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Agrip

Inngangur: Hirschprungs sjikdémur er medfeddur
garnasjikdomur par sem taugahnodafrumur (gang-
lion cells) vantar i voovahjips- (Auerbach) og slim-
hidarbeds- (Meissner) taugaflekjur garnaveggsins.
Sjukdémurinn einkennist af garnastiflu og afleiding-
um hennar. Tilgangur pessarar rannséknar var ad
kanna tidni sjikdémsins 4 Islandi, einkenni og aldur
sjuklinga vi0 greiningu, tegund og drangur adgerda
og fylgikvilla.

Efniviour og adferdir: Um afturskyggna rann-
sokn er a0 reda. Allar sjukraskrar barna (n=13; 11
drengir, tveer stilkur) sem 16gdust inn 4 Landspital-
ann (sidar Landspitala Hringbraut) med greining-
una Hirschprungs sjukdémur fra 1. jantar 19609 til
31. desember 1998 voru yfirfarnar.

NiOurstodur: Tioni Hirschprungs sjikdéms 4
Islandi er eitt af 10.000 faddum bérnum, af peim
eru 85% drengir. Oll bornin faeddust fullburda eftir
edlilega medgongu. Ekki kom fram fjolskyldusaga
um Hirschprungs sjukdém. Medalaldur vio fyrstu
innlogn 4 sjikrahus var 20 (1-136) dagar og medal-
aldur vid greiningu 166 (5-623) dagar. I 6llum tilfell-
um var medferd hafin med ristilraufun og endanleg
skurdadgerd ad hatti Swensons var gerd vid 18,6
manada medalaldur. Utbreidsla Hirschprungs sjik-
déms { gorn var hja 10 sjaklingum (77 %) bundin vid
endaparm og bugaristil og hja einum sjiklingi nadi
sjukdomurinn til alls ristilsins. Fylgikvillar eftir ad-
gerd urdu hja 53% sjuklinganna og var samvaxta-
garnastifla algengust. Hagdavenjur eftir adgerd
voru edlilegar hja 85% barnanna.

Alyktanir: Tidni Hirschprungs sjikdéms 4 fslandi
er legri en annars stadar. Medalaldur vi0 greiningu
er sex manudir, en henni metti flyta med pvi a0 fa
grun um sjukdéminn fyrr, en rdmlega 60% barna
med Hirschprungs sjukdom utskrifast med ranga
greiningu eftir fyrstu innlogn 4 sjukrahts. Fylgi-
kvillar eftir adgerd eru algengir, en sumum peirra
geti fekkad { framtidinni med tilkomu kvidsjar-
adgerda. Arangur adgerdanna med tilliti til haegda-
venja er goour samanborid vid onnur uppgjor.

Inngangur

Hirschprungs sjikdémur er medfeddur garnasjik-
démur par sem taugahnodafrumur (ganglion cells)
vantar { vodvahjips- (Auerbach) og slimhtidarbeds-
(Meissner) taugaflekjur garnaveggsins. Vontunin
byrjar alltaf vid innri endaparmshringvodvann og
nar mislangt upp eftir ristlinum.

ENGLISH SUMMARY

Gudémundsdoéttir ES, Bjarnason G, Magnusson J
Hirschprung’s disease in Iceland 1969-1998
Leeknabladioé 2001; 87: 987-9

Introduction: Hirschprung's disease (HD) is a congenital
disease characterized by the absence of myenteric and
submucosal ganglion cells in the distal alimentary tract
and results in decreased motility in the affected bowel
segment. The purpose of this study was to review the
incidence, presentation, treatment and operative results in
children with Hirschprung's disease in Iceland.

Material and methods: Thirteen infants with Hirschprung's
disease (11 boys and two girls) were treated in Landspital-
inn University Hospital between January 1969 and Decem-
ber 1998. The records of these patients were reviewed
retrospectively.

Results: The incidence of Hirschprung's disease in
Iceland is 1/10,000 and 85% of those are boys. All the
infants were born full term. No family history and no
associated abnormalities were noted. The mean age at
first admission was 20 (1-136) days and mean age at
diagnosis was 166 (5-623) days. Swenson's pull-through
(two- or three-stage procedure) was carried out in all
patients at the mean age of 18.6 months. The extent of
aganglionosis was rectosigmoid colon in 10 patients (77%)
and one patient had total colonic aganglionosis. Post-
operative complications occurred in seven patients (53%),
adhesion ileus being the most common complication.
Long term bowel function was satisfactory in 85% of the
patients.

