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Abstract

        
Reports on zonal aganglionosis of the bowel are very rare and the few cases reported concern colon and rectum. We present a case of segmental aganglionosis of the jejunum in a 2-months-old boy. He had to be operated upon twice because of an ileus of the short bowel. At the second operation, a 10 cm long narrow segment of the jejunum was resected. The histological examination revealed a segmental aganglionosis of the plexus myentericus. Possible causes of this rare zonal aganglionosis could be:
1. Local damage of the plexus myentericus through anoxia.
2. Primary abnormity in the gastrointestinal anlage.
3. An intrauterine inflammation.
4. A double migration and development gradient of the precursors of the neuroblasts, from each end to the middle of the gut. A defect in the microenvironment of the enteric neurons would result in their failure in differentiation. This possible explanation would challenge the accepted theory of pathogenesis of colonic aganglionosis.


      
        
Zusammenfassung

        
Die Berichte über segmentale Aganglionose des Darms sind sehr selten und die wenigen beschriebenen Fälle beschränken sich auf die segmentale Aganglionose in Kolon und Rektum.
Wir berichten über einen seltenen Fall von segmentaler Aganglionose am Jejunum bei einem 2 Monate alten Säugling, der wegen Darmverschluß 2mal operiert werden mußte. Bei der zweiten Operation wurde ein 10 cm langes enges Segment im Jejunum entfernt. Die pathologisch histologische Begutachtung ergab eine segmentale Aganglionose des Plexus myentericus.
Als mögliche Ursache für diesen seltenen Fall kommen in Betracht:
1. Lokale Schädigung des Plexus myentericus durch Anoxie.
2. Eine genetische Ursache.
3. Eine Entzündung in diesem Darmsegment.
4. Eine doppelte Wanderung und Verteilung der Neuroblasten im Darmrohr von beiden Darmenden zur Mitte, assoziiert mit einer Änderung der Mikro-Umwelt im Darm, was der klassischen Entstehungstheorie der Aganglionose widerspricht.


      

Key words

Segmental aganglionosis of the short bowel - Jejunal stenosis - Small bowel ileus




Schlüsselwörter

Segmentale Dünndarmaganglionose - Jejunale Stenose - Dünndarmileus
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