بیمـاران مبـتلا بـه           ای در ایران   مثال در مطالعه  

 تحقیقی
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 شـکمی مراجعـه     این بیماری با علامـت یبوسـت و دیستانسـیون         
، کمتـرین مـوارد را دارا        اختیاری دفـع و پریتونیـت      نموده و بی  

های مختلفی همچون بیماری      در بین این بیماران آنومالی     .بودند
در جهـان   ). 6( مادرزادی قلب و میکروسفالی مشـاهده گردیـد       

 و همکـاران در مـورد ایـن         Buonomoای که توسط     در مطالعه 
ردیـد کـه بیمـاری هیرشـپرونگ        ، عنـوان گ    بیماری انجـام شـد    

در این مطالعـه    . شود در دوره نوزادی تشخیص داده می       معمولاً
به شـیوع تشخیصـی هیرشـپرونگ در بیمـاران بـا بـاریم انمـای                

، بـا   های تشـخیص ایـن بیمـاری اسـت     طبیعی که یکی از روش    
ــر   ــتفاده از دو روش تشخیصــی دیگ ــی  (اس ــانومتری و بیوپس م

، عوارض    و همکاران  Lauriniطالعه  در م ). 7(پردازد   می) روده
ــح پــس از عمــل جراحــی را بــه میــزان      هــای مختلــف   واض

دیســــپلازی  و) Dysganglionosis( گــــانگلیونوزیس دیــــس
در مطالعـه دیگـری در   ). 8(نورونی روده مـرتبط دانسـته اسـت        

ویژه به هیسـتولوژی     ، درمان آتی و کارآمد بیمار ب      2000سال  
) 9(ار نسبت داده شـده اسـت        سگمان پروگزیمال به محل گرفت    

ــال   ــی س ــک بررس ــانی  2001و دری ــه دو روش درم ــه مقایس  ب
 ).10( پرداخته شده است Swenson و Duhamelجراحی ِ
، نکته حـایز اهمیـت ایـن         رغم همه مطالعات انجام شده     علی

تواند باعث مقایسـه     های مجدد سیر بیماری می     است که بررسی  
مطالعـات و تعیـین ابعــاد   دسـت آمــده بـا نتـایج ســایر    ه نتـایج ب ـ 

م و تظاهرات و نحـوه درمـان        یمختلف بیماری و روابط بین علا     
 .بیماری گردد

 را کـه در     H.Dدر این مطالعه ما قصد داریم بیماران مبتلا به          
 سال جهـت درمـان بـه یکـی از مراکـز مهـم ارجـاعی                 6فاصله  

 بیمارســتان پورســینای –درمـانی جراحــی شــمال کشـور ایــران   
، مورد بررسی قرار داده و بـا بـازبینی         اند ه نموده  مراجع –رشت  

پرونده پزشکی آنان جوانب مختلف بیماری را در نظر گرفته و           
به دنبال بررسی روابط بین میزان و چگونگی درگیری بیمـاری            

 .با انواع تظاهرات آن باشیم
 روش بررسی

بیماران مراجعـه کننـده      تحلیلی روی    –این مطالعه توصیفی    
 1380 لغایـت    1374صصی پورسینای رشت از سال      به مرکز تخ  
هـای پزشـکی     ها از پرونـده    داده.  انجام گردید  H.Dبا تشخیص   

آنان استخراج شده و در مورد هر بیمار به تفکیک هر سـال در              
آوری در   هـای مـورد جمـع      داده. ها گردآوری شـدند    پرسشنامه

ــدی شــدند  ــا شــامل ســن، جــنس،    داده.جــداولی کلاســه بن ه
یماری، روش تشخیصی منجـر بـه تشـخیص قطعـی،           تظاهرات ب 

 عوارض جراحـی انجـام شـده و         ،سگمان گرفتار، نوع جراحی     
ــود  ــان ب ــایج درم ــده  .نت ــات از پرون ــتانی و  اطلاع ــای بیمارس  ه

های موجود در مراکز خصوصی پیگیری کننده بیمـاران          پرونده
عوامـل  یکـی از    . دسـت آمـد   ه  ، ب ـ  مانند مطب پزشکان مربوطه   

ر این مطالعه عوارض پس از عمل جراحی بیمار         مورد بررسی د  
بود که با توجه به این نکته که در این بررسی تمامی بیماران بـا               

ایـن    از1380 تـا  1374تشخیص بیمـاری هیرشـپرونگ از سـال      
، در تعدادی از این بیماران بـرای   نظر مورد بررسی قرار گرفتند 

