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Abslr.k, PenFkit HiEchpnmg adalah kelainan toogenilal tidak dijumpai pleksus
auerbach dan plekus meistreri pada kolotr, penama kali dilaporkan olei Frcderick
Ruysc[ kemudian diplubikasikan oleh Halald Hirschsprung pada tahun 1886. Sembilan
puluh pcrseE (90%) tcrlclak pada rectosigmoid, dapat meng€nai seluNh kolon bahkar
seluruh usus (tobl Colooic Aganglionosis). Tidak ad,trF sel gargliotr mengakibarkan
hambatan pada g€r.kan perishltik, s.hitrgga terjadi ilels tungsional dan drpat tedadi
hipertrofi serla dislensi ya6s berlebihan pada kolon proksnDnl. Colon inloop khas,
berupa penyempitan lumcn colon distal dan pelcbaran mendadnk segmen proksinulnya
dis€rtai zoaa traDsisi. (JXS 2005;1:14-20)

K2ta hurct: Pmyalit hicchptung, 2ona k.nsisi

Asttncl Hi,schspntng diseBc is a congenital abnonnality, tl@ e k 
"ot 

fon\l a erba?h
plqB t'nd neisnei plf'\ts oJ tlte colon, tBt reponed bt Frcdeick Rrysch, thea
publicatiot by Hdrdld Hitscltpt.turg in 1886. Nituty perce (90./o) locakd h the
rcctosig,noid, the entire colon can ercn the a colot (total rolonic deohglionosis). The
ab*nce of gotgliok c. s resttt€d in inhibition oI perXtalsis, rcs ting h finctiondl
ileus ,nay o..ur and excetsire hryo'trophy and dbtenion in the prcri,ltl colo,t. Colol
inloop is typical, a narrowiDA of the luna of the dittal colon *ith sudden eidening of
prorinal segneaL rte /,a,-t,tian zane. (JXS 2005;1 : 11-20)

K4wo : Hirschpnn g s dis?ts?. lnotsitio"ol :otte

Pendahulurn proscdur ntininral intrsif )nng sctutkir
Penyakit Hirschsprung pertana kali Laik.l
dilaporkan oleh Frederick Ruysch pada Radiologi tctutama pcmcdksaan colo[ in
tahun 1691, dipublikasikau adalah Harald loop memegang peran penting dalam
Hirschsprung ya,lg mendeskripsikan menegakkan diagnosis penyakit
megakolon kongenital pada tahun 1886, hirschprung ilri.
kemudian pada tahun 1938, Robertson dan
Kemohan metryatakan bahwa megakolon Tinj.lan Pustrk,
yang dijumpai pada kelainan ini Penyakit hirschprung didefinisikan sebagai
disebabkan oleh gangguan peristaltik tidak adanya sel ganglion di pleksus
dibagian -distal usus akibat defisieusi nryerterili:us -(auerbach's) dan submukosa
ganglion.' (meissner's).'
Penyakit Hirschsprung terjadi pada satu
dari 5000 kelahiran hidup. Mortalitas dan
morbiditas dalarn beberapa dekade ini
dapat dikurangi detrgatr pedngkatan
dalam diagnosis, perawatan intensif
[eonatus daD tehnik pembedahan termasuk
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Svotlrd aoLin llth
HiricbrIoe!drcorc

Carnbar 1 Gambaran colon nomal darl Hischprung Disease.a

Penyakit hiNcbprung dapat tedadi dal6m
l:5000 kelahiran. tusiko tenirggi
terjadinya Penyakit hirschprung biasanya
pada pasien yang mempunyai liwayat
keluarga Pe[yakit [irschpnng dan pada
pasien penderita Do|9i Syndrome,
Rectosigmoid paling sering terkeDa sekitar
75% kasus, flexura lienalis atau colon
transversurn pada l7olo kasus.3'5

Sistem saraf otonomik intriosik pada usus

terdiri dnli 3 plcksus rl

l. Pleksls Auerbaclr : terletak diantara
lapisan otot sirkuler dan longitudinal

2. Pleksus Heule : terletak disepanjatrg
batas dalam otot silkuler

3. Plekus Meissner : terletak di sub-
mukosa

Pada pelrderita pelyakit Hircchspruog,
tidak dijumpai ganglion pada ketiga
pleksus tersebut.
Penyebab terjadinya penyakit Hi$chprung
akibat gangglan pada proses migrasi sel-
sel kristaneuralis menuju ke dalam pleksus
Auerbachi dan selanjumya hetruju
kedalam pleksus submukosa Meissneri
maka akan menyebabkan terjadinya
segmen usus yang aganglionik dan
terjadilah penyakit Hirschsprung,
menyebabkan berkurangnya peristaltik
usus dau fungsi laiulya.a
Berdasarkan panjang segmen yang terkena,
Penyakit Hirschsprung dapat di
klasifikasikan dalam 4 kareqori:l
- Ultra shon segment: Ganglion tidak

ada pada bagian yang sangat kecil dari
rcctum.
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- Short segment: Ganglion tidak ada

pada recnrm dan sebagian kecil dari
colon.

- Long segment: Ganglion tidak ada
pada rectum dan sebagian besar colon.

