HIRSCHPRUNG
(= mégacolon congénital)
Physician 2006;74:1319-22
· 1/5000 naissances 
· Garçons > Filles

· Risque 
· Association avec 

· Trisomie 21 dans 10% des cas
· Autres anomalies gatro-entérologique (Meckel, imperforation anale), neurologiques (surdité, hydrocéphalie), cardiaques  (CIV) et urologiques (agénésie rénale, cryptorchidie).
· Essentiellement non familiale mais quand même augmenté si 1 cas dans la famille
· Zone aganglionnaire partielle (risque de 3-5% si garçon et 1% si fille
· Zone aganglionnaire totale ( risque de 15-30%
PHYSIOPATHOLOGIE
· Absence de migration variable de la bouche vers l’anus des cellules ganglionnaires de Meisner et Auerbach dans le côlon (rarement le petit intestin) entraînant une incapacité du côlon à se relaxer sur la zone aganglionnaires entraînant une obstruction et une dilatation intestinale en amont. La zone aganglionnaire démarre à l’anus et peut s’étendre sur tout le côlon.
SYMPTÔMES:
· Nourrisson avec 1 ou plusieurs de ces symptômes dans 80% des cas:

· 90% de retard du méconium > 24h 
(DD sur ce symptôme: 
- Bouchon de méconium (1/500-1000)

- Mucoviscidose (1/2800)


- Malformation ano-rectale (1/4000-5000)


- Sd du petit côlon gauche (rare)


- Hypoganglionose (rare)


- Dysplasie neuronale intestinale (rare)
· Alimentation difficile

· Mauvaise prise pondérale, léthargie
· Jaunice

· Distension abdominale, vomissements +/- biliaires
· Alternance constipation/diarrhées/sang dans selles

· Entérocolite +/-fébrile
· Périodes récidivantes d'obstruction intestinale
· Spasme serré de l’anus

· Selles en rubans, selles explosives lors du toucher rectal
· Enfant plus grand
· Absence de langes salles ou incontinence de débordement 
· Incontinence

· Mauvaise croissance
· Malnutrition

· Constipation chronique progressive avec rectum vide, impaction fécale
· Distension abdominale progressive
COMPLICATIONS:
· Iléus
· Entérocolite ischémique dans 1/3 des cas
· Rupture colique
· Abcès, perforation, sepsis par translocation

EXAMENS:
· ASP : dilatation des anses intestinale (zone dilatée = zone saine !) et absence d'air dans rectum

· Transit avec liquide de constraste
· Manométrie : 

· Hypertension sphincter anal 11 kPa
· Absence de relaxation anale à la dilatation= absence du réflexe ano-rectal inhibiteur (RRAI)

· Biopsie (min. 1,5 cm au-delà de la ligne dentelée)
· Présence de croissance de nerfs anarchiques hypertrophique ("arches romaines") dans la sous muqueuse.
· Absence du plexus myentérique de Meissner et Auerbach
TRAITEMENT:
· En attendant la chirurgie

· Laxatif:

· Gatinar® ou Duphalac® (lactulose), Laxamalt® dès la naissance 

· Importal (lactitol) dès la naissance 

· Transipeg® (dès 6 mois) = Macrogol

· Importal® (dès 12 mois): 2x plus concentré que Transipeg® mais pas plus efficace

· Bulboïdes tous les 2 jours vs lavement rectaux quotidien (10-15 ml/kg) de NaCl 0,9%
· Décompression par sonde rectale
· Traitement des signes infectieux (colite) par antibiotiques

· Chirurgie

· Possible passage par une stomie intermédiaire pour quelques mois pour permettre au colon de reprendre une taille normale avant l’anastomise définitive

· Excision de la zone aganglionnaire et anastomose à l'anus
· Post-opératoire
· Biofeedback dès 6-7 ans= exercices d'apprentissage à la défécation
· Régime riche en fibre et traitement aggressif de la constipation
PRONOSTIC POST OPERATOIRE
· 10% de constipation résiduelle

· 1% d’incontinence
· Risque d’entérocolite en post opératoire ad 10 ans plus tard
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