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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.

Keywords: Hirschsprung's disease, laparoscopy, subtotal form, stoma.

Io3TanHple JanapocKonuyecKkre onepanuy nNpu 00J1e3H TMPMINPUHTa y aeTei
HAcmaiisioB M.Y., Ilagay6usiii U.B., Parumosa X.C.

Pe3ome: bose3sns 'upuimnpyHra - 310 BpoxkaeHHoe 3a00/1eBaHue, XapaKTepu3yloleecss HemoJ-
HBIM Pa3BUTHEM WJIH MOJHBIM OTCYTCTBHEM HEPBHBIX 000/104€K B MOACIU3UCTOM U MbILIEYHOM
CJI05IX BCeX YacTeil WM JTI000r0 CerMeHTa TOJICTOH KHIIKH. 3a00/1eBaHue ObLII0 BIIepBbIe ONMCAHO B
1886 rony marckum ydenbiMm Xapaabaom ['upmmnpyHrom. B otaesieHusix aeTrckoii xupypruu 67
naneHTaM ObLIa NMPoBe/ieHA onepauus M0 CO3IAHUI0 U PEKOHCTPYKIHMH CTOMBI 0e3 paauKaabHOI
pe3eKuuu U HU3BEIEHHHU TOJICTOI KUIIKH, 2 TaK:Ke ObLJIH BbISBJIEHbI 0CJI0:KHEHUS, CBA3aAHHbIE C
HAJIO’KEHHOW CTOMOI, U MocjeonepanoHHbIe 0C/I0kHeHusi. Bcem manmenTam Obliia nmpoBeaeHa
Janapockonuyeckasi onepamnusi. PaaukajbHas Janapockonnyeckas onepanus, BbINOJHAeMasi C
cOXpaHeHHeM paHee YCTAHOBJIEHHOH cTOMBbI pH 00Jie3HU ['MpIINpPYyHra, noMoraeT nNpeaoTBPaTuThH
AajibHel e 0CI0KHEeHUS.

Kurouesble ciioBa: 6os1e30b ' MpnpyHra, 1anapockonusi, cyororanbHas ¢gopma, croma.

Acar sozlor: Hirsprung xastaliyi, laparoskopiya, subtotal forma, stoma.

Aktualhq: Hirsprunq xastaliyi (HX) diiz bagirsagin dairovi aganqliozu vo yogun bagirsagin proksimal
hissalorinin zodslonmasi ilo xarakterizo olunur. Prenatal inkisaf zaman sinir hiiceyrolorinin inkisafdan qgal-
masi xastoliyin osas patogenezidir ki, bu da bagirsaglarin funksional obstruksiyasina sobab olur. Xostoliyin
miialicosi patoloji hissonin corrahi rezeksiyasidir [1].

Hirsprunq xastoliyi anadangalmo meqakolonlu xastalords klinik naticalorin ilk hartorofli vo otraflt
tosvirini taqdim etdikdon sonraki asrda biz HX-in etiologiyasini basa diismay9, diagnozunun qoyulmasi vo
miialico prinsiplarinin neca hayata kegirildiyini goriiriik. Xostoliyin corrahi miialicasinin asasini1 O.Swen-
son goymusdur. O, HX va toksiki meqakolonu olan xastolords bagirsagin daralmis hissalorinds Auerbax
kolafinin olmamasini miioyyon etdikdon sonra xastaliyin patogenetik osasli omoliyyatini hoyata kegirorok
yogun bagirsagin aganqglionar sahasini radikal sokilds ¢ixarmaga vo xastolorin sagalmasina nail olmusdur.
HX zamani corrah hansi amoliyyati hoyata ke¢irmasindon asili olmayaraq klassik Swenson omaliyyatini
Oyronmoli vo onu hoyata ke¢irmoyi bacarmalidir. Homin dévrdon baslayaraq HX-nin corrahi miialicasinin
bir ¢ox tisullar1 — Svenson, Soave, Duhamel omoliyyatlari genis yayilmaga basladi [2, 3,4, 5].
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Son illor 1so HX xastoliyinin miialicasindo yogun bagirsagin transanal endorektal endirilmasi tigiin
mini-invaziv metodlarin (laparoskopik yardimla vo ya laparoskopik yardimsiz) totbiqino daha ¢ox iistiinliik
verilmaya baglanilmisdir. Bir ¢ox klinikalar 6z tadqiqatlarinda klassik tisullarla miiqayisade HX-in miiali-
cosing minimal invaziv yanagmanin miisbat toroflorini qeyd etsalor do, belo omoliyyatlardan sonra uzun-
miiddatli naticolor halo do miizakiro olunur [6].

