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Hirschsprungova choroba
jako pricina chronické zdcpy
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Autofi prezentuji devitiletou pacientku s perzistujici obstipaci, bolestmi biicha, meteorizmem a ob¢asnym zvracenim, ktera byla hospitalizovana
pro rozvoj fekalomu v levém meso-hypogastriu. Rektomanometrické vysetreni prokazalo chybéni anosfinkterického reflexu a irigoskopicky
nalez potvrdil extrémni dilataci oralni ¢asti sigmoidealni klicky a colon descendens. Byla provedena levostranna hemikolektomie podle Swen-
sona a kolo-analni anastomoza side-to-end. Peroperacni histologické vysetreni resekatu potvrdilo diagnézu Hirschsprungovy choroby.
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Hirschsprung’s disease as a cause of chronic obstipation

The authors present a 9-year-old patient with persistent constipation, abdominal distension, pain and intermittent vomiting, who was
admitted to the hospital because of progress of fecaloma in the left meso-hypogastrium. Anorectal manometric study showed the
absence of internal anal sphincter relaxation and contrast enema radiographs has confirmed extreme proximal sigmoideum and colon
descendens dilatation. Swenson’s operation with left hemicolectomy and coloanal anastomosis side-to-end was performed. Intraope-

rative histological examination of resected bowel verified diagnosis of Hirschsprung’s disease.
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Uvod

Hirschsprungova choroba (HCH) je skupina
vrozenych onemocnéni stfevniho nervového
systému, kterd je charakterizovdna chybénim
ganglii submukdézniho Meissnerova a myente-
rického Auerbachova plexu (1, 2, 3). Absence
gangliovych bunék je spojena se zbytnénim
parasympatickych nervovych vldken s pozi-
tivni reakci na prikaz acetylcholinesterdzy.
Vyskytuje se u 1 z 5000 Zivé narozenych déti.
Familiarni vyskyt kolisa mezi 5-33 %, podstatné
vyssi je u sourozencl déti s Uplnym chybé-
nim parasympatické inervace tlustého stieva
(2, 3). Soucasny vyzkum je zaméfen na RET
proto-onkogen na chromozomu 10q11.2 (4).
HCH asociovana s timto genem je spojena
s mnohocetnou endokrinni neoplazif, typem
IIA (meduldrni karcinom stitné zIdzy a nadory
nadledvinky). HCH mdze byt také asociovana
s neurologickymi, kardiovaskularnimi, urolo-
gickymi a stfevnimi anomaliemi. Down(v syn-
drom je az v 10% spojovan s HCH. Patogeneze
choroby je dand porusenou kraniokaudalnf
migraci gangliovych bunék uvedenych pleteni
v obdobi mezi 4.az 12. gesta¢nim tydnem. Dle
rozsahu patologické parasympatické inervace
jsou pak postizeny riizné dlouhé Useky stfeva.
Nejmirnéjsi formu predstavuje tzv. ultrakratky

agangliondrni Usek postihujici terminalnf ¢ast
rekta (10% pripady), nejcastéji je postizeno
rektosigmoideum (75 %), celé kolon je zasa-
7zeno v 8-10%, velmi vzacné se agangliondéza
tykd ¢asti nebo celého tenkého streva (1, 2, 6).
Zménend inervace pUsobf trvaly spazmus
aganglionarni ¢asti, nad niz se nepostizeny
usek dilatuje.

Manifestace mUze nastat béhem nékolika
hodin po narozeni, kdy neodchdzi smolka, bficho
je vzedmuté, dité zvracii Zlu¢ a Casto je ikterické.
Typickd je i porucha krmeni a pfi fyzikalnim vyset-
fenf ndlez tésného andlniho svérace s prazdnym
rektem. Obvykle je HCