LEKARSKE OKIENKO

Hirschsprungova choroba je za-
vazné vrodené vyvojové ocho-
renie traviaceho systému, ktoré
postihuje predovsetkym hrubé
Crevo.

Priznaky ochorenia su pritomné
u vacsiny deti hned po narodeni.
Prvym prejavom je oneskoreny od-
chod smolky. U zdravych novoro-
dencov odide smolka do 24 hodin.
U deti s Hirschsprungovou choro-
bou méZze byt odchod prvej stolice
posunuty az do obdobia nad 48 ho-
din. Vtedy je uz pritomné aj vyrazné
nafiknutie bruska, dietatko moéze
zaCat zvracat, moZe byt viditelné
vykreslovanie ¢revnych kiuciek na
brusnej stene. Dieta je nekludné, ma
bolesti, netoleruje kfmenie. Ak sa
toto obdobie nezvlddne konzerva-
tivne rdrkovanim a/alebo vyplachmi,
musime zasiahnut chirurgicky uz po-
Cas prvych tyzdhov Zivota.

U starSich deti sa ochorenie prejavi
dlhobo trvajlcou Gpornou zapchou,
ktorad nereaguje na bezné postupy.
Dieta m6Ze mat chronické bolesti
brucha, neprospieva (nedostato¢ny
vzrast, anémia, malnutricia a pod.).
U neskoro diagnostikovaného
ochorenia mdZeme pozorovat ty-
picky obraz pavuicikovitej postavy
s velkym bruchom a Stihlymi hor-
nymi a dolnymi koncatinami. M6zZe
sa stat, Ze ochorenie sa prvykrat
prejavi az enterokolitidou, za-
vaznym zapalom hrubého Ccreva,
kedy je nevyhnutnad hospitalizacia
dietata. Samozrejme, nie kazdé
dieta s obstipaciou (zapchou) trpf
Hirschsprungovu chorobu. Pri dlho-
dobych tazkostiach s vyprazdfiova-

nim je potrebné, aby rodicia vylucili
zakladné priciny obstipacie, Ide pre-
dovietkym o chyby v stravovacich
a rezimovych navykoch. V strave je
to hlavne nedostatok tekutin priji-
manych pocas dna, nedostatocny
prijem vldkniny, najmd vo forme
beZne dostupného ovocia a zele-
niny, nadmerny prijem sladkosti,

Ako vyzerd kontrastné vySetrenie
hrubého creva pri Hirschsprungo-
vej chorobe

bieleho peciva, sladenych napojov
a pod. Z reZzimovych navykov ne-
dostatok pohybu, nedostatocny
¢as na vyprazdnenie, alebo naopak
prilis dlhy cas straveny na toalete.
Je idedlne, ak sa dieta vyprazdnuje
denne/obden a tento navyk u neho
rodicia vypestuju uz pri odplienko-
vani pravidelnym vysadzanim na
nocnik, denne, v rovnakom case.
Ked su tieto faktory zvladnuté
a u dietata pretrvava obstipacia,
je potrebné, aby rodicia navstivili
svojho rajénneho pediatra, ktory vy-

14¢i dalSie moZzné priciny obstipacie
(gastroenterologické metabolické,
endokrinologické, neurologické
ochorenia). Casto vidame, e ob-
stipacia sa objavi v urcitych prelo-
movych obdobiach Zivota dietata:
prechod z materského mlieka na
umeld mlie¢nu formulu, obdobie
zavadzania prikrmov do stravy, ob-
dobie odplienkovania, nastup do
materskej Skoly/zakladnej Skoly, na-
rodenie mladsieho sdrodenca, nie-
kedy sa obstipacia zatne po preko-
nani hnackového ochorenia. VSetky
tieto vonkajsie stimuly vplyvaju na
kazdé dieta rozne a reakciou na ne
mdZe byt prave vznik tazkosti s vy-
prazdfiovanim. Literatlra udéva, Ze
vyskyt obstipacie v detskej popula-
cii je 1:5 az 1:10 (t.). kaZzdé piate azZ
desiate dieta trpi zapchou), pricom
vyskyt Hirschsprungovej choroby je
priblizne 1:5000. Samozrejme, ked
je obstipacia u starsich deti Upor-
na a spojena s dalSimi tazkostami,
spomenutymi vysSie, je potrebné
Hirschsprungovu chorobu vyludit.
Vtedy prichadzaju deti na chirurgic-
ké vySetrenie.

V rémci diferencialnej diagnostiky
mame k dispozicii okrem klinického
vySetrenia lokalneho nalezu na bru-
chu a konecniku, moznost vy3etrit
dieta anorektadlnou manometriou.
Je to nebolestivé vy3etrenie tlakov
v kone¢niku, vhodné pre deti, ktoré
vedia spolupracovat zatlacenim ko-
necnikovych zvieraCov. VySetrenim
zistime, ¢i je pritomny reflex, ktory
beZne vidime u normaineho ¢re-
va a ktory chyba pri podozreni na
Hirschsprungovu chorobu. Pri chy-
bani reflexu pokracuje diagnostika
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rentgenovym vySetrenim hrubého
Creva pomocou kontrastnej latky.
Ak je na tomto kontrastnom vySet-
reni obraz podozrivy z Hirschsprun-
govej choroby, planujeme u dietata
hospitalizaciu na Klinike detskej chi-
rurgie a diagnostiku formou biopsie
konecnika v celkovej anestézii na
operacnej sale. Pri vysledku, ktory
potvrdi Hirschprungovu chorobu,
sa naplanuje histologizacia celého
hrubého ¢reva a nasledne definitiv-
ne operacné rieSenie. Tento postup
je vhodny pre deti, ktoré maju chro-
nické tazkosti. V akdtnych pripa-
doch, u novorodencov alebo dojciat,
pripadne star3ich deti, u ktorych je
hrubé crevo dekompenzované, je
nevyhnutné operacné rieSenie s vy-
vedenim stomie (docasného crev-
ného vyvodu) a odobratim vzoriek
hrubého, event. aj tenkého creva
na histologické vySetrenie. Vysledok
histolégie je nevyhnutny pre pléno-
vanie definitivnej operacie.

Hirschsprungova choroba sa za-
raduje medzi ochorenia postihu-
juce motilitu traviaceho traktu. Pri
Hirschsprungovej chorobe nedo-
chadza pocas embryonalneho vy-
voja dietata k spravnemu vyvinu
inervacie ¢revnej steny. Ochorenie
vo svojej typickej forme postihuje
CastejSie chlapcov (4:1 v porovnani
s diev¢atami). Pri typickej forme je
postihnuty spodny Usek hrubého
Creva. Ochorenie spdsobuje, Ze
Cast Creva, kde je porusend sprav-
na inervacia crevnej steny, pésobi
ako prekazka: ¢revo tu nema nor-
malnu peristaltiku, teda crevny
obsah touto ¢astou prechadza
obmedzene a Crevo umiestnené
vy3Sie nad tymto Usekom sa po-
stupne rozsiruje. Preto bolo toto
ochorenie historicky nazvané me-
gacolon (obrovské hrubé crevo).
Histologické vy3etrenie hrubého
¢reva nam teda poda informaciu
o tom, ktora Cast hrubého creva
ma normalne zastUpenie ganglio-
vych buniek, a v ktorej Casti tieto
bunky, nevyhnutné pre normalne
fungovanie creva, chybaju. Histo-

I6govia vySetruju vzorky réznymi
typmi Specidlnych farbeni, na za-
klade ktorych ndm vedia ¢revo vy-
hodnotit ako spravne inervované,
alebo ako €revo s Hirschsprungo-
vou chorobou. Usek, ktory nema
vyvinuté gangliové bunky, musime
chirurgicky odstranit. Definitivna
operdacia pri Hirschsprungovej cho-
robe je narocny operacny vykon,
ktory realizujeme s kompletnymi
predoperacnymi vySetreniami die-
tata za optimalnych podmienok
(dieta nemoze byt choré, napr. ne-
moéze mat pridruZzeny respiracny
infekt a pod.). Rodi¢ia su pouceni
o nutnosti zavedenia centralneho
Zilového vstupu, prechodnom po-
operatnom sledovani na Detskej
klinike anesteziolégie a intenzivnej
mediciny, aj o nevyhnutnosti kom-
binovanej antibiotickej liecby a po-
nechania dietata bez peroralneho
prijmu niekolko dni po operacii.

Samotna operacia trva priblizne
3 hodiny, ale zévisi to od réznych
faktorov, méze trvat aj dlhsie, na-
priklad, ak su v dutine brudnej pri-
tomné zrasty po predchadzajlcej
operdacii. Operacny vykon méa brus-
nG a perinedlnu fazu. Zaciname
brusnym pristupom; otvorenym
spésobom identifikujeme Usek

Creva, ktory je potrebné odstranit
odpojime stémiu a zdravé crevo
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pripravime na stiahnutie do ko-
nec¢nika. Nasledne pokracujeme
perinedlnym pristupom, kedy cez
konecnik stiahneme pripravené
zdravé Crevo a spojime ho s kone¢-
nikom. Na zaver sa vratime k brus-
nému pristupu a po kontrole uzat-
varame dutinu brusnu.

Deti s Hirschsprungovou chorobou
st po konecnej operdcii, pri kto-
rej sa zrusi stémia a transponuje
normélne zdravé crevo, hospitali-
zované priblizne 7-10 dni na nasej
klinike, kym nie je mozna pIna re-
alimentacia. Sledujeme, ako crevo
pooperacne funguje, ako sa hoja
operacné rany, kontrolujeme krv-
né parametre. Pri dobrom prie-
behu zrusime centralny vendzny
vstup a dieta je nasledne prepus-
tené domov. Starostlivost o deti
s Hirschsprungovou chorobou po-
kracuje na nasej odbornej ambulan-
cii pravidelnymi kontrolami. Nasa
starostlivost sa nekonci operaciou.
KedZe Hirschsprungova choroba je
ochorenie na cely Zivot, aj po dobre
vykonanej operdcii je mozné, Ze sa
u dietata vyskytnd rézne tazkosti
neskorsie v priebehu Zivota, ktoré
bude potrebné riesit ¢i uz ambu-
lantnou formou, niekedy i dalSimi
vykonmi na operacnej sale.
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