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Staged laparoscopic operations for hirschsprung's disease in children
Ismayılov M.U., Paddubnıy I.V., Rahimova Kh.S.

Summary: Hirschsprung's disease is a congenital disease characterized by incomplete development 
or complete absence of nerve sheaths in the submucosal and muscular layers of all parts or any segment 
of the large intestine. The disease was first described in 1886 by the Danish scientist Harald Hirschsp-
rung. In pediatric surgery departments, 67 patients were treated for stoma placement and reconstruc-
tion without radical resection and reduction of the large intestine, as well as complications of the applied 
stoma and postoperative complications. All patients underwent laparoscopic surgery. Radical laparos-
copic surgery performed with preservation of the previously installed stoma in Hirschsprung's disease 
helps prevent further complications.
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Поэтапные лапароскопические операции при болезни гиршпринга у детей
Исмайлов М.У., Паддубный И.В., Рагимова Х.С.

Резюме: Болезнь Гиршпрунга - это врожденное заболевание, характеризующееся непол-
ным развитием или полным отсутствием нервных оболочек в подслизистом и мышечном 
слоях всех частей или любого сегмента толстой кишки. Заболевание было впервые описано в 
1886 году датским ученым Харальдом Гиршпрунгом. В отделениях детской хирургии 67 
пациентам была проведена операция по созданию и реконструкции стомы без радикальной 
резекции и низведении толстой кишки, а также были выявлены осложнения, связанные с 
наложенной стомой, и послеоперационные осложнения. Всем пациентам была проведена 
лапароскопическая операция. Радикальная лапароскопическая операция, выполняемая с 
сохранением ранее установленной стомы при болезни Гиршпрунга, помогает предотвратить 
дальнейшие осложнения.
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Aktuallıq: Hirşprunq xəstəliyi (HX) düz bağırsağın dairəvi aqanqliozu və yoğun bağırsağın proksimal 

hissələrinin zədələnməsi ilə xarakterizə olunur. Prenatal inkişaf zamanı sinir hüceyrələrinin inkişafdan qal-
ması xəstəliyin əsas patogenezidir ki, bu da bağırsaqların funksional obstruksiyasına səbəb olur. Xəstəliyin 
müalicəsi patoloji hissənin cərrahi rezeksiyasıdır [1]. 

 Hirşprunq xəstəliyi anadangəlmə meqakolonlu xəstələrdə klinik nəticələrin ilk hərtərəfli və ətraflı 
təsvirini təqdim etdikdən sonrakı əsrdə biz HX-in etiologiyasını başa düşməyə, diaqnozunun qoyulması və 
müalicə prinsiplərinin necə həyata keçirildiyini görürük. Xəstəliyin cərrahi müalicəsinin əsasını O.Swen-
son qoymuşdur. O, HX və toksiki meqakolonu olan xəstələrdə bağırsağın daralmış hissələrində Auerbax 
kələfinin olmamasını müəyyən etdikdən sonra xəstəliyin patogenetik əsaslı əməliyyatını həyata keçirərək 
yoğun bağırsağın aqanqlionar sahəsini radikal şəkildə çıxarmağa və xəstələrin sağalmasına nail olmuşdur. 
HX zamanı cərrah hansı əməliyyatı həyata keçirməsindən asılı olmayaraq klassik Swenson əməliyyatını 
öyrənməli və onu həyata keçirməyi bacarmalıdır. Həmin dövrdən başlayaraq HX-nin cərrahi müalicəsinin 
bir çox üsulları – Svenson, Soave, Duhamel əməliyyatları geniş yayılmağa başladı [2 3, 4, 5]. , 
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Son illər isə HX xəstəliyinin müalicəsində yoğun bağırsağın transanal endorektal endirilməsi üçün 
mini-invaziv metodların (laparoskopik yardımla və ya laparoskopik yardımsız) tətbiqinə daha çox üstünlük 
verilməyə başlanılmışdır. Bir çox klinikalar öz tədqiqatlarında klassik üsullarla müqayisədə HX-in müali-
cəsinə minimal invaziv yanaşmanın müsbət tərəflərini qeyd etsələr də, belə əməliyyatlardan sonra uzun-
müddətli nəticələr hələ də müzakirə olunur [6]. 

