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ارتباط هیپرتروفی تنه عصبی در نمونه بیوپسی رکتوم با طول روده آگانگلیونیک در 
  کودکان مبتلا به بیماري هیرشپرونگ مراجعه کننده به مرکز طبی کودکان 

  1396الی  1390هاي تهران طی سال

  ****معین الدین صفوي دکتر ،***حجت االله راجی دکتر، **بهار اشجعی دکتر، *علی طالبیدکتر 
  ** مریم قوامی عادل دکتر

  
  
  
  
  
  
  
  
      

هیپرتروفی ،گانگلیون ،بیوپسی رکتوم ،هیرشپرونگ :هاي کلیدي اژهو

  :چکیده
اي عصبی هبیماري هیرشپرونگ یک بیماري حرکتی دستگاه گوارش هست که به دلیل نقص در مهاجرت سلول :زمینه و هدف

تشخیص این بیماري با بیوپسی رکتوم و . گرددردي میـشود که سبب انسداد عملکوارش ایجاد میـدر طول تکامل دستگاه گ
مطالعه حاضر به منظور بررسی ارتباط هیپرتروفی تنه عصبی در . باشدون و هیپرتروفی تنه عصبی در قطعه درگیر میـدان گانگلیـفق

  .فاقد گانگلیون انجام شد نمونه بیوپسی با طول روده

الی  1390هاي این مطالعه مقطعی، برروي بیماران هیرشپرونگ که به مرکز طبی کودکان تهران طی سال: ها مواد و روش
خصوصیات دموگرافیک بیماران از جمله سن، جنس، نوع عمل جراحی، طول قطعه . انجام گرفته است ،اندمراجعه کرده 1396

ده، لام پاتولوژي بیماران از نظر اندازه قطر و تعداد تنه عصبی ثبت شده و ارتباط بین قطر تنه عصبی در درگیر طی جراحی ثبت ش
 آزمون و اسکویر کاي آزمون از یلیتحل يهاداده يبرا. قطعه فاقد گانگلیون با طول روده فاقد گانگلیون مورد بررسی قرار گرفت

  .شد استفاده شریف قیدق

دك مبتلا به بیماري هیرشپرونگ برحسب جنس و سن مورد بررسی قرار گرفتند، پسرها بیشترین فراوانی کو 25تعداد  :ها یافته
بیشترین محل درگیري طبق انتظار . دهندتشکیل می )تا یک ماه(نوزادان  را) ردامو %28- 7(را داشتند و عمده بیماران 

بیمار درگیري  2میکرومتر بودند که از این تعداد فقط  40کمتر از  بیمار داراي تنه عصبی 6بیمار  25از تعداد . رکتوسیگمویید بود
  .هیچ ارتباطی بین قطر تنه عصبی و سن و جنس و طول روده درگیر یافت نشد. کل کولون داشتند

 تقالیمنطقه ان بودنبالاتر تر روده و وسیعتواند با درگیري هیپرتروفیه شدن تنه عصبی می میزان این فرضیه که: گیـري نتیجه
)Transition Zone(  همراه باشد، تایید نشد، همچنین ارتباطی بین تعداد تنه عصبی موجود در نمونه بیوپسی رکتوم و طول درگیري

رتروفی شدن تنه عصبی در ـت که در بیماري هیرشپرونگ هیپـتوان گفبا این حال همچنان با توجه به نتایج می. ت نشدـنیز یاف
  .شوده آگانگلیونی دیده مینمونه پاتولوژي در قطع

mailto:mghadel@yahoo.ca
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  و هدف هزمین
 کی (Hirschsprung's Disease) رشپرونگیه يماریب

 کولون مگا نام به که است گوارش دستگاه یحرکت يماریب
 و از شودیشناخته م زین) Congenital Megacolon( یارث
 )Ganglion Cells( یعصب يهاآن فقدان سلول يهایژگیو

 یمخاط ریو ز) Myentric( کیانتریدر شبکه م
)Submucosal (در روده انسداد یاصل عامل و باشدیروده م 

 2و1.است ینوجوانکودکی و  دوره در بوستی و ينوزاد دوره
 زنده تولد 5000 از مورد کی باًیتقر رشپرونگیه يماریب

 4 تا 1 به 3 دختر به پسر يریدرگ نسبت که شودیم مشاهده
 نسبت نیا ،باشد ریدرگ بزرگ روده کل یوقت و باشدیم 1 به
  4و3.شودیم کینزد  کی به کی به

 است گوارش دستگاه يریدرگ از یناش که يماریب نیدر ا
در ) Transition Zone( یانتقال هیناح) درصد 80( عمدتاً که

 کندیم ریرا درگ دییگمویو رکتوس رکتوم هیروده بزرگ و ناح
درصد کل  5و حدود  دییگمویس يبالا درصد 20 تا 15 و