Conclusions: The incidence of Hirschprung's disease in
Iceland is low. Mean age at diagnosis is six months. Sixty
percent of the children are discharged with a wrong
diagnosis after first admission to hospital and this could
be improved by diagnosing the disease at an earlier stage.
Postoperative complications are common but no deaths
occurred. Bowel function following definitive correction is
good compared to other studies.

Key words: Hirschprung's disease, aganglionic,
Swenson's procedure.

Correspondence: Elisabet S. Gudmundsdottir. E-mail:
elisabetsgud@hotmail.com

Orsok sjukdémsins er okunn, en rannsoknir
hafa synt fram 4 skort 4 vidloOunarsameindum
(neural cell adhesion molecules) i peim hluta
garnaveggsins par sem taugahnodafrumurnar
vantar (1). Ojafnvagi verdur 4 itaugun garnarinnar
par sem stadbundinn skortur verdur & framleiodslu
nituroxids og koélinvirkni verdur of mikil (2). Af-
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leidingin er vidvarandi spasmi og starfren preng-
ing { gdrninni par sem taugahnodafrumurnar vant-
ar. Ofan vi0 prenginguna vinnur gornin 4 moti
prengslunum, hin vikkar og garnaveggurinn
pykknar.

Hirschprungs sjukdémur greinist oftast 4 fyrsta
aldursari barnsins og er medalaldur vid greiningu um
10 manudir (3). Einkenni nybura med sjikdéminn er
garnastifla og afleidingar hennar. Hja eldri bornum
er oft um langvarandi hagdatregdu ad rada.
Rontgenyfirlit af kvioi synir vikkada gorn ofan vid
prengingu fjerlegt 1 ristlinum, en ymsar mismuna-
greiningar koma til greina. Endaparmsprystimal-
ingu (anorectal manometry) ma einnig nota til
greiningar & Hirschprungs sjikdémi, en greining er
alltaf stadfest med skodun vefjasyna tr endagdrn par
sem engar taugahnodafrumur sjdst. Mikilvegt er ad
taka synid a0 minnsta kosti 1,5 cm ofan vid bakrauf-
arkamb (pecten analis) par sem skortur 4 tauga-
hnodafrumum er edlilegur par fyrir nedan. Full-
pykktarsyni tr endagdrn er oruggast, en einnig ma
taka sogsyni par sem adeins nest { slimhidarbed og
er pvi voovahjupstaugaflekjan ekki skodud.

Swenson lysti fyrstur 4rid 1948 adgerd vid
Hirschprungs sjikdémi (4) og hefur si adgerdar-
teekni 4samt adferoum Soaves og Duhamels verid
notud alla ti0 sidan, en allar ganga per ut 4 pad
sama. Hluti garnarinnar, par sem taugahnoda-
frumurnar vantar, er fjarlegdur um holskurd, heil-
brigd gorn er faerd nidur og tenging gerd vid
nedsta hluta endaparms. Venja hefur verid ad gera
adgerdina 1 tveimur til premur stigum par sem
ristilraufun (colostomy) er gerd vid greiningu og
endanleg adgerd nokkrum mdanudum sidar eda
pegar barnio er ordid ad minnsta kosti 10 kg og
heilbrigd gorn sem oft er ordin mjog vikkud hefur
jafnad sig. A sidustu drum hafa hins vegar margir
synt fram 4 samberilegan drangur pegar endanleg
adgerd er gerd strax vid greiningu (5-7).

Tilgangur pessarar rannsoknar var ad kanna
tidni Hirschprungs sjikdéms 4 Islandi, einkenni
og aldur sjuklinga vi0 greiningu, tegund og drang-
ur adgerda og fylgikvilla.

