
HIRSHSPRUNG

 معرفی نوزاد مشکوک به بیماری

هیـرشپرونگ

 فوق تخصص نوزادان. دکتر لطفی
 1401مرداد



: معرفی کیس 

استفراغ و دیستانسیون شکم: Ccشکایت اصلی 

:  بیماری فعلی 

از GA: 37+5است که با 1401خرداد 27بیمار نوزاد پسر ترم متولد 

در بدو تولد اقدامات اولیه . متولدشده 8/9و با آپگار C/Sبه روش PGمادری 

.احیا انجام و تحویل مادر شده 

ه رخ در نزد مادر دچار استفراغ مکرر و دیستانسیون شکم شده که چند مرتب

.داده

شده و تحت سرم تراپی و آنتی بیوتیک sepsis w/uدر بررسی اولیه نوزاد 

بوده که توصیه به سونوو سپسHPSشک ابتدایی سپسیس و یا . تراپی شده 

Upper GI serries شده



اقدامات انجام شده 

 سونوشکم از نظرHPS : به دلیلNPO بودن و خالی بودن معده ، امکان
توصیه شدهUpper GI Seriesانجام سونو شکم مقدور نیست و 



 مشاوره گوارش

 مشاوره جراحی

 انسداد مجاری گوارش: با شک به بالین نوزاد و گرافیهای انجام شده (
.مطرح شده ( دیستال 

 گرافی باریوم انما انجام شد + گرافی توراکوابدومن.

 گرافی شکم  :

 امتر بیشترین دی. پرهوایی و اتساع خفیف لوپهای کولون مشهود است
به دلیل اینکه رکتوم. رویت شد34mmکولون در قسمت سکوم به میزان 

در گرافی موجود رویت نشد، بررسی هوا در رکتوم مقدور نبود



:  باریوم انما 

3cmمال دیستال رکتوم باریک همراه با نامنظمی جداری بود و پروگزی
.mm 23آن مختصردیلاته به میزان حداکثر 

اشد احتمال با توجه به اینکه نسبت رکتوم به سیگمویید کمتر از یک می ب
.هیرشپرونگ مطرح است 

 3با توجه به اینکه قسمت باریک شدگی تقریبا cm دیستال رکتوم است
مطرح شدultra short segment Hirschsprungاحتمال  

مشاوره جراحی :

انجام بیوپسی از مخاط  رکتوم نوزاد که پانچ بیوپسی انجام شد



 آزمایشات :

CBC: nl

CRP: neg

Biochemistry : nl





















: جواب بیوپسی 





:  هیرشپرونگ 

بیماری هیرشپرونگ  شایعترین علت انسداد روده در نوزادان است.

 امل نتیجه وقفه در مسیر تک( آگانگلیوز مادرزادی روده ) این بیماری

.جنینی سیستم عصبی میانتریک است 

 تولد زنده   با شیوع بیشتر در جنس مذکر 5000در 1حدود : شیوع

 موارد % 8بیماری هیرشپرونگ توتال کولون در

 تموارد گرفتاری در منطقه در بخش رکتوسیگمویید اس% 75بیش از



ناهنجاریهای همراه 

1- سندروم داون       :

 16تا 8در : شایعترین ناهنجاری همراه است%

 بیماران سندروم داون به هیرشپرونگ % 5تقریبا در

.مبتلا هستند

 سابقه خانوادگی مهم است.



2- تومورهای با منشا ستیغ عصبی:

 نوروبلاستوم ، گانگلیونوروبلاستوم و گانگلیونوروم

3-سندروم هیپوونتیلاسیون مادرزادی مرکزی



:علایم 

 در دوره نوزادی باانسداد کامل تظاهر دارند% 80-90تقریبا در.

اتساع شکم ، استفراغ و عدم دفع مکونیوم: علایم انسداد.

 ساعت اول دفع مکونیوم دارند24نوزادان ترم طی % 95در

 عدی شکم متسع و نرم دارد که در معاینه مق: در معاینه فیزیکی
.می گردددفع انفجاری مدفوع منجر به 



:  تشخیص 

 موارد تشخیصی است % 80گرافی کنتراست در.



 یافته ها  :

نزیشنال رکتوم با  قطری کوچکتر از کولون سیگمویید ، یک منطقه ترا

و قطر طبیعی کولون در اکثر طول آن  ( انتقالی )

+

 ساعت  24ناتوانی در تخلیه کامل ماده حاجب در کلیشه تاخیری بعد از





 اگه تشخیص بیماری هیرشپرونگ مد نظرباشد انمای حاجب در همه

.گروههای سنی با روده ای که آماده نشده انجام می شود

 تشخیص قطعی :

یمشاهده آگانگلیوز و هیپرتروفی تنه های عصبی در نمونه بیوپس

تهیه  در نوزادان نمونه کافی بیوپسی را اغلب می توان با روش ساکشن

.کرد



عوارض 

 بیماران دیده می شود % 10همراه هیرشپرونگ در : انتروکولیت.

 بعد از دوره نوزادی شیوعش بیشتر میشود.

 اری اتساع شکم ، تب ، استفراغ ،اسهال یا مدفوع اسهالی انفج: علایم

 ات و احیای مایع+ شستشو با سالین گرم + رفع فشار رکتوم : درمان

تجویز آنتی بیوتیک وسیع الطیف



درمان

 رفع فشار و عمل جراحی است : درمان هیرشپرونگ.

 عوارض جراحی  :

1- سال اول واین بیماران باید در. تشکیل تنگی یک یافته شایعی است

.پیگیری شوند

نجام در صورت مشاهده هر گونه تنگی ، برنامه دیلاتاسیون کامل باید ا

.که عارضه ای ندارد.شود



2-زمن ممکن است قطعه آگانگلیونیک حفظ شده و لذا باعث یبوست م

.بعد از عمل گردد

3-آشالازی اسفگتر مقعدی

 یدا می بیماران در نهایت عملکرد طبیعی یا تقریبا طبیعی پ% 90تقریبا

.   کنند