 5.کندیم ریکولون را درگ
 صیتشخ يدر دوره نوزاد رونگـرشپیه مارانیعمده ب

 و يصفراو راغـاستف ،یشکم اعـاتس میداده شده و با علا
تظاهر  تیاز انتروکول ییهادوره و مدفوع و ومیمکون دفع عدم

درصد نوزادان  90بیش از  یساعت اول زندگ 48در  6.کنندیم
 48از  شیب(در دفع مدفوع  ریخأدارند و ت ومیترم دفع مکون

 ومیاست، اگرچه دفع مکون يماریب نیمطرح کننده ا) ساعت
 7.باشدینم صیتشخ نیساعت اول تولد رد کننده ا 48 یط
 يماریب صیتشخ ییاستاندارد طلا رکتوم یوپسیب
   ،يماریب نیا به شک با مارانیب در اما بوده ونگرشپریه

که  شودیدر ابتدا انجام م) Barium Enema( انما میبار
است  يماریب نیدهنده ا صیتشخ transition zoneوجود 

 يماریشک به ب 8.باشدینم صیگرچه نبود آن رد کننده تشخ
شده و با  جادیذکر شده ا ینیبراساس شواهد بال رشپرونگیه
 دیرکتوم با یوپسیب. شودیم یقطع صیرکتوم تشخ یوپسیب

 وارهیدر د) Dentate Line( يااز خط دندانه بالاتر متریسانت 2
 9و8.باشد یکاف بافت با همراه و رکتوم یخلف

 با رکتوم یوپسیب در يماریب نیا کیپاتولوژ صیتشخ
 یعصب يهاتنه وجود ون،یگانگل يهاسلول حضور دمـع
 نیکول لیاست يریپذرنگ ای تیالـفع شیزاـاف ک،یپرتروفیه

فقدان  ایش ـوکوزا و کاهـم سیاستراز در موسکولار

 ایپروپر نایدر لام Calretinin - Immunoreactive يبرهایف
 8تا سن  یعصب يبرهایشدن ف میالبته ضخ 14و11.باشدیم

رکتوم  یوپسیب 15.تظاهر نکند ،ن استـممک یگـهفت
 يماریدر ب یصیتشخ تست نیتریو اختصاص نیترحساس

 يماریرکتوم نرمال ب یوپسیب کیبوده و  رشپرونگیه
 16و12.کندیرا رد م رشپرونگیه

است و  یجراح رشپرونگیه يماریدرمان ب يسنگ بنا
کولون و آوردن قطعه نرمال  ریقطعه درگ برداشتنهدف آن 

که انتخاب  باشدیمقعد م کیکولون با حفظ اسفنگتر به نزد
 نیعتریکه شا باشدیجراح وابسته م حیجبه تر ینوع جراح

 17و2.باشدیم Abdominoperineal Pull - Throughنوع آن 
در  یانتقال هیناح تیموقع نییبا توجه به عدم امکان تع

نوع درمان و  نییکه در تع ه؛یاول يهایوگرافیها و رادیبررس
 یپرتروفیمطالعه ارتباط ه نیا در .زمان انجام آن مهم است

 روده طول با رکتوم یوپسیب نمونه در یبعص تنه
 رشپرونگیه يماریب به مبتلا کودکان در کیونیآگانگل

  .بررسی شده است

  ها مواد و روش
 صورت به که است یمقطع مطالعه کی مطالعه نیا
 میعلا با کننده مراجعه مارانیب کل يبررو یلیتحل -  یفیتوص

   یط تهران کودکان یطب مرکز به رشپرونگیه يماریب
 صیتشخ با و اندشده يبستر که 1396 یال 1390 يهاسال

انجام  ،اندگرفته قرار یجراح عمل تحت رشپرونگیه يماریب
 يماریب میکه با علا یمارانیبن آو طی  است هگرفت

 صیمرکز مراجعه کرده بودند و تشخ نیبه ا رشپرونگیه
آنها داده شده و اطلاعات کامل  يرکتوم برا یوپسیبا ب يماریب
 . و وارد مطالعه شدند یینها در پرونده ثبت شده بود، شناساآ

 ورود به مطالعه  اریمع
به مرکز  1396 یال 1390 يهاسال یکه ط یمارانیتمام ب

 رشپرونگیه يماریب صیکودکان مراجعه کرده و تشخ یطب
 اتیاز جمله خصوص یآنها داده شده بود و اطلاعات کاف يبرا

 ،یو جراح یوپسیر زمان ب، سن د)سن و جنس( کیدموگراف
آنها موجود  يو نمونه پاتولوژ ینوع عمل جراح ،ینیبال میعلا

  . وارد مطالعه شدند ،بودو در دسترس 
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 خروج از مطالعه  اریمع
کوتاه  اریبا طول بس رشپرونگیکه از ابتدا ه یمارانیب

)Ultra Short Segment( و ه بودند داده شد صیتشخ
نده آنها ناقص بود از مطالعه حذف که پرو یمارانیب نیهمچن
 . شدند

 اتیخصوص مارانیب ینیپرونده بال یمطالعه با بررس یط
سن در زمان (از جمله سن  رشپرونگیه مارانیب کیدموگراف