Efnividur og adferdir

Rannséknin var afturskygen og var farid yfir sjikra-
skrér, adgerdarlysingar og gongudeildarnétur allra
barna (n=13; 11 drengir, tver stilkur) sem logdust
inn 4 Landspitalann med greininguna Hirschprungs
sjukdémur frd 1. jandar 1969 til 31. desember 1998.
Skr4d voru einkenni og aldur vid greiningu, tegund
adgerdar, fylgikvillar og hagdavenjur eftir adgerd.
Einnig voru skrdd medgongulengd, fadingarpyngd,
aldur foreldra og heilsufar systkina. Utbreidsla sjtik-
doémsins { gorn var metin { adgerd med skodun vefja-
syna. Ti0ni var reiknud ut fré fedingartolum fengn-
um fré landleknisembettinu.
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Table I. The discharge diagnosis on first admission to

hospital.

Diagnosis n (%)
Hirschprung”s disease 5(38)
Meconium plug syndrome 3(23)
Anal stenosis 2(15)

Constipation and Clostridium difficile

infection 1 (8)
Sigmoid volvulus 1 (8)
lleal stenosis and necrotizing enterocolitis 1 (8)

Table Il. The extent of aganglionosis in 13 patients
with Hirschprung’s disease.

Extent of aganglionosis n (%)

Rectum 1 (8)

Rectum-rectosigmoid colon 9 (69)

Left colon 2(15)

Total colon 1 (8)
Nidurstodur

Tioni sjikdémsins 4 Islandi er eitt af 10.000 faddum
bornum. Meirihlutinn er drengir (85%). Eitt barn
feeddist med keisaraskurdi eftir 37 vikna medgongu
vegna medgongueitrunar og annad eftir 40 vikna
medgongu vegna sterdar en annars var 1 6llum tilfell-
um um edlilega medgdngu, medgongulengd, feding-
arpyngd og fadingu ad reda. Ekkert barnanna var
med adra medfaedda sjikdoma. Medalaldur foreldra
var 27 ar. Einn einstaklingur atti tvo halfsystkini sem
déu kornung vegna margvislegra medfeddra galla,
annars voru systkini sjiklinganna oll heilbrigd og
ekki kom fram fjolskyldusaga um Hirschprungs sjuik-
dém. Medalaldur vi0 fyrstu innlogn 4 barnadeild var
20 (1-136) dagar og h6fdu bornin 61l einkenni garna-
stiflu nema einn drengur sem lagdur var inn til rann-
soknar vegna hegdatregdu 136 daga gamall. Sjuk-
démsgreiningar eftir fyrstu innlogn 4 barnadeild ma
sja { toflu I. Pau born sem fengid hofou adra grein-
ingu en Hirschprungs sjikdém i fyrstu legu (n=8)
16gdust 6ll inn aftur vegna hegdatregdu. Medalaldur
vid greiningu sjukdémsins var 166 (5-623) dagar, par
af greindust 54 % innan priggja ménada og 85% inn-
an eins ars. I 6llum tilfellum var byrjad 4 ad gera rist-
ilraufun (diverting colostomy). Endanleg adgerd var
gerd vid medalaldur 18,6 mdnudi og var { 6llum til-
fellum notud adgerd ad hatti Swensons. Rauf var
lokad { somu adgerd { fjérum tilfellum, en annars var
pad gert ad medaltali 4,5 manudum eftir adgerdina.
Utbreidslu Hirschprungs sjikdéms { gorn, fylgikvilla
og hagdavenjur eftir adgerd ma sja { toflum II-IV.

Umrada

Tioni Hirschprungs sjtikdéms 4 Islandi (eitt af 10.000)
er legri en annars stadar par sem tionin er frad einu af
5400 til eins af 7200 feddum bornum (8). Kynjadreifing
er sii sama, en 80% tilfella eru drengir (8). A Islandi
nar sjikdéomurinn til endaparms og bugaristils ein-



Table Ill. The postoperative complications in seven
patients (53%).

Early Late

<30 days >30 days
Complication n (%) n (%)
Stomal prolapse 1 (8) 2 (15)
Adhesion ileus 2 (15) 3 (23)
Anal stricture 2 (15)
Fistulae 2 (15)
Wound infection 1 (8)
Rectoperitoneal fibrosis 1 (8)
Enterocolitis 1 (8)
Temporary colostomy 3 (23)

Table IV. Bowel function following definitive correc-
tion of Hirschprung’s disease in 13 patients.