Oksor hallarda usaqlarda HX-in corrahi miialicasi yaxsi naticalor verir, lakin bazi xostalords tokrar mii-
daxilo tolob edon omoliyyatdan sonraki agirlagsmalar inkisaf edir. HX zamani ovvallor qarin boslugu orqan-
larinda ¢oxsayli omoliyyatlar ke¢irmis usaglarda laparoskopik omoliyyatlar miivoffoqiyyatlo totbiq edilo
bilar, bu ciir omaliyyatlar patoloji doyisikliys ugramis bagirsaq hissasini doqiq sokilds miioyyon etmoyo,
homginin onun tam soforborliyine vo garin boslugundan vizual nazarot altinda ¢ixarilmasina imkan verir.
Belo amoliyyatlar texniki cohatdon daha miirokkob hesab edilss do, laparoskopik tisullardan istifads et-
moklo ugurla hayata kegirilo bilor [ 7].

Omoliyyatdan sonraki geyri-qonaatboxs naticolorin yaranmasinin bir sira sobableri var. Bura diiz bagir-
sagin asag1 mobilizasiyasi, aqanqlioz zonanin saxlanmasi, endirilmis yogun bagirsaqda gan dovraninin zoif
olmasi vo s. daxildir. Bu da uzun miiddstli enkoprezo, bosluglar arasi abseso, ¢anaqda maye yigintisina,
capiq stenozuna, rektovaginal vo rektoperineal fistulaya, uzun miiddotli HX ilo slagoali enterokolito gatirib
cixarir. Homginin xostolords amoliyyatdan sonra peritonit, qaliq zonanin qalmasi kimi tokrari omoliyyat
tolob edon agirlagsmalara da rast golmok olur. Onu da qeyd etmok yerina diisor ki ki, bozi hallarda bas veran
fosadlar birlogmis xarakter dastyir [8,9].

HX-in miialicasi tigiin ATU-nun usaq corrahligi klinikasinda 1995-ci ilo godor Swenson omoliyyati tot-
biq edilmigdir. Lakin bu tisulun totbiqi zamani istor yaxin, istorsa do uzaq naticolorin tohlili bir sira fosadla-
rin (diiz bagirsaq giidiiliiniin retraksiyasi, canaqdaxili abses, anastomozun tutarsizligi, sfinkter ¢catmazligi
vo peritonit) olmasint miioyyan etmisdir. Bu fosadlar1 azaltmaq tigiin 1995-ci ildon klinikada Duhamel-
Bairov modifikasiyasi torbiq edilmays baslanmisdir. Diiz bagirsagin giidiiliinds meydana ¢ixan miixtalif
clir agirlasmalari nozoro alaraq. Prof. C.B. Quliyev onlar1 aradan qaldirmagq tiglin 6z metodikasini toklif
etmisdir [10].

Hirschsprung xastoliyinin etibarli diagnostikasi {i¢iin laparoskopik biopsiya ¢ox vacib hesab edilir vo
genis istifado olunur. Bu tisul amoliyyatdan sonraki agirlasmalarin, o ciimlodon residivlorin inkisaf riskini
ohomiyyatli derocodo minimumlagdirir [9,10,11,12].

Korpo usaglarda Hirschsprung xostoliyinin total formasinin diagqnozu c¢otin qoyulur. Korpalorde
Hirschsprung xostoliyinin total formasina agangliozun xarakterik radioloji slamatlorinin olmamasi sobo-
bindon diagnoz qoymagq ¢atin ola bilor. Diagnozu tosdiglomok {i¢iin biopsiya materialinin histoloji miiayi-
nasi lazimdir ki, bu da pediatrlar vo corrahlar torafindon 6z tocriibolorindo nozors alinmalidir [ 13].

Mbaqsad: Klinik praktikada laparoskopik va video yardimli texnologiyalardan istifado etmokls usaqlar-
da Hirgprunq xastaliyinin morhslsli corrahi miialicosinin naticalorinin yaxsilasdiriimasi.