 ،ی، جنس، نوع عمل جراح)یو سن در زمان جراح یوپسیب
جهت . دیثبت گرد یجراح یط ریطول قطعه روده درگ

 دو به رکتوم یوپسیب يپاتولوژ ملا در یعصب تنه قطر ،یبررس
 کرومتریم 40 از بزرگتر و کرومتریم 40 يمساو کوچکتر گروه
 رشپرونگ،یه مارانیب يبندمیو جهت تقس 18يبندطبقه

 میروده تقس ونیگروه براساس طول رزکس ششبه  مارانیب
کولون  د،ییگمویس د،ییگمویرکتوم، رکتوس: شدند که شامل

 تمام يریدرگو  یلون نزولکو ،یرضـولون عـک ،يودـصع
   [Total Colonic Aganglionosis (TCA)] بزرگ روده
 . بود

 روش به که مارانیب رکتوم یوپسیب ينمونه پاتولوژ
اند از نظر قطر شده يزیآمرنگ) H&E( نیوزیا - نیهماتوکس

بزرگتر و  یو قطر تنه عصب یبررس یو تعداد تنه عصب
و در دو گروه  يریگندازها ،يبازنگر کرومتر،یم 40کوچکتر از 
در  یقطر و تعداد تنه عصب نیسپس ارتباط ب. ثبت شدند

 نیو همچن کیونیبا طول روده آگانگل ونیقطعه فاقد گانگل
 . قرار گرفت یسن و جنس مورد بررس

 ستیل چک از مارانیاطلاعات ب يآورجهت جمع
 روده طول ک،یدموگراف اتیخصوص شامل که شد استفاده

 مارانیب ینیبال پرونده اطلاعات از که بود یجراح نوع و ریدرگ
 توسط که یعصب تنه تعداد و قطر يریگاندازه نیهمچن و

 .شد استخراج بود، شده نییتع ستیپاتولوژ

 هاداده لیتحل و هیروش تجز
 اریاده از میانگین و انحراف معـهاي توصیفی با استفداده

 هايداده براي نهدام و میانه نرمال، عـتوزی با هايداده براي
 براي درصد و یراوانـف نـهمچنی و رنرمالـغی عـتوزی با

 از یلیتحل ياـهداده يبرا و شد زارشـگ یـکیف ايـهداده
 شد ادهـاستف شریف قـیدق ونـآزم و راوـاسک کاي ونـآزم

)05/0 > P- value( .داري در نظر ح معنیـبه عنوان سط

ورژن  SPSSبه نرم افزار  ها بعد از ورودداده هیکل. گرفته شد
 . قرار گرفت لیو تحل هیمورد تجز 22

  ها یافته
 رشپرونگیه يماریب به مبتلا کودك 25 پژوهش نیدر ا

%) 24( کودك 6 وپسر  %)76( کودك 19. شدند مطالعه وارد
 .بودند دختر

 یبررس مورد کودکان اکثر سن مطالعه، جیبا توجه به نتا
 سن یوانافر نیتر کم نیهمچن ؛ماه بود 1 )%28مورد  7(
یک  کدامر ـه( ماه 11 و ماه 10 م،ین و ماه 5 سن ودکان؛ـک

 مورد ودکانـک اکثر یعصب تنه دادـتع. بود%) 4 با مورد
 ها آن نیتر کم و عدد 4 و 2%) 24مورد و  6هر کدام ( یبررس

 کی مطالعه مورد مرکز البته بود عدد 6) %4ورد و ـیک م(
 جامعه در صیتشخ سن رـنگاینما اماًالز و بوده رالـرف مرکز

 .باشدینم
به اندازه تمام %) 16(ودك ـک 4 رـیطول روده درگ

. بود دیوئـگمیتا رکتوس%) 84(ورد ـم 21ولون و ـک
%) 76( مورد 19و  40کمتر از %) 24( کودك 6 تنه یپرتروفیه
 . بود 40از  شتریب

با طول روده %) 67/66(نمونه  4در  یقطر تنه عصب
با طول روده %) 33/33(نمونه  2و  دییگمویتا رکتوس ریدرگ
و قطر تنه . است 40به اندازه تمام کولون، کمتر از  ریدرگ
تا  ریبا طول روده درگ%) 47/89(نمونه  17در  یعصب

به  ریبا طول روده درگ) %53/10(نمونه  2و  دییگمویرکتوس
 رابطه از نظر نیاست که ا 40از  شتریاندازه تمام کولون، ب

 .)P- value < 05/0(دار نبود یمعن يآمار
کودك  3و %) 50(کودك پسر  3در  یقطر تنه عصب

 16در  یر تنه عصبـقط. است 40ر از ـ، کمت%)50(ر ـدخت
 شتری، ب%)79/15( ودك دخترـک 3و %) 21/84(کودك پسر 

  دار نبود یمعن يارـرابطه از نظر آم نیت که اـاس 40از 
)05/0 > P- value(.  