Əksər hallarda uşaqlarda HX-in cərrahi müalicəsi yaxşı nəticələr verir, lakin bəzi xəstələrdə təkrar mü-
daxilə tələb edən əməliyyatdan sonrakı ağırlaşmalar inkişaf edir. HX zamanı əvvəllər qarın boşluğu orqan-
larında çoxsaylı əməliyyatlar keçirmiş uşaqlarda laparoskopik əməliyyatlar müvəffəqiyyətlə tətbiq edilə 
bilər, bu cür əməliyyatlar patoloji dəyişikliyə uğramış bağırsaq hissəsini dəqiq şəkildə müəyyən etməyə, 
həmçinin onun tam səfərbərliyinə və qarın boşluğundan vizual nəzarət altında çıxarılmasına imkan verir. 
Belə əməliyyatlar texniki cəhətdən daha mürəkkəb hesab edilsə də, laparoskopik üsullardan istifadə et-
məklə uğurla həyata keçirilə bilər [7]. 

Əməliyyatdan sonrakı qeyri-qənaətbəxş nəticələrin yaranmasının bir sıra səbəbləri var. Bura düz bağır-
sağın aşağı mobilizasiyası, aqanqlioz zonanın saxlanması, endirilmiş yoğun bağırsaqda qan dövranının zəif 
olması və s. daxildir. Bu da uzun müddətli enkoprezə, boşluqlar arası absesə, çanaqda maye yığıntısına, 
çapıq stenozuna, rektovaginal və rektoperineal fistulaya, uzun müddətli HX ilə əlaqəli enterokolitə gətirib 
çıxarır. Həmçinin xəstələrdə əməliyyatdan sonra peritonit, qalıq zonanın qalması kimi təkrari əməliyyat 
tələb edən ağırlaşmalara da rast gəlmək olur. Onu da qeyd etmək yerinə düşər ki ki, bəzi hallarda baş verən 
fəsadlar birləşmiş xarakter daşıyır [8,9]. 

HX-in müalicəsi üçün ATU-nun uşaq cərrahlığı klinikasında 1995-ci ilə qədər Swenson əməliyyatı tət-
biq edilmişdir. Lakin bu üsulun tətbiqi zamanı istər yaxın, istərsə də uzaq nəticələrin təhlili bir sıra fəsadla-
rın (düz bağırsaq güdülünün retraksiyası, çanaqdaxili abses, anastomozun tutarsızlığı, sfinkter çatmazlığı 
və peritonit) olmasını müəyyən etmişdir. Bu fəsadları azaltmaq üçün 1995-ci ildən klinikada Duhamel-
Bairov modifikasiyası tərbiq edilməyə başlanmışdır. Düz bağırsağın güdülündə meydana çıxan müxtəlif 
cür ağırlaşmaları nəzərə alaraq. Prof. Ç.B. Quliyev onları aradan qaldırmaq üçün öz metodikasını təklif 
etmişdir [10].

Hirschsprung xəstəliyinin etibarlı diaqnostikası üçün laparoskopik biopsiya çox vacib hesab edilir və 
geniş istifadə olunur. Bu üsul əməliyyatdan sonrakı ağırlaşmaların, o cümlədən residivlərin inkişaf riskini 
əhəmiyyətli dərəcədə minimumlaşdırır [9,10,11,12].

Körpə uşaqlarda Hirschsprung xəstəliyinin total formasının diaqnozu çətin qoyulur. Körpələrdə 
Hirschsprung xəstəliyinin total formasına agangliozun xarakterik radioloji əlamətlərinin olmaması səbə-
bindən diaqnoz qoymaq çətin ola bilər. Diaqnozu təsdiqləmək üçün biopsiya materialının histoloji müayi-
nəsi lazımdır ki, bu da pediatrlar və cərrahlar tərəfindən öz təcrübələrində nəzərə alınmalıdır [13]. 

Məqsəd: Klinik praktikada laparoskopik və video yardımlı texnologiyalardan istifadə etməklə uşaqlar-
da Hirşprunq xəstəliyinin mərhələli cərrahi müalicəsinin nəticələrinin yaxşılaşdırılması.