Bowel function n (%)

Once or twice a day 8 (61)
Three times or more a day 3(23)
Incontinence 1 (8)
Constipation 1 (8)

gongu 1 77% tilfella og i 8% til alls ristilsins og sam-
remist pad einnig erlendum uppgjorum (9-10). Meo-
ganga, fedingarpyngd og aldur foreldra er ekki pekkt-
ur dhattupattur fyrir sjikdéminn og stadfestir rann-
sokn okkar pad. Athygli vekur ad ekkert islensku barn-
anna var med adra medfaedda sjukdoma, en i erlendum
uppgjorum eru allt ad 30% med adra medfedda faed-
ingargalla, par af 8% med Downs heilkenni (11-12).
Medalaldur vi0 greiningu Hirschprungs sjukdéms
4 Islandi er sex manudir, par af greinast rimlega
50% innan priggja manada aldurs og 85% innan eins
ars. Medalaldur vi0 greiningu { nylegum erlendum
rannsOknum & sjikdémnum er 10 manudir og
greindust 75% innan eins ars aldurs (3). Baeta ma
greiningu sjukdémsins hér 4 landi med pvi ad fa grun
um sjikdéminn fyrr og pa sérstaklega hja bornum
sem greinast med barnabiksstiflu, en rimlega 60%
barna med Hirschprungs sjukdéom utskrifast med
ranga greiningu eftir fyrstu innlogn 4 sjakrahus. Ekki
fundust tolur um sama vandamal erlendis, en vida er
mealt med toku vefjasynis dr endagdrn hja ollum
bornum sem greinast med barnabiksstiflu (13).
Fylgikvillar eftir adgerd urou hja 53% sjikling-
anna og var garnastifla vegna samvaxta algengust
(38%) en petta er einnig algengur fylgikvilli annars
stadar (9). Tilkoma kvidsjaradgerda vid meoferd
sjukdémsins geti fekkad pessum fylgikvilla. Enda-
parmsprengsli urdu hja tveimur sjiklingum og stof-
udu af prengingu { samtengingu en peim fylgikvilla
teljum vid ad megi fekka med pvi ad vikka enda-
parminn reglubundid eftir adgerd og var pad gert
hja flestum barnanna hér. Prir purftu timabundna
endurtekningu 4 ristilraufun, einn vegna samvaxta-
garnastiflu, annar vegna aftanskinutrefjunar og sa
pridji vegna hegdatregdu. Einn og sami sjuklingur-
inn fékk fjolda fylgikvilla: sykingu i adgerdarror,
garnastiflu vegna samvaxta, framfall 4 rauf, fistil fra
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bugaristli 1 adgerdaror, ristilbélgu og mikla aftan-
skinutrefjun sem leiddi til pess a0 endurtaka purfti
ristilraufun timabundid. Athyglivert er ad adeins
eitt barnanna i rannsokn okkar fékk ristilbélgu sem
er algengur (20-30%) og lifsheettulegur fylgikvilli
Hirschprungs sjukdéms fyrir og eftir adgerd
(9,10,12). Enginn sjuklinganna dé, en i nylegum
uppgjorum dou 7-10% barnanna, flest vegna ristil-
bolgu (9,12). Pad sem skiptir hofudmali pegar upp
er stadid eru hagdavenjur barnsins. Arangur ad-
gerdanna hér er mjog gddur, en 84% sjuklinganna
hafa edlilegar hzegdir einu sinni 4 dag eda oftar. [ ny-
legri storri rannsokn reyndust 13% vera med haegda-
tregdu og allt ad 48% med lausheldni, en haegda-
venjur barnanna botnudu téluvert pegar pau komu
4 fullordinsar (9).

Nylega hafa birst uppgjor par sem kvidsjartaekni
hefur verid notud vid adgerdir 4 einstaklingum med
Hirschprungs sjukdém (6,7). Frumdrangur hefur
verid mjog goéour og er jafnvel talid ad pessi ad-
gerdartekni verdi vidmidunaradgerd { framtidinni.
Hja bornum med sjukdéminn bundinn vid enda- og
dausgorn hefur verid haegt ad gera endanlega ad-
gerd 1 gegnum endaparm (transanalt) med pvi ad
flysja slimhid og vodvalog dt og toga heilbrigda
gorn nidur og tengja vid endaparm.
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