نتایج آزمون دقیق فیشر براي بررسی رابطه بین  1ل جدو
دهد را نشان می فراوانی قطر تنه عصبی با تعداد تنه عصبی

ودکان مورد بررسی با قطر تنه عصبی ـر کـاکثکه در آن 
تنه عصبی بودند و اکثر  1داراي %) 67/66( 40کمتر از 

 40کودکان مورد بررسی با قطر تنه عصبی بیشتر از 
آماري  که این رابطه از نظر ،تنه عصبی 4داراي %) 58/31(

  ).P- value > 05/0( دار بودمعنی
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  نتایج آزمون دقیق فیشر براي بررسی رابطه بین فراوانی قطر تنه عصبی با تعداد تنه عصبی ـ1جدول 

 جمع کل 40بیشتر از  40کمتر از  درصد/  فراوانی تعداد تنه عصبی

 5 1  4 فراوانی عدد 1

 20 2/5  66/6 درصد 

 6 5  1 فراوانی عدد 2

 24 3/26  6/16 درصد 

 5 4  1 فراوانی عدد 3

 20 05/21  6/16 درصد 

 6 6  0 فراوانی عدد 4

 24 5/31  --- درصد 

 2 2  0 فراوانی عدد 5

 8 5/10  --- درصد 

 1 1  0 فراوانی عدد 6

 4 26/5  --- درصد 

  25  19  6 فراوانی جمع کل

  100  100  100 درصد 

  045/0  مقادیر احتمال

  وجود رابطه  نتیجه آزمون

  
) %52/9(کودك با درصد فراوانی  2طول روده درگیر در 

 2با ) %57/28(راوانی ـودك با درصد فـک 6ه عصبی، ـتن 1با 
تنه  3با ) %05/19(راوانی ـودك با درصد فـک 4ی، ـتنه عصب
تنه  4با ) %57/28(ودك با درصد فراوانی ـک 6عصبی، 

تنه عصبی  5با ) %52/9(ودك با درصد فراوانی ـک 2صبی، ع
ه عصبی، تا ـتن 6با ) %76/4(راوانی ـودك با درصد فـک 1و 

کودك با  3ول روده درگیر در ـط. است وییدـمرکتوسیگ
کودك با درصد  1تنه عصبی و  1با ) %75(درصد فراوانی 

 .ستا ام کولونـتمتنه عصبی، به اندازه  3با ) %25(راوانی ـف
 تنه تعداد یراوانـف نیبکنید ور که مشاهده میـهمانط
 داري وجود نداردرابطه معنی رـطول روده درگی و یعصب

)05/0 > P- value.(  
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  نتایج آزمون دقیق فیشر براي بررسی رابطه بین فراوانی تعداد تنه عصبی با جنس ـ2دول ج

 جمع کل دختر پسر درصد/  فراوانی تعداد تنه عصبی

 دعد 1
 5 3 2 فراوانی

 20 50 53/10 درصد

 عدد 2
 6 2 4 فراوانی

 24 3/33 05/21 درصد

 عدد 3
 5 0 5 فراوانی

 20 --- 32/26 درصد

 عدد4
 6 0 6 فراوانی

 24 --- 58/31 درصد

 عدد 5
 2 0 2 فراوانی

 8 --- 53/10 درصد

 عدد 6
 1  1 0 فراوانی

 4 67/16 --- درصد

 جمع کل
 25 6 19 فراوانی

 100 100 100 درصد

 045/0 مقدار احتمال

 وجود رابطه نتیجه آزمون

  
  

داد تنه عصبی در ـبراي بررسی همبستگی بین تع
هیرشپرونگ از  اران مبتلا بهـبا سن بیم وپسی رودهـبی

  ایج ـنت. تـده اسـاده شـی استفـون همبستگـآزم
 .تـده اسـان داده شـنش 4دول ـون در جـربوط به آزمـم

ون ـاداري آزمـح معنـ، سط4دول ـه به جـبا توج

راین با ـبناب. تـاس 05/0مقدار ر از ـگی بزرگتـهمبست
داد ـن تعـگی بیـت که همبستـوان گفـتمی %95ان ـاطمین

 لا بهـن بیماران مبتـبا س وپسی رودهـتنه عصبی در بی
  ،P- value < 05/0(ت ـهیرشپرونگ معنادار نیس

084/0  =2R  .(  
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  نتایج آزمون دقیق فیشر براي بررسی رابطه بین فراوانی تعداد تنه عصبی با طول روده درگیرـ  3دول ج

 جمع کل تمام کولون رکتوسیگمویید درصد/  فراوانی تعداد تنه عصبی

 عدد 1
 5 3 2 فراوانی

 20 75 5/9 درصد

 عدد 2
 6 0 6 فراوانی

 24 --- 5/28 درصد

 عدد 3
 5 1 4 فراوانی

 20 25 05/19 صددر

 عدد4
 6 0 6 فراوانی

 24 --- 5/28 درصد

 عدد 5
  2 0 2 فراوانی

 8 --- 52/9 درصد

 عدد 6
 1 0 1 فراوانی

 4 --- 76/4 درصد

 جمع کل
 25 4 21 فراوانی

 100 100 100 درصد

 065/0  مقدار احتمال

 عدم وجود رابطه نتیجه آزمون

 بیماران سن ي بررسی همبستگی بین تعداد تنه عصبی باـ نتایج آزمون همبستگی برا 4جدول 

  نتیجه آزمون سطح معناداري مقدار همبستگی  تعداد  عامل

05/0P 084/0 25  تعداد تنه عصبی با سن  عدم وجود رابطه  <
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  بحث
کودکان مبتلا به یبوست زمانی براي بیوپسی رکتوم 

 بیماري هیرشپرونگبه  شوند که مشکوكارجاع داده می
از آنجایی که بیوپسی رکتوم یک روش تهاجمی با . باشد

هاي بیوپسی باید تا اندیکاسیون 20و19.عوارض احتمالی است
هاي منفی بیش از حد امکان دقیق باشد تا از گرفتن بیوپسی

با این حال، . حد و از دست دادن موارد مثبت جلوگیري شود
سی رکتوم علیرغم هاي بیوپ تعریف اندیکاسیون

هدف اصلی  21و20.هاي موجود، چالش برانگیز است دستورالعمل
در نمونه  یتنه عصب یپرتروفیارتباط ه ییناین مطالعه تع

در کودکان مبتلا به  یونیکرکتوم با طول روده آگانگل یوپسیب
هاي نشان داده شده است که تنه. است یرشپرونگه یماريب

رهاي حسی و اتونوم ـفیب رتروفی شده ناشی ازـعصبی هیپ
ی روده به آن ـروق از حواشـراه عـخارجی است که به هم

 18.شودوارد می
تعداد و اندازه این فیبرها در بیماري هیرشپرونگ 

میکرومتر  40فیبرهاي عصبی را که بالاي . یابدافزایش می
و لذا وجود  23و10؛گیریمهیپرتروفیه در نظر می ،باشند

برداري ناکافی در نمونه بیوپسی، نمونه فیبرهاي هیپرتروفیه
 . کندرا رد می

با توجه به نتایج مطالعه شیوع بیماري هیرشپرونگ در 
  و  G. Jaroy, Eپسران شایعتر از دختران بود که در مطالعه 

برابر  4شیوع بیماري در پسران حدود  زنی 24شهمکاران
این یافته با سایر ). دختر 10/ پسر  39(بیشتر از دختران بود 

  26و25.مطالعات دیگر همخوانی داشت
ماهگی  6موارد بیماري قبل از  درصد 92در مطالعه ما 

 درصد موارد بعد از این 18تشخیص داده شده است و تنها 
 24.سن رخ داده است که با سایر مطالعات همخوانی دارد

رین محل درگیري ـان داد که بیشتـنتایج مطالعه نش
رغم اینکه بعضی از ـعلی. وسیگمویید بودـار رکتـطبق انتظ
رتروفی ـدان تنه عصبی هیپـدند فقـران معتقـصاحب نظ

. هیرشپرونگ مرتبط است وتاهـطول کشده با نوع 
Monforte- Muñoz H در مطالعه خود نشان  27شو همکاران

و ) TCA(ون ـدرگیري کل کول ها اکثراًدادند که نمونه
ط یک ـون فقـاند و تاکنتهـرتروفی تنه عصبی را داشـهیپ

رتروفی شده ـدان تنه عصبی هیپـاط فقـروي ارتب مطالعه بر
 28و18.و طول قطعه آگانگلیونیک انجام گرفته است

هیرشپرونگ منجمله نوع شدید  این نظریه که در انواع
کاهش قابل ملاحظه ) TCA( ،کندکه کل کولون را درگیر می

شود، در هاي عصبی در قطعه درگیر دیده میتعداد تنه
که این مطالعات براساس  30و29؛مطالعات اثبات شده است

در . تعداد و دانسیته تنه عصبی و نه قطر آن بوده است
عصبی انجام شده است، از پژوهش حاضر که بررسی قطر تنه 

 40بیمار داراي تنه عصبی کمتر از  6بیمار  25تعداد 
بیمار درگیري کل  2میکرومتر بودند که از این تعداد فقط 

کولون داشتند و لذا این فرضیه که فقدان هیپرتروفیه شدن 
 بودنبالاتر تواند با درگیري شدیدتر روده و تنه عصبی می
، تایید نشد و در بیمارانی که همراه باشد منطقه انتقالی

درگیري رکتوسیگمویید داشتند، تعداد تنه عصبی بالاتر از 
مطالعات  تعدادي ازاین یافته با . میکرومتر بیشتر بود 40

ت همخوانی لعاتعدادي دیگر از مطا با و 32و31همخوانی نداشت
همچنین ارتباطی بین تعداد تنه عصبی موجود  34و33.داشت

ی رکتوم و طول درگیري نیز یافت نشد، گرچه در نمونه بیوپس
تعداد  ،ري کل کولون داشتندـارانی که درگیـبیمار از بیم 3

عدد بود و کاهش قابل توجهی شبیه آنچه در  1تنه عصبی 
  30و29.اندمطالعات دیگر یافت شده، داشته

توان گفت که در با این حال همچنان با توجه به نتایج می
پرتروفی شدن تنه عصبی در نمونه بیماري هیرشپرونگ هی

در این پژوهش . شودپاتولوژي در قطعه آگانگلیونی دیده می
ارتباطی بین قطر تنه عصبی با سن و جنس دیده نشد بجز 
تعداد تنه عصبی که در پسرها بیشتر بود که اهمیت بالینی 

نکته  35.مهمی ندارد و با سایر مطالعات دیگر همخوانی داشت
ین پژوهش ارتباط قطر و تعداد تنه عصبی جالب توجه در ا

هاي است که در حضور تنه عصبی هیپرتروفیه، تعداد تنه
و  Alexandrescu, Sعصبی بیشتر بود که با مطالعه 

  34.شتداهمخوانی  زنی شهمکاران

ورد مطالعه یه مرکز ریفرال ـمرکز م لازم به ذکر است که
ر سن ـنمایانگ زاماًـن بیماران الـذا سن پاییـل ،باشدمی

تشخیص بیمار هیرشپرونگ نیست و از طرفی با توجه به 
ر و سن ـنمونه در پژوهش حاضکم م ـها و حجدودیتـمح

شود اد میـیشنهبیماران که عمدتاً در نوزادي هستند، پ
وع ـجهت اظهار نظر بهتر بررسی با جامعه آماري بزرگتر و تن

  ري ـداد بیشتر بیمار با درگیـسنی بیشتر و بررسی تع
  . تر روده انجام گیردوسیع
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 گیرينتیجه
تنه عصبی  تـزایش ضخامـافدان ـاین فرضیه که فق

منطقه  تر بودنبالاري شدیدتر روده و ـتواند با درگیمی
راه باشد، تایید نشد، همچنین ارتباطی بین تعداد ـهمنتقالی ا

تنه عصبی موجود در نمونه بیوپسی رکتوم و طول درگیري 
توان با این حال همچنان با توجه به نتایج می. نیز یافت نشد

تنه عصبی  افزایش ضخامتگفت که در بیماري هیرشپرونگ 
 .شوددر نمونه پاتولوژي در قطعه آگانگلیونی دیده می

 تقدیر و تشکر 
این مطالعه توسط معاونت تحقیقات و فناوري دانشگاه 

: کد تاییدیه اخلاقی(علوم پزشکی تهران 
IR.TUMS.CHMC.REC.1398.064 (انجام شده است .

 .کنندنویسندگان این مقاله از آنها قدردانی می

 تضاد منافع
 .نویسندگان هیچ تضاد منافعی ندارند
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Abstract: 
 

Relationship between Nerve Trunk Hypertrophy in Rectal 
Biopsy Specimen and Aganglionic bowel Length in Children with 

Hirschsprung's Disease Referred to Tehran Pediatric Medical 
Center from 2011 to 2017 

Talebi A. MD*, Ashjaee B. MD**, Raji H. MD***, Safavi M. MD****, Ghavami Adel M. MD** 

(Received: 28 Dec 2023 Accepted: 30 March 2024) 

 

Introduction & Objective: Hirschsprung's disease (HD) is a motor disease caused by defects in the 
migration of nerve cells during the development of the gastrointestinal tract, which causes functional 
obstruction. The present study investigates the hypothesis that the absence of nerve trunk hypertrophy in a 
biopsy specimen is associated with a longer segment of aganglionosis. 

Materials & Methods: Demographic characteristics of patients such as age, sex, type of surgery, 
length of the involved part during surgery were recorded and then patients' pathological specimens were 
recorded in terms of diameter and number of nerve trunks and then the relationship between nerve trunk 
diameter in ganglion-free segment and intestine without the ganglion was examined. Chi-square test and 
Fisher's exact test were used for analytical data. 

Results: Twenty five children with Hirschsprung's disease were examined according to gender and 
age, boys were the most frequent and the majority of patients were infants. As expected, the most affected 
site was the rectosigmoid. Out of 25 patients, 6 patients had a nerve trunk less than 40 micrometers, of 
which only 2 patients had involvement of the entire colon. No correlation was found between nerve trunk 
diameter and age, sex, and length of the involved intestine. 

Conclusions: The hypothesis that the lack of hypertrophy of the nerve trunk could be associated with 
more severe intestinal involvement and a more proximal transition zone was not confirmed. The results can 
be said that in HD, hypertrophy of the nerve trunk is seen in the pathology specimen in the aganglionic 
segment. 

Key Words: Hirschsprung, Rectal Biopsy, Ganglion, Hypertrophy 

*Assistant Professor of Pediatric Surgery, Gilan University of Medical Sciences and Health Services, Children 
Medical Center, Tehran, Iran 
**Associate Professor of Pediatric Surgery, Tehran University of Medical Sciences, Children Medical Center, 
Tehran, Iran 
***Assistant Professor of Pediatric Surgery, Tehran University of Medical Sciences, Children Medical Center, 
Tehran, Iran  
****Associate Professor of Pathology, Tehran University of Medical Sciences, Children Medical Center, Tehran, Iran 



45  ...رکتوم  ارتباط هیپرتروفی تنه عصبی در نمونه بیوپسی ـعلی طالبی دکتر 

References: 
 

1. Chen Y, Yuan X. The prevalence and clinical 
presentation of Hirschsprung's disease in preterm 
infants: a systematic review and meta-analysis. 2022; 
38(4): 523-32. 

2. Kessmann J. Hirschsprung's disease: diagnosis and 
management. American family physician. 2006; 
74(8): 1319-22. 

3. Ieiri S SS, Nakatsuji T, Akiyoshi J, Taguchi T.  
Total colonic aganglionosis with or without small 
bowel involvement: a 30-year retrospective 
nationwide survey in Japan. J Pediatr Surg. 2008; 
43(12): 2226-30. 

4. Yeh YT TH, Chen CY, Wang JB, Chin TW, Wei CF, 
Liu CS. Surgical outcomes of total colonic 
aganglionosis in children: a 26-year experience in a 
single institute. J Chin Med Assoc. 2014; 77(10): 
519-23. 

5. Badner JA SW, Garver KL, Chakravarti A. A genetic 
study of Hirschsprung disease. Am J Hum Genet. 
1990; 46(3): 568-80. 

6. Khan AR VG, Huddart S. The constipated child: how 
likely is Hirschsprung's disease? Pediatr Surg Int. 
2003; 19(6): 439-42. 

7. DA. C. Times of first void and first stool in 500 
newborns. Pediatrics. 1977; 60(4): 457-9. 

8. de Lorijn F RJ, Voskuijl WP, Aronson DC, Ten Kate 
FJ, Smets AM, Taminiau JA, Benninga MA. 
Diagnosis of Hirschsprung's disease: a prospective, 
comparative accuracy study of common tests. J 
Pediatr. 2005; 146(6): 787-92. 

9. Alizai NK BG, Dixon MF, Stringer MD.  
Rectal biopsy for Hirschsprung's disease: what is the 
optimum method? Pediatr Surg Int. 1998; 
13(2-3): 121-4. 

10. Kapur R. Practical pathology and genetics of 
Hirschsprung's disease. Semin Pediatr Surg. 2009; 
18(4): 212-23. 

11. Barshack I FE, Goldberg I, Chowers Y, Kopolovic J. 
The loss of calretinin expression indicates 
aganglionosis in Hirschsprung's disease. J Clin 
Pathol. 2004; 57(7): 712-6. 

12. De Arruda Lourenção PL TB, Ortolan EV,  
Terra SA, Rodrigues MA. Does  
calretinin immunohistochemistry reduce  
inconclusive diagnosis in rectal biopsies for 
Hirschsprung disease? J Pediatr Gastroenterol Nutr. 
2014; 58(5): 603-7. 

13. Lake BD PP, Nixon HH, Claireaux AE. 
Hirschsprung's disease: an appraisal of 
histochemically demonstrated acetylcholinesterase 
activity in suction rectal biopsy specimens as an  
aid to diagnosis. Arch Pathol Lab Med. 1978; 102(5): 
244-7. 

14. Schofield DE DW, Yunis EJ. Acetylcholinesterase-
stained suction rectal biopsies in the diagnosis of 
Hirschsprung's disease. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 
1990; 11(2): 221-8. 

15. Janssen Lok M R-KR, Köster N, Kusters B,  
de Blaauw I. Development of Nerve Fibre Diameter 
in Young Infants With Hirschsprung Disease. J 
Pediatr Gastroenterol Nutr. 2018; 66(2): 253-6. 

16. Alessio Pini Prato caVR, Manuela Mosconi, 
Catarina Holm,1 Francesca Lantieri, Paola Griseri, 
Isabella Ceccherini, Domenico Mavilio, Vincenzo 
Jasonni, Giulia Tuo, Maria Derchi, Maurizio 
Marasini, Gianmichele Magnano, Claudio Granata, 
Gianmarco Ghiggeri, Enrico Priolo, Lorenza Sposetti, 
Adelina Porcu, Piero Buffa, and Girolamo Mattioli. A 
prospective observational study of associated 
anomalies in Hirschsprung’s disease. Orphanet J Rare 
Dis. 2013; 8: 184. 

17. Negash S, Getachew H, Tamirat D, Mammo TN. 
Hirschsprung disease managed with one-stage 
transanal endorectal pullthrough in a low-resource 
setting without frozen section. BMC surgery. 2022; 
22(1): 89. 