ــوز زمــان کــافی وجــود    ایجــاد عــوارض دیــررس جراحــی هن
اشت، بنابراین احتمال گزارش کمتر عوارض جراحی در این         ند

افـزار آمـاری    ها با نـرم    در نهایت داده  . مطالعه وجود داشته است   
SPSS10    های  برای آنالیز داده  .  مورد تجزیه وتحلیل قرارگرفت
 Fisher exact testی کای اسکوئر و آمارهای   آزمونکیفی از

 Pمقـدار   ز  هـا نی ـ   تفـاوت دار بـودن     معیـار معنـی   . استفاده گردید 
 . در نظر گرفته شد05/0کمتر از 

انجـام   Swenson و   Lynn   ، Soave  روش سهجراحی ها به    
 5  و )درصـد 5/15( 9،  )درصـد 76( 44 شده بود کـه بـه ترتیـب       

 های فوق قرار داشـتند و      هر یک از گروه    بیمار در ) درصد5/8(
مربــوط بــه بیمــاران بــا درگیــری Lynn کلیــه اعمــال جراحــی 

 .بوده است) Ultra short segment(ان خیلی کوتاه سگم
 ها یافته

 بستری در   H.D نفر از بیماران دچار      58در این مطالعه تعداد     
  بیمـار  19بیمارستان مورد بررسی قرار گرفتند که از این تعـداد           

نسـبت  (پسـر بودنـد     ) درصـد 67(  بیمـار  39 دختر و ) درصد33(
 در گـروه سـنی یـک        ) نفر 40(اکثریت بیماران   ). 2 به   1جنسی  
و محـدوده سـنی     ) 1جدول  (شوند   بندی می  سالگی طبقه  تا شش 

 .  سالگی بود18کل بیماران از یک روزگی تا 
 

  توزیع سنی و جنسی بیماران : 1لجدو
 مبتلا به هیرشپرونگ مورد مطالعه

 جنس پسر دختر
 درصد تعداد درصد تعداد سن
 62/8 5 0 0  اول پس از تولد48

 34/10 6 44/3 2 اهگی تا یک م48
 یک ماهگی تا

 82/44 26 13/24 14  سالگی6
 44/3 2 17/5 3  سالگی بالاتر6

 42/67 39 75/32 19 جمع
م و تظاهرات بالینی بروز بیماری که بیماران با         یدر مورد علا  

س علایم یبوست مزمن و     أ در ر  .)2جدول  ( آن مراجعه نمودند  
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 Soilageدیگـر شـامل      علائـم    .دیستانسیون شکمی قرار داشـت    
نفـر ،  1 نفـر ، پـرولاپس   Over- flow-Incontinency 1نفر ، 2

 . نفر بود5 نفر و استفراغ 1مقعد بسته 
 های مختلف سـنی و     م بالینی در گروه   یاز نظر بروزانواع علا   

م ی سایر علا  .دار آماری مشاهده نشد    در دو جنس اختلاف معنی    
  ویستانسیون شـکم ، یبوست، د  بیماری شامل عدم دفع مکونیوم    

بــر اســاس )  نفــر58(روش تشخیصــی کلیــه افــراد . اســهال بــود
شده بودند و    انما نیز   باریم  نفر آنان قبلاً   38بیوپسی روده بوده و     

در یک نفر مانومتری ناحیه رکتـوم وکولـون صـورت پذیرفتـه             
 سـگمان   - نـوع رکتوسـیگموئید    3طول سگمان گرفتار در     . بود

تقسیم شدند و یک نفر نیز بـه علـت   خیلی کوتاه و تمام کولون  
پراکنده بودن محل درگیری در گروه سگمان نامشـخص قـرار           

تظاهرات بیماران در این سـه گـروه از نظـر           ). 3جدول  (گرفت  
 . نوع و زمان بروز با هم تفاوتی را نشان نمی دادند

 
 های بالینی در بیمارانتوزیع نشانه:   2جدول 

 درصد تعداد علایم
 24/17 10 مکونیومتاخیر دفع 

 17/5 3 اسهال و انتروکولیت
 31/79 46 یبوست مداوم

 24/67 39 دیتانسیون شکمی
 72/1 1 پرفوراسیون دیورتونیت

ــوارض زودرس  ــک (ع ــی ی ــس از جراحــی  در ط ــاه پ و ) م
عمـل جراحـی در دو      ) ماه بعد از جراحـی     پس از یک  (دیررس  
 از  از نظـر بـروز عـوارض پـس        . اشـاره شـده اسـت      5و4 جدول