Material vo metotlar: Usaq corrahiyyo soboalorinds - 2010-cu ildon 2022-ci ila qador (13 illik miiddato)
gador miialico olunan yogun bagirsagin radikal rezeksiyasi vo endirilmasi icra edilmadon stomanin qoyul--
mas1 vo rekonstruksiyasi, homginin totbiq edilmis stomanin fosadlasmasi vo omoliyyatdan sonraki agirlas-
malara goro 67 xosto miialico edilmisdir. Yogun bagirsagin total aganqgliozuna siibho olan, ovvolki omoaliy-
yatlar zamani stoma totbiq edilmis usaqlarda mortobs — moartobo aparilan biopsiya zamani 7 nafordo qlisu-
run subtotal formasi askar edilmisdir. Digor 3 nofardo total forma miioyyon edilmisdir. 57 xostods iso qiisu-
run rektal vo rektosigmoid formasi askar edilmisdir. Xostolorin tokrar miiraciot vaxti forqli oldugu tigiin ho-
min xastalarda radikal amoliyyat 6 ay — 1 il arast miiddotdoe aparilmisdir. Etap amoliyyat zamani biitiin xaste-
lora total kolektomiya, ilioanal anastomozun qoyulmast icra edilmisdir. Qiisurun total formasi zamani biitiin
omoliyyatlar stomanin logvi ilo naticolonib. Subtotal formali xastolords adoton bagirsagin 180" gevrilorak
endirilmosino manegcilik yaratmadigi hallarda stomani saxlamisiq. D6rd xostonin stomasini saxlamaq miim-
kiin olmusdur ki, bunlardan biri haqda asagida molumat verilir.

Xosto T.R.R. Morozov adina Moskva sohor klinik xostoxanasina 18.10.2021 tarixdo daxil olub,
29.10.2021 tarixdoa ¢1xib. x/t Ne106740-21. Daxil olarkon asas diagnoz: Q—43.1 Hirgprunq xastaliyi, stoma
dastyicisi.
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Xosto 2021—ci ilin avqust ayinda agir voziyyotdo stasionara daxil olub. Irriqogrfiya zamani HX diag-
nozu qoyulub. 30.08.2021 tarixde amaliyyat olunub: Diagnostik laparoskopiya, yogun bagirsagin morholo
— morhoalo biopsiyasi, laparoskopik komokli ikiliilali iliostoma. Histoloji miiayinonin cavabi diiz vo siq-
mavari bagirsagin aqanqliozu, digaer hissalorin hipoganqgliozu. Miiayine diaqnozu tasdiq etmisdir. Xosto
planli miialica ti¢lin daxil olmusdur. Daxil olarkon 1 yas 6 ayliq, boyu 66 sm, ¢okisi 7.55 kq. Daxil olarken
imumi voziyyaeti orta agirdir. Qarnin 6n divarinda normal foaliyyot gostoran iliostoma movcuddur (sakil 1).

-
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Sakil 1. Xastonin qarnimin on divarinda ikiliilali stoma goriiniir.

Xosto reanimasiya sobosino yerlosdirilmisdir. Klinik—laborator—instrumental miiayinalordon
ke¢misdir. Qanin biokimyavi analizi: imumi ziilal-47.07 g/1, albumun—31.82 q/l, CRZ-75.6 mq/l, imumi
bilirubin—6.22 mkmol/l, gliikoza — 4.7 mmol/l, sidik cévhori — 5.77 mkmol/l, kreatinin — 31.60 mkmol/I,
amilaz — 17 mmol/l, AIAT — 48 mmol/l, AsT — 84 mmol/l. Paralel olaraq irriqoqrafiya, dinamikada USM
aprilmis, digor zoruri proseduralar hoyata kecirilmisdir.

18.10.2021—ci tarixdo ETN altinda corrahi omoliyyat icra edilmisdir. 3 adod 5 mm-lik
troakar yerlogdirildikdon sonra toftis zamani yogun bagirsagin toxminon 30 sm mosafodo daralmis
aqanqlionar sahosi agkar edildi. Stama normal yerlosib, otrafinda iltihabi olamatlorin olmamasi miioyyon
edildi. Kec¢id zonadan toxminon 7 sm proksimala dogru bagirsaq divarindan biopsiya materiali gotiiriilorok
histoloji miiayinoye gonderildi (sokil 2). Ekspress — biopsiyanin cavabinda ganglion hiiceyralarin
olmamasi miioyyon edildiyi tigtin homin yerdon 15 sm proksimala tokrari biopsiya gotiiriildii.

Sokil 2. Iliostomanin goviiniisii, biopsiyanin gétiiriilmasi

Biopsiyanin cavabi hazir olana kimi yogun bagirsagin mobilizasiyasi davam etdi (sokil 3). Bu halda ar-
tig HX—nin subtotal formasinin (stomali xastolordo) laparoskopik omoliyyatlarinin aparilmasi metodika-
sia kegdik.