18. Narayanan SK SS, Kwan E, Cohen RC, Charlton A, 
Cass DT. Aganglionosis with the absence of 
hypertrophied nerve fibres predicts disease proximal 
to rectosigmoid colon. Pediatr Surg Int. 2016; 32(3): 
221-6. 

19. Ari AB, Peri T, Margalit D, Galili-Weisstub E, 
Udassin R, Benarroch F. Surgical procedures and 
pediatric medical traumatic stress (PMTS) syndrome: 
Assessment and future directions. Journal of pediatric 
surgery. 2018; 53(8): 1526-31. 

20. Backeljauw B, Holland SK, Altaye M, Loepke AW. 
Cognition and Brain Structure Following Early 
Childhood Surgery with Anesthesia. Pediatrics. 2015; 
136(1): e1-12. 

21. Langer JC. Hirschsprung disease. Current opinion in 
pediatrics. 2013; 25(3): 368-74. 

22. Lewis NA, Levitt MA, Zallen GS, Zafar MS, Iacono 
KL, Rossman JE, et al. Diagnosing Hirschsprung's 
disease: increasing the odds of a positive rectal 
biopsy result. Journal of pediatric surgery. 2003; 
38(3): 412-6; discussion -6. 

23. H. Subramanian BAB, P. C. Toi ,K. Sambandan. 
Morphometric profile of large intestinal neuronal 
plexuses in normal perinatal autopsies and 
Hirschsprung disease. Neurogastroenterology & 
motility. 2016; 29(3): e12939. 

24. Jaroy EG, Emblem R, Reims HM, Mai TT, Risa GT, 
Ougland R. Evaluation of diagnostic factors used to 
refer children with constipation for rectal biopsies. Int 
J Colorectal Dis. 2022; 37(3): 597-605. 

25. Bradnock TJ, Knight M, Kenny S, Nair M, Walker 
GM. Hirschsprung's disease in the UK and Ireland: 
incidence and anomalies. Archives of disease in 
childhood. 2017; 102(8): 722-7. 

26. Muise ED, Hardee S, Morotti RA, Cowles RA. A 
comparison of suction and full-thickness rectal biopsy 
in children. The Journal of surgical research. 2016; 
201(1): 149-55. 



46  1403، سال 1، شماره 32نشریه جراحی ایران، دوره 

27. Monforte-Muñoz H G-GI, Rowland JM, Landing 
BH. Increased submucosal nerve trunk caliber in 
aganglionosis: a "positive" and objective finding in 
suction biopsies and segmental resections in 
Hirschsprung's disease. Arch Pathol Lab Med. 1998; 
122(8): 721-5. 

28. Charles H Knowles  RDG, Raj P Kapur, Elisabeth 
Bruder, Gianrico Farrugia, Karel Geboes, Michael D 
Gershon, John Hutson, Greger Lindberg, Joanne E 
Martin, William A Meier-Ruge, Peter J Milla, Virpi 
V Smith, Jean Marie Vandervinden, Béla Veress, 
Thilo Wedel. Gastrointestinal neuromuscular 
pathology: guidelines for histological techniques and 
reporting on behalf of the Gastro 2009 International 
Working Group. 2009; 118(2): 271-301. 

29. Solari V PA, Puri P. Histopathological differences 
between recto-sigmoid Hirschsprung's disease and 
total colonic aganglionosis. Pediatr Surg Int. 2003; 
19(5): 349-54. 

30. Doi T KH, Yamataka A, Lane GJ, Miyano T. 
Complete innervation profile of whole  
bowel resected at pull-through for  
Hirschsprung’s disease. Unexpected findings. Pediatr 
Surg Int. 2005; 21(11): 889-98. 

31. Wilkinson DJ, Bethell GS, Shukla R, Kenny SE, 
Edgar DH. Isolation of Enteric Nervous System 
Progenitor Cells from the Aganglionic Gut of Patients 
with Hirschsprung's Disease. PloS one. 2015; 10(5): 
e0125724. 

32. Yuan H, Hu H, Chen R, Mu W, Wang L, Li Y, et al. 
Premigratory neural crest stem cells generate enteric 
neurons populating the mouse colon and regulating 
peristalsis in tissue-engineered intestine. 2021; 10(6): 
922-38. 

33. Nakazawa-Tanaka N, Lane GJ, Yamataka A. 
Comment on a recent genetic study on the risk profile 
of Hirschsprung's disease from a pediatric surgeon's 
perspective. Annals of translational medicine. 2020; 
8(19): 1258. 

34. Alexandrescu S, Rosenberg H, Tatevian N. Role of 
calretinin immunohistochemical stain in evaluation of 
Hirschsprung disease: an institutional experience. 
International journal of clinical and experimental 
pathology. 2013; 6(12): 2955-61. 

35. Youn JK, Yang HB, Ko D, Park KW, Jung SE, Kim 
HY. Comparison of long-term outcome according to 
involved aganglionic segments of total colonic 
aganglionosis. Medicine. 2021; 100(40): e27432. 
 

 
 


