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Passé'
!  Itv$en$en$2$ou$3$étapes$
!  Abaissement$du$grêle$$

$$$$$non$fonc:onel$

!  Biopsie$chirurgicale$
!  Stomie$

!  Dilata:ons$
!  +$Complica:ons$

!  Long$séjour$
!  +$coûteuse$
!  Intégra:on$sociale$+$difficile$

$

Present''
!  1$seule$interven:on$
!  Abaissement$du$grêle$$

$$$$$fonc:onel$$

!  Biopsie$par$succion$
!  $Pas$de$$stomie$

!  $Pas$de$dilata:on$
!  G$Complica:ons$

!  +$Risque$de$ECN$
!  Court$sejour$
!  G$coûteuse$
!  Intégra:on$sociale$+$facile$

Maladie'de'Hirschsprung'

1980'

Evolu3on'to'Revolu3on'
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Maladie$de$Hirschsprung$

$
$

1.  Méthodes$thérapeu:ques$$

«$d’aPente$»$

1.$$$Comprendre$le$principe$des$méthodes$d’aPente$

2.  MePre$en$place$un$algorithme$décisionnel$pour$traiter$la$MH$$

$$$$$$en$fonc:on$de$la$présenta:on$clinique.$

'''''''''''''''2.''''Chirurgie'Conven3onnelle'et'voie'transEanale'

1.  Comprendre$les$principes$chirurgicaux$de$3$principales$techniques$

2.  Citer$les$étapes$de$la$voie$transGanale$
3.  Iden:fier$les$principales$complica:ons$de$chacune$des$techniques$

'



Méthodes$thérapeu:ques$

«$d’aPente$»$

$
Occlusion$Néonatale$

80G90%$$

Cons:pa:on$chronique$10%$

Age$

Nurrison:$15%$

Enfant:$$8%$

Adolescent:$5%$

Adult:$2%$

$

$
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Méthodes$thérapeu:ques$«$d’aPente$»$
Occlusion$Néonatale$

$ Pas$de$complica:ons$

!  $Lever$l’occlusion$:$nursing$$et$$Irriga:ons$
!  $Hydrata:on$$HGE$

!  Réalimenta:on$$

!  Colostomie$si$échec$de$nursing$
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La'technique'du'nursing$

$$$$Efficacité$

!  Enfant$rose$qui$se$nourrit$
!  Qui$prend$du$poids$
!  Qui$a$un$ventre$plat$
!  Transit$$(selle$+$gaz)$

Risques$de$complica:ons$

! Perfora:on$intes:nal$
! Entérocolite$
$



Algorithme$décisionnel$

MH$non$compliquée$

Nursing'Rectale'
$$$$$Efficace?$$

Oui$

Dx$Histologique$

Non$

Dx$Fait?$$

Oui$

Forme$RGS$

Nursing$efficace$

Itv$en$1$temp$

Voie$endoGanale$

1$mois$

Forme$longue$ou$indéterminé$

$$$$$$$$Nursing$efficace$

Itv$en$1$temp$

Voie$mixte$

Biopsies$étagées$

1$à$3$mois$

Forme$RGS$

Colostomie$

Itv$en$1$temp$

Période$néonatale$

Forme$longue$

Ou$indeterminée$

$$$$$$$$$
Laparo$

Biopsies$étagées$

Stomie$zone$saine$

Itv$$

1$à$6$mois$

Non$

biopsie$rectale$

Monographies$du$collège$$na:onal$de$Chirurgie$Pédiatrique$

Pathologie$Colique$
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Méthodes$thérapeu:ques$«$d’aPente$»$
Occlusion$Intes:nale$Aigue$

Colostomie$
$
$

SI$Complica:on$
!  Perfora:onGentérocolite$

$(dériva:on$en$urgence$en$amont$des$lésions)$

!  Ou$si$échec$de$nursing  "
""

Colostomie'terminale''Colostomie'latérale''
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MH$complique$

Enterocolite$

Efficace$

Urgence$

Perfora:on$ECUN$grave$

Nursing$rectale$

A/B$

à$jeun$

Poursuivre$

$Dg$Histologique$

Realimenta:on$

Dg$?$

Zone$Saine?$

Sténose?$

Autre?$Itv$en$1$temp$

Vers$2$à$3$mois$

Réanima:on,$à$jeun$

$$$$$$$$$

Oui$

Laparotomie$

Biopsie$(extempo$si$possible$

Stomie$en$zone$saine$

Non$

Oui$

Cure$Chir$

2$à$6$mois$

Non$

Monographies$du$college$$na:onal$de$Chirurgie$Pédiatrique$

Pathologie$Colique$
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Méthodes'thérapeu3ques'«'d’aJente'»'
Cons:pa:on$chronique$

$

$
Prise'en'charge'

laxa:ve$$

Lavement$$
Bilan$diagnos:que$

Traitement$chirurgical$programmé$

Stomie$parfois$?$

$

$
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Maladie$de$Hirschsprung$

Chirurgie'Conven3onnelle'
et'

Par'voie'transEanale'
$ $$$
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Maladie$de$Hirschsprung$
Voie$D’abord$

1.  Abdominale/transanale$

2.  Laparoscopie/transanale$
3.  Transanale$

2$cm$

Principe'du'traitement'
Abaisse$l’intes:n$ganglionnaire$à$l’anus.$

Evolu3on'
Favorable,$quelque$soit$la$technique$

Si$fait$correctement$



Maladie$de$Hirschsprung$
Chirurgie'Conven3onnelle'

$$

!  Technique$de$Swenson$(1948)$
“ProctoGColectomie”$

!  Technique$de$Duhamel$(1956)$

“abord$transGanal$et$rétroGrectal”$

!  Technique$de$Soave$(1960)$$
“Abord$endoGrectal”$$$$

$

$$$$$$$$$$$$$$$$$$

Ligne$pec:née$



Maladie$de$Hirschsprung$

Chirurgie'
Prépara3on'colique$

!  1$ou$2$jours$avant;$laisser$à$jeûn$$
!  Lavement$rectal:$3$fois$par$jour.$(20ml/Kg)$

!  $A/B$en$perGopératoire:$MetronidazoleGGentamycine$



Maladie$de$Hirschsprung$
Chirurgie'Conven3onnelle'

$

Incision$de$Pfannens:el$

Biopsies$séroGmusculaire$

Bord$an:Gmésenteéique$

Points$communs$à$toutes$les$interven:ons$
! Libérer$le$colon$gauche$pour$un$abaissement$sans$tension.$

! Tenir$compte$de$la$suppléance$par$l’arcade$vasculaire$

! Si$MH$étendue,$on$peut$pousser$plus$loin$la$dissec:on$par$

un$ décollement$ coloGépiploique$ en$ vue$ d’une$ éventuelle$

manoeuvre$de$Deloyer.$

Abord$abdominoG$périnéale$
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Chirurgie'Conven3onnelle'
Interven:on$de$Swenson$(1948)$

'
$

$ $ $ $ $ $Principe$

!  Dissec:on$distal$extraGrectal$jusqu’$$à$2$cm$de$la$ligne$pec:née$$

!  Résec:on$complète$du$$segment$du$côlon$aganglionnaire$$$

!  Abaissement$et$anastomose$coloGsusGanale$terminoGterminale$

Avantages$

$Supprime$totalement$la$zone$malade$

Complica:ons$

Problème$d’innerva:on$vésicale$

$



Chirurgie'Conven3onnelle'
Interven:on$deDuhamel$(1956)$

Principes$

!  Résec:on$du$segment$de$côlon$aganglionnaire$

!  Conserva:on$du$réservoir$assumé$par$le$$rectum$malade$$$$$$

!  Disec:on$rétroGrectale$

!  Anastomose$coloGrectale$terminoGlatérale.$

Avantages$

!  Opéra:on$simple,$moins$dissec:on.$Fermeture$jonc:on$RGS$

Inconvénients$

!  Cons:pa:on$($trop$de$sphincter$interne$achalasique)$
$



$
Chirurgie'Conven3onnelle'
Interven:on$de$Soave$(1960)$

$
Principe'

!  Abaissement$du$côlon$$à$travers$un$cylindre$séroGmusculaire$

en$respectant$la$couche$muqueuse$

!  Le$début$de$la$dissec:on$cylindrique$se$situe$à$quelques$cm$du$Douglas$

Dissec:on$périnéale$à$10mm$de$LP$

Avantages'
!  Dissec:on$rectale$intramuraleGAucun$risque$de$lésion$du$plexux$pelvien$

Inconvénients'
Le$cylindre$sGm$peut$se$comporter$comme$un$rétrécissement$

Haut$risque$de$ECNGDiarrhée$

Souvent$nécessité$de$dilata:ons$répétées$



Complica3ons'et'séquelles'

1.  Non$prévisibles$
$$$$$ECN$

2.$Par:ellement$prévisibles$

$$$$Cons:pa:on$

3.$Prévisibles$

$$$$Lâchages,$sténoses$

$$$$fistules$périanales$ou$UroGgénitales$

''''''''''''''“Incon3nence'fécale”'

2$cm$



Chirurgie'Conven3onnelle'
$

Technique' Principe' Complica3ons'

'

Swenson'
Lésion'du'plexus'

Structures'génitales'
“mauvaise'dissec3on”'

'
Duhamel'

'

“Cons3pa3on”'
''''''Réservoir'
aganglionnaire'

'

Soave'
Sténose'

Cons3pa3on'
“Manchon'
musculaire”'

Incon:nence$fécale$

Liée$au$chirurgien$



Maladie$de$Hirschsprung$

Par'voie'transEanale'

Technique'«'De'la'TorreEMondragon'»'

$$$$
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Voie'transEanale''
L.'De'la'TorreEMondragon'(1998)'

''$

Principe$
!  Voie$transanale$pure$
!  Spécialement$pour$les$formes$RGS$

!  Possible$dans$le$période$néonatale.$$
!  Aucun$abord$abdominal$

!  Inspiré$de$la$technique$de$Soave$$
!  Exérèse$du$rectum$+/G$colon$par$voie$basse$



Abaissement'endoErectal'transEanale'
Mucosectomie'rectale'transEanale'

''
$

Installa3on'
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Exposi:on$

A$éviter:$Dilata:on$perGopératoire$par$des$bougies$d’Hegar$



Maladie'de'Hirschsprung$
'voie'transEanale''

Interven3on''De'la'TorreEMondragon'(1998)'
''$



Mucosectomie$ rectale$ $ 1$ cm$ sur$ la$ ligne$ pec:née$

jusqu’a$ 7$ cm$ (en$ fonc:on$ de$ l’âge).$ Préserve$ le$

manchon$musculaire$rectal.$

Maladie'de'Hirschsprung$
'Abaissement'endoErectal'transEanal'
Mucosectomie'rectale'transEanale'

''

$



Maladie'de'Hirschsprung$
'Abaissement'endoErectal'transEanal'
Mucosectomie'rectale'transEanal'

''

$



1.  L’ouverture$de$la$$musculeuse$(circulaire)$doit$

commencer$en$arrière.$

2.  Myotomie$ver:cale$médiane$postérieure.$

3.  Le$manchon$musculeux$se$rétracte$en$profondeur$et$

reprend$sa$posi:on$anatomique$d’origine.$

''
$



$
'Abaissement'endoErectal'transEanal'

Manchon'musculaire'
'

Confirma:on$$histologique$



Abaissement'endoErectal'transEanal$

$$$$$$$$$$$Anastomose$$

$1cm$de$la$ligne$pec:née$



Abaissement'endoErectal'transEanal$
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Difficultés$

$
1.  Dissec:on$sousGmuqueuse$

2.  Risque$de$léser$les$structures$

pelviennes$

3.  MH$étendue,$la$voie$basse$n’est$plus$

adaptée.$

4.  Abord$abdominal,$si$la$biopsie$ne$

montre$pas$un$côlon$normal.$

5.  Léser$un$manchon$musculaire$+$

courte$car$risque$de$sténose.$

Avantages$

$
1.  Absence$de$cicatrice.$

2.  Simple,$rapide$et$reproduc:ble.$

3.  Suites$postGop.$

4.  Peu$d’antalgiques.$

5.  Reprise$alimenta:on$et$transit$<$24h$

6.  Adaptée$période$néonatale,nourrisson$

$
'Abaissement'endoErectal'transEanal'

'



Maladie$de$Hirschsprung$
Complica3ons'et'sequelles'

1.  No$prévisibles$
$$$$$ECN$(19G27%)$

2.$Par:ellement$prévisibles$

$$$$Cons:pa:on$

3.$Prévisibles$

$$$$Lâchages,$sténoses$(5G7%)$

$$$$fistule$périanale$ou$uroGgénitale$

''''''''''''''“Incon3nence'fécale”'

2$cm$



Maladie'de'Hirschsprung'
arsenal'thérapeu3que'



Complica3ons'
LongGterm$