Sokil 3. Bagirsagin mobilizasiyasi.
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Bundan sonra, Liqa Sure apparatin1 komaokliyi il biitiin mévcud baglarin vo bitismalorin kosilmasi ilo
kondalon ¢onbor bagirsaq, qalxan ¢onbor bagirsaq vo kor bagirsagin tam mobilizasiyasi hoyata kegirildi.
Yogun bagirsagin sag hissolorini geriys ¢evirmok vo araliga endirmok ii¢lin tam hazirladigdan sonra,
moalum oldu ki, stoma bagirsagin 180° ¢cevrilmosino mane olmur. Peritonun kegid qati1 agildigdan sonra
yogun bagirsaq sirkulyar sokilds kicik ¢anaga dogru anusa 5 sm masafoyo qodor soforbor edildi. Araliq
torofdon anus devulsiya edildikdon sonra anal retraktor qoyuldu. Disli xotdon 2 sm mosafodon baglayaraq
demukozasiya edildi. Formalagdirilmis seroz — 9zolo tunneli vasitosi daxil edilon sixacin kémoyi ilo
ovvolca kosilmis yogun bagirsagin biitiin distal hissosi ¢ixarildigdan sonra mobillosdirilmis vo 180"
donmiis bagirsagin distal ucu tutularaq sag yan kanal vasitosilo perineuma endirildi (sokil 4).

Sakil 4. Kasilmis bagwrsagin distal hissasi tam ¢ixarilmig, yogun bagirsagin
qalan hissasi 180° cevrilmis va perineuma endirilmisdir.

U formali tikislorlo bir sirali asagi kolorektal anastomoz qoyuldu. Paralel olaraq appendektomiya
edildi, endirilmis bagirsaq diqqgotlo nozarotdon kegirildi (sokil 5). Qarin boslugu dioksidin, aminkapron
tursusu ilo yuyuldu, quruduldu, peritonun ke¢id gati barpa olundu.

Sakil 5. Appendektomiya, 180° cevrilmis bagirsagin vaziyyati.

Araliga endirilmis bagirsaq parietal peritona endoskopik tikislorlo fikso edildi. Hemostaza nozarat
edildikdon sonra yogun bagirsagin qalan hissasine intubasiya borusu daxil edildi vo araliga leykoplastir
sargis1 vasitosi ilo fiksasiya edildi.

Omoliyyatdan sonraki dovr fosadsiz kegmis, ¢ixarilmis preparat histoloji miiayino olunmusdur: Flakon
1. Ne000159204625-01 — Soxulcanabanzar ¢ixinti, uzunlugu 2 sm, eni 0.5 sm. Bagirsaq —uzunlugu 33 sm,
bir ucunun diametri 3, digoari 1.5 sm. Mikroskopik olaraq soxulcanabanzor ¢ixintida iltihabi doyisiklik yox-
dur. Yogun bagirsagin seqmentar aqganqliozu geyd edilir. Flakon 2. Ne000159204625-02 — Bagirsaq — 8
sm. ©zalo qatinda 2—don 6—ya kimi qanqlion hiiceyralori miioyyan edilir. ©ksariyyati ki¢ikdir. Aqanqlioz
miiyyon edilmomisdir. Bagirsaqlarin morfoloji yetismazliyi miioyyon edilmisdir. ©Omaliyyatdan sonraki
dovr fosadsis kegmis, xosto kafi voziyyotdo evo yazilmigdir. Xosto 4 aydan sonra tokrari miiraciot etmis,
stoma logv edilmisdir.

Qeyd edok ki, HX zamani1 ovvallor omoaliyyat olunmus xastolorin miialicasi kifayot qgodor miirokkob vo
cotindir. Bu ¢atinliklorin sobobi ¢oxdur. Bura patologiyanin agirliq doracesindon tutmus, avvollor kegirilon
omoliyyatlarin say1, novii, agirlasmalar va s. daxildir. Toqdim eladiyimiz klinik miisahide dord xastadas tot-
biq edilmisdir ki, bunlarin da hor birindo sonraki miiayinonin naticolori voziyyati kafi giymotlondirilmisdir.

Natica: Hirsprunq xostoliyi zamani ovvollor qoyulmus stomanin saxlanmasi ilo aparilan radikal
laparoskopik amoliyyatlar sonraki agirlagsmalarin qarsisinit alamaga komok edir.
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