جراحی در هر روش جراحی از لحاظ آماری تفـاوتی مشـاهده            
هـای همـراه در ایـن بیمـاران اخـتلال            از نظـر آنومـالی    . نگردید

های قلبی عروقی عمده که بیمار را        بیماری ، کروموزومی داون 
، اختلالات سیستم اوروژنیتال که همـراه ایـن          دار نماید  علامت

هـایی را     بلکـه آنومـالی    ، مشاهده نگردید   شود بیماری دیده می  
توان همراه ایـن بیمـاری در ایـن مطالعـه دانسـت شـامل                که می 

 :موارد زیر بود
 توزیع انواع  سگمان گرفتار : 3جدول 

 درصد تعداد طول سگمان مبتلا
 48/84 49 رکتوسیگموئید

Ultra-short-segment 3 17/5 
Total-colonic 5 72/1 
 62/8 1 مشخص نشده

 100 58 جمع
یک مورد آنـوس بسـته      ) GI(از اختلالات دستگاه گوارش     

. ، این مشکل بیمار مرتفـع گردیـد       دیده شد که با عمل جراحی     

 هفتـه  38دو مورد نوزاد نارس بـا سـن زمـان تولـد پـایین تـر از                  
هـا و پاهـا و نـوزاد         لی در دسـت   یداکت یکی با پلی  . وجود داشت 

ت بـا   دیگر دچار شکاف کام بود کـه هـر دو در طـی ایـن مـد                
 . مناسب تحت درمان قرار گرفتندجراحی

 
 توزیع عوارض زود رس : 4جدول 

 درصد تعداد نوع عارضه
 2/10 5 لیک آناستوموزفیستول

 04/2 1 عفونت زخم
 04/2 1 آبسه کاف

 08/4 2 تنگی آناستوموز
 04/2 1 خونریزی از ناحیه آناستوموز

 
 توزیع عوارض دیررسی جراحی :  5جدول 

 درصد تعداد ررسیعوارض دی
Incontinence 3 12/6 
Constipation 5 2/10 
Entrocolitis 4 16/8 

Soiling 1 04/2 
Adhision Band 1 04/2 

در نهایت در مورد عوارض پس از جراحـی در یـک بیمـار              
اتفاق افتاد که   ،  مرگ به دلیل آنتروکولیت تشخیص داده نشده        

ایـن  . بـوده اسـت   سال پس از عمل جراحـی وی         مربوط به یک  
م اسهال و دهیدراتاسیون شدید خیلی دیر به مرکـز          یبیمار با علا  

ث ، باع ـ درمانی مراجعه نمـوده و تـاخیر در ارجـاع و تشـخیص       
 .مرگ بیمار گردید

 بحث
هـای ایـن مطالعـه       نمونه ، در  آید همانگونه که از نتایج برمی    

 باشد نیز مانند سایر مطالعات فراوانی دختران کمتر از پسران می         
ای که ازمجموع دو جدول یک       اما نکته ). 2 به   1نسبت جنسی   (
نـوع تظـاهرات آنـان در        هـای سـنی بیمـاران و       دو یعنی گروه   و

 بیشتر بیماران در زیر ، آن است که وجود فراوانی نسبتاً      یابیم می
 ســال کــه 6حتــی بــالاتر از  ســال و یــکاز گــروه ســنی بــالاتر 

ی در دوره قبل از ایـن سـنین      م جزئ یتواند به دلیل وجود علا     می
ــد  ــاری در    ، باش ــن بیم ــرفتن ای ــی قرارگ ــورد فراموش ــبب م س

کودکان شده که مورد اخیر خود مسـبب ایـن نکتـه اسـت کـه                
تظـاهرات   م و یس علا أیبوست مزمن ودیستانسیون شکمی در ر     

 بـا   های سنی بالاتر معمـولاً     زیرا گروه . بالینی این افراد قرارگیرد   
کننـد و    می و یبوست مزمن مراجعه می     علامت دیستانسیون شک  
م حـاد مثـل اسـتفراغ و پریتونیـت بـه          ی ـعدم دفع مکونیوم و علا    

دلیل دیستانسیون شدید کولـون پروکزیمـال و پرفوراسـیون آن     
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م شدید بیماری هستند، در     یویا اسهال و آنتروکولیت که از علا      
 .باشد این گروه مطرح نمی

گمان گرفتـار از نظـر   های این مطالعه بـین انـواع س ـ   در نمونه 
طول و نوع تظاهرات بالینی از لحـاظ آمـاری ارتبـاطی مشـهود              
 .نبود که این مورد در مطالعات دیگر نیز مشاهده نگشـته اسـت             