- Very long segmenl Ganglion tidak ada
pada seluruh colon dan rccfum dan
kadang sebagian usus kecil.

Diagnosis ditegakkan berdasarkan
anamnesa, pemeriksaafl fisik dan
perunjang ra,liologi. ielurcma color in
loop.

Ganrbaran radiologi pada penyakit
Ilir$chprung
Pemeriksaan yang digunakan untuk
membanfu mendiasnosa ocnvakit
Hirschpruug dapat mencakup:'_''"

Foto potos abdomen (BNO)
Foto polos abdooen dapat mempe.lihalkan
loop distensi usus dengan penumpukan
udara di daerah rektum. Pelryakit
Hi$chsprung pada neonafus cenderung
meDampilkan gambalan obstruksi usus
lerak reodah. Daerah p€lvis terlihat kosong
tanpa udara. Walaupun jarang dapat
terlihat udara bebas intraperitonial yang
metrginisiasi adanya tanda perforasi usus
prokimal karena penyakit Hirschsprung.
Gambaran obstruksi usus letak rendah
seperti atresia ileum, sindrom sumbatan
Eekonium, atau sepsis.2

Foto polos abdome[ dapat menyingkirkan
dragnosis larn seperti perilonitrs
inhauterine atau perforasi gaster. Pada foto
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polos abdomen lleollatus, disteNi usus

halus dan distensi usus besar sulit
dibedakan. Pada pasier bayi dan anak
gambaran distensi kolon-dan massa feses

lebi-h jelas dapaL ter[har.r Pada foto posisi

ada udara direktum.

cambar 3 Foto polos abdomen tampak distribusi
tampak sangat membesar.

tengkwap kadang-kadarg terlihat jelas

bayangan udara dalam rsktosigmoid
dengao talda-tanda klasik penyakit
Hirschsprung. l 3

Gambar 2 G"-I-u,r rudiol,ogi foto polos abdomen memperlihatkan dilatasi usus dan tidak

dalam usus, diameter kolon

l6

udara tterata
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BtriuE ettema
Pemeriksaan yatrg mempal<afl standard
dalam menegakkan diagnosa Hirschsprung
adalah baium exema, dimana akan
dijumpai 3 tanda khas : 

a

1. Tampak daerah penyempitan di bagian
rektum ke proksimal yang panjangnya
bervariasi.

2. Tetddpat daerah transisi, terlihat di
proksimal daerah penyempitan ke arah
daerah dilatasi.

3. Terdapat da€rah pelebaran lume[ di
proksimal daemh transisi.

Terdapal 3 jenis gambaran zona transisi
yang dijr:mpai pada foto enema barium:l
l. Abrupt, perubahan mendadak
2. Cone, benhlk seperti corong atau

kenrcut
3. Furmel, bentuk sepeiti cerobong

Gambar 4 Barium enema petrderita hirschprung. Tampak rectum mengalami
dan dilatasi siSmoid serta daerah transisi yang melebar.
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Gaflbar 5 Barium etrema kontras ganda (a.anteropsterior; b.obliq)
denSan segment aganglionik pada rectosigmoid junction
color distal sigmoid juction

pada wanita,64 tahun
menunjukkan dilatasi

Gambar 7 Zona fansisi terlihat
kontras enema pada

pada rectosigmoid juoction pada
bal laki-laki berumur 2 hari

lateral rectum dilihat dari
dengan gagalnya keluar

Cambar 8 Foto posisi Supine terlihat cairan konh"s berlebihan pada colon sigmoid, dengan
dilatasi colon sigmoid proksimal ( tanda panah besar ) dao penyempitan colon
sigmoid distal dan rectum (tatrda panah hitam kecil)- Zona transisi (tanda parEh
putih) pada tengah colon sigmoid yang rarrrpak radiolusen.
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Oambar 9 Barium enema memrnjukkan pe.guangan kalibet recturn, diikuti dengan zona

traNisi datr sigmoid yang melebar

CT - Scan
Modaliras CT-Scan dipertimbangkaa ultuk menyingkirkan penyakit lain seperti Colorektal
Cancer, penyebab koostipasi konik pada dewasa. Pada beberapa studi, CT-Scan
menggambarkan dengatr baik zona &aNisi pasierl desgan Hirschprung Disease dan
menggambarkan zona transisi yang cocok dengan hasil histopatologi. Zona transisi dapat

dilokalisir pada rektum atau rektosigmoid juction pada semua pasiefl dengan Hirschpnng
Disease. '
Ketidaksesuaian diagnosis lokasi zona transisi dapat dianalisa dengan hislopalologi. Zona
transisi pada colon tmtrversal distal dapat dianalisa dcngan hislopatologi, tapi l,oda colon
desenden proksimal dianalisa dengan CT-Scan. CT-Sca[ dapal nrenggambarkan lokasi akrrat
dari zona transisi.6 T'

Oadrbar 10
b,

CT Scan potoogan aksiai. Tampak dilatasi hebat kolon asenden dan kolon
transversurn. Kolon deseDden tidak dilatasi dan tampak zona transisi pada kolotr
desenden proksimal(*).
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