Hirschsprungova choroba

Hirschsprungova choroba je vrozené chybéni nervovych (gangliovych) bunék ve stfevni sténé.
Podstatou onemocnéni je $patna funkce neinervovaného useku stieva s jeho trvalym zizenim a
poruchou prichodnosti natravené potravy. Onemocnéni vzdy postihuje sténu kone¢niku, ale muze
piesahovat na dalsi ¢asti tlustého a tenkého stfeva. Zatim nezname piesnou pii¢inu vzniku tohoto
onemocnéni. Casteénou roli mohou hrat i genetické faktory, zvlasté pokud nékdo z Vasi rodiny trpi

timto onemocnénim. Ro¢né se s touto vadou v Ceské republice narodi 20 déti a Castéji jsou to chlapci.
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Fyziologicky stav, ve vyfezu ztzené stievo s charakteristickym nalevkovitym tvarem

Jak se diagnostikuje

Ptiznaky se nejcastéji projevi druhy den zivota opozdénym odchodem smolky (déle jak za 48 hodin),
ke kterému se mize pridat zvraceni a vzedmuti bficha. Diagnoézu potvrdime rentgenovym vysetfenim
tlustého stieva pomoci kontrastni latky aplikované pies kone¢nik a histologickym vySetfenim casti

stfeva odebrané z kone¢niku ditéte.

Jak se 1é¢i



Jedinym feSenim Hirschprungovy choroby je chirurgicka 1écba.

Priprava pred operaci
Hospitalizace za¢ina den pred operaci, kdy je dité po kontrole pfedoperacnich vysetfeni a podepsani
informovanych souhlast pfijato na oddéleni. Odebereme mu krev k zajisténi krevni zasoby, probéhne

vy¢isténi tlustého stfeva nékolika klyzmaty a podavame tekutou dietu.

Operace

Operace probiha v celkové anestezii a jejim principem je odstranéni neinervovaného tseku stfeva,
odstranéni ¢asti nefunkcniho vnitiniho analniho svérace (sfinkteroachalazie) a obnoveni prichodnosti
travici trubice. U kratkych forem onemocnéni postacuje jen castecné odstranéni analniho svérace bez
nutnosti odstranéni stfeva, naopak v rozsahlejsich ptipadech je vykon nutno provést ve vice etapach s
pfechodnym vytvofenim stfevniho vyvodu (stomie). V minimalnim poctu ptipadil je nutno stomii

ponechat na cely zivot.

Pribéh po operaci

Po operaci bude Vase dit¢ dale monitorovano na jednotce intenzivni péce, kde budeme ptredchéazet
projeviim bolesti pravideln¢ podavanymi léky. V ptipad¢, ze Vase dit¢ bude potfebovat dechovou
podporu, bude pfipojeno k ventilatoru. Nez dojde k obnové funkce stfev, budeme podavat potiebnou
vyZzivu nitroziln€. Jakmile to stav Vaseho ditéte dovoli, mlizeme opatrné€ zacit s kojenim ¢i podavanim
mléka z lahvicky. Pokud mé Vase dité zavedenou stomii (stfevni vyvod), nau¢ime Vas jesté pred

odchodem domt o ni pecovat

Rizika operace:
Operace sama o sob& ma svoje rizika. V ojedinélych ptipadech se setkavame s nedostatecnosti obéhu
a dechu, krvacenim, infekci, neté€snosti noveé vytvoreného spojeni na stieve nebo jizevnatym zizenim

v misté spojeni streva.

Vysledky — Progné6za
Hirschsprungova choroba je chirurgicky 1é¢itelna. Déti jsou po operaci dlouhodobé sledovany,
protoZe u nékterych z nich se v pozdéjsim véku mohou vyskytnout komplikace typu zacpy nebo

mimovolného odchodu stolice, zanétu stieva (enterokolitida) a srustll v duting bfisni.