جا باید اذعان شود حجم نمونه این مطالعه بـرای         هر چند در این   
م شـدید   ی ـدر بیماری هیرشپرونگ علا   «رسیدن به این نتیجه که      

 بسیار کـم    » گرفتار طولانی تر منتسب دانست     را نباید به سگمان   
بـین عـوارض پـس از جراحـی نیـز در             از طرف دیگر  . باشد می

 تفـاوتی مشـهود   Lynn, Soave, Swensonگانـه   های سه گروه
قط در موارد سگمان خیلـی   ف Lynn هر چند کاربرد عمل.نبود

ثیر تـأ  له کمی حجم نمونـه بـی      باشد و در اینجا نیز مسأ      کوتاه می 
 مـورد  197 کـه روی  2001  درSarioglu Aدر مطالعـه  . نیست
H.D    تنگی آناستوموز به صـورت قابـل تـوجهی در          ،   انجام شد

 Duhamelدرصد بالاتری نسبت به جراحی   Swensonجراحی
ای از این روش جراحی نداشتیم مشاهده        که در مطالعه ما نمونه    

  را روشـی ایمـن     Duhamel نویسندگان آن مقاله روش      .گردید
)safe (و آسان برای درمان هیرشپرونگ پیشنهاد کردند) 10.( 

از ) درصـد 1/5( مـورد    3در مورد آنومـالی همـراه فقـط در          
هـای    در بعضی از منابع علمی آنومـالی       .بیماران مشاهده گردید  

کـه ایـن    ) 11( دانند  می درصد10-30 را بین    HDهمراه بیماری   
ایــن مطالعــه هــای همــراه در بیمــاران  نســبت در مــورد آنومــالی

هـای همـراه در مطالعـه         همچنین با موارد آنومـالی     .مشهود نبود 
مطالعه خـود    ایشان در . نیز تفاوت دارد  ) 6(همکاران   احمدی و 
، میکروســفالی، G6PDی آنــزیم یهــایی شــامل نارســا آنومــالی

بیماری مادرزادی قلب ، گانگرن و ولوولـوس        ،  هایپوسپادیاس  
 .سیگموئید را گزارش نموده بودند

 نمونه اسهال و آنتروکولیت مشاهده گردید       4در این مطالعه    
گفتــه . کـه یــک مـورد آنتروکولیــت منجـر بــه فـوت بیمارشــد    

ه تشخیص آنهـا مربـوط      هایی ک  سوم بچه  یک شود اسهال در   می
 تـا   12و در   ) 12( شـود  دیـده مـی   ،  مـاهگی بـوده      به قبـل از سـه     

لیـت  ، آنتروکو   در صورت عدم درمـان      ، H.D موارد   درصد58
آنتروکولیت یـک عارضـه شـدید       ). 13-17( پیوندد وقوع می  به

 بعد از عمل جراحی اتفـاق       بیماری است که ممکن است قبل یا      
 .بیافتد

 گیری نتیجه
م مـزمن   یتوانند با علا    می H.Dتعداد زیادی از بیماران دچار      

دیستانسیون شکمی و یبوست مراجعه نمایند که در آنان میـزان           
وع و زمــان بــروز علایــم چنــدان تــاثیری نــ ســگمان گرفتــار در

های شایع مورد    آنومالی.  لذا باید به این موارد توجه شود       .ندارد
 .دست نیامد ه  مشاهده در مطالعات دیگران در مورد بیماران ما ب        

هـا در ایـن مطالعـه خیلـی      لذا همراهی ایـن بیمـاری بـا آنومـالی     
عـوارض پـس از عمـل در گـروه          .نمایـد  تر جلـوه مـی     رنگ کم

 ، هاسـت  بیماران ما در بسیاری از موارد کمتـر از سـایر بررسـی            
رود انواع اعمال جراحی انجام شده در ایـن مطالعـه            احتمال می 

ــری    ــان بهت ــا در زم ــری برخــوردار باشــند و ی از عــوارض کمت
شود در یـک مطالعـه بـا         در پایان پیشنهاد می   . اند صورت گرفته 

روابـط مطـرح شـده    تر با توان آماری بیشتری  حجم نمونه وسیع  
 .در این مطالعه مورد ارزیابی قرارگیرد

 دانیتشکر و قدر
پزشکی دانشگاه  رشتۀ   دانشجوی   ،از خانم ریحانه جعفرشاد     

 همکـاری در تهیـه ایـن مقالـه           بـه خـاطر    علوم پزشـکی گـیلان    
 .گردد سپاسگزاری می
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