 Material və metotlar: Uşaq cərrahiyyə şöbələrində - 2010-cu ildən 2022-ci ilə qədər (13 illik müddətə) 
qədər müalicə olunan yoğun bağırsağın radikal rezeksiyası və endirilməsi icra edilmədən stomanın qoyul--
ması və rekonstruksiyası, həmçinin tətbiq edilmiş stomanın fəsadlaşması və əməliyyatdan sonrakı ağırlaş-
malara görə 67 xəstə müalicə edilmişdir. Yoğun bağırsağın total aqanqliozuna şübhə olan, əvvəlki əməliy-
yatlar zamanı stoma tətbiq edilmiş  uşaqlarda mərtəbə – mərtəbə aparılan biopsiya zamanı 7 nəfərdə qüsu-
run subtotal forması aşkar edilmişdir. Digər 3 nəfərdə total forma müəyyən edilmişdir. 57 xəstədə isə qüsu-
run rektal və rektosiqmoid forması aşkar edilmişdir. Xəstələrin təkrar müraciət vaxtı fərqli olduğu üçün hə-
min xəstələrdə radikal əməliyyat 6 ay – 1 il arası müddətdə aparılmışdır. Etap əməliyyat zamanı bütün xəstə-
lərə total kolektomiya, ilioanal anastomozun qoyulması icra edilmişdir. Qüsurun total forması zamanı bütün 

0 əməliyyatlar stomanın ləğvi ilə nəticələnib. Subtotal formalı xəstələrdə adətən bağırsağın 180 çevrilərək 
endirilməsinə maneçilik yaratmadığı hallarda stomanı saxlamışıq. Dörd xəstənin stomasını saxlamaq müm-
kün olmuşdur ki, bunlardan biri haqda aşağıda məlumat verilir.

Xəstə T.R.R. Morozov adına Moskva şəhər klinik xəstəxanasına 18.10.2021 tarixdə daxil olub, 
29.10.2021 tarixdə çıxıb. x/t №106740–21. Daxil olarkən əsas diaqnoz: Q–43.1 Hirşprunq xəstəliyi, stoma 
daşıyıcısı.
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Xəstə 2021–ci ilin avqust ayında ağır vəziyyətdə stasionara daxil olub. İrriqoqrfiya zamanı HX diaq-
nozu qoyulub. 30.08.2021 tarixdə əməliyyat olunub: Diaqnostik laparoskopiya, yoğun bağırsağın mərhələ 
– mərhələ biopsiyası, laparoskopik köməkli ikilüləli iliostoma. Histoloji müayinənin cavabı düz və siq-
mavari bağırsağın aqanqliozu, digər hissələrin hipoqanqliozu. Müayinə diaqnozu təsdiq etmişdir. Xəstə 
planlı müalicə üçün daxil olmuşdur. Daxil olarkən 1 yaş 6 aylıq, boyu 66 sm, çəkisi 7.55 kq. Daxil olarkən 
ümumi vəziyyəti orta ağırdır. Qarnın ön divarında normal fəaliyyət göstərən iliostoma mövcuddur (şəkil 1).

Şəkil 1. Xəstənin qarnının ön divarında ikilüləli stoma görünür.

Xəstə reanimasiya şöbəsinə yerləşdirilmişdir. Klinik–laborator–instrumental müayinələrdən 
keçmişdir. Qanın biokimyəvi analizi: ümumi zülal–47.07 q/l, albumun–31.82 q/l, CRZ–75.6 mq/l, ümumi 
bilirubin–6.22 mkmol/l, qlükoza – 4.7 mmol/l, sidik cövhəri – 5.77 mkmol/l, kreatinin – 31.60 mkmol/l, 
amilaz – 17 mmol/l, AlAT – 48 mmol/l, AsT – 84 mmol/l. Paralel olaraq irriqoqrafiya, dinamikada USM 
aprılmış, digər zəruri proseduralar həyata keçirilmişdir. 

18.10.2021– ci tarixdə ETN altında cərrahi əməliyyat icra edilmişdir. 3 ədəd                          5 mm–lik 
troakar yerləşdirildikdən sonra təftiş zamanı yoğun bağırsağın təxminən 30 sm məsafədə daralmış 
aqanqlionar sahəsi aşkar edildi. Stama normal yerləşib, ətrafında iltihabi əlamətlərin olmaması müəyyən 
edildi. Keçid zonadan təxminən 7 sm proksimala doğru bağırsaq divarından biopsiya materialı götürülərək 
histoloji müayinəyə göndərildi (şəkil 2). Ekspress – biopsiyanın cavabında qanqlion hüceyrələrin 
olmaması müəyyən edildiyi üçün həmin yerdən 15 sm proksimala təkrari biopsiya götürüldü.  

Şəkil 2. İliostomanın görünüşü, biopsiyanın götürülməsi

Biopsiyanın cavabı hazır olana kimi yoğun bağırsağın mobilizasiyası davam etdi (şəkil 3). Bu halda ar-
tıq HX–nin subtotal formasının (stomalı xəstələrdə) laparoskopik əməliyyatlarının aparılması metodika-
sına keçdik.

 Şəkil 3.Bağırsağın mobilizasiyası. 
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Bundan sonra, Liqa Sure apparatını köməkliyi ilə bütün mövcud bağların və bitişmələrin kəsilməsi ilə 
köndələn çənbər bağırsaq, qalxan çənbər bağırsaq və kor bağırsağın tam mobilizasiyası həyata keçirildi. 
Yoğun bağırsağın sağ hissələrini geriyə çevirmək və aralığa endirmək  üçün tam hazırladıqdan sonra, 

0məlum oldu ki, stoma bağırsağın 180  çevrilməsinə mane olmur. Peritonun keçid qatı açıldıqdan sonra 
yoğun bağırsaq sirkulyar şəkildə kiçik çanağa doğru anusa 5 sm məsafəyə qədər səfərbər edildi. Aralıq 
tərəfdən anus devulsiya edildikdən sonra anal retraktor qoyuldu. Dişli xətdən 2 sm məsafədən başlayaraq 
demukozasiya edildi. Formalaşdırılmış seroz – əzələ tunneli vasitəsi daxil edilən sıxacın köməyi ilə 

0əvvəlcə kəsilmiş yoğun bağırsağın bütün distal hissəsi çıxarıldıqdan sonra mobilləşdirilmiş və 180  
dönmüş bağırsağın distal ucu tutularaq sağ yan kanal vasitəsilə perineuma endirildi (şəkil 4). 

Şəkil 4. Kəsilmiş bağırsağın distal hissəsi tam çıxarılmış, yoğun bağırsağın 
0

qalan hissəsi 180  çevrilmiş və perineuma endirilmişdir.

U formalı tikişlərlə bir sıralı aşağı kolorektal anastomoz qoyuldu. Paralel olaraq appendektomiya 
edildi, endirilmiş bağırsaq diqqətlə nəzarətdən keçirildi (şəkil 5). Qarın boşluğu dioksidin, aminkapron 
turşusu ilə yuyuldu, quruduldu, peritonun keçid qatı bərpa olundu. 

0
Şəkil 5. Appendektomiya, 180  çevrilmiş bağırsağın vəziyyəti.

Aralığa endirilmiş bağırsaq parietal peritona endoskopik tikişlərlə fiksə edildi. Hemostaza nəzarət 
edildikdən sonra yoğun bağırsağın qalan hissəsinə intubasiya borusu daxil edildi və aralığa leykoplastır 
sarğısı vasitəsi ilə fiksasiya edildi.

Əməliyyatdan sonrakı dövr fəsadsız keçmiş, çıxarılmış preparat histoloji müayinə olunmuşdur: Flakon 
1. №000159204625–01 – Soxulcanabənzər çıxıntı, uzunluğu 2 sm, eni 0.5 sm. Bağırsaq – uzunluğu 33 sm, 
bir ucunun diametri 3, digəri 1.5 sm. Mikroskopik olaraq soxulcanabənzər çıxıntıda iltihabi dəyişiklik yox-
dur. Yogun bağırsağın seqmentar aqanqliozu qeyd edilir. Flakon 2. №000159204625–02 – Bağırsaq – 8 
sm. Əzələ qatında 2–dən 6–ya kimi qanqlion hüceyrələri müəyyən edilir. Əksəriyyəti kiçikdir. Aqanqlioz 
müyyən edilməmişdir. Bağırsaqların morfoloji yetişməzliyi müəyyən edilmişdir. Əməliyyatdan sonrakı 
dövr fəsadsıs keçmiş, xəstə kafi vəziyyətdə evə yazılmışdır. Xəstə 4 aydan sonra təkrari müraciət etmiş, 
stoma ləğv edilmişdir. 

Qeyd edək ki, HX zamanı əvvəllər əməliyyat olunmuş xəstələrin müalicəsi kifayət qədər mürəkkəb və 
çətindir. Bu çətinliklərin səbəbi çoxdur. Bura patologiyanın ağırlıq dərəcəsindən tutmuş, əvvəllər keçirilən 
əməliyyatların sayı, növü, ağırlaşmalar və s. daxildir. Təqdim elədiyimiz klinik müşahidə dörd xəstədə tət-
biq edilmişdir ki, bunların da hər birində sonrakı müayinənin nəticələri vəziyyəti kafi qiymətləndirilmişdir. 

Nəticə: Hirşprunq xəstəliyi zamanı əvvəllər qoyulmuş stomanın saxlanması ilə aparılan radikal 
laparoskopik əməliyyatlar sonrakı ağırlaşmaların qarşısını alamağa kömək edir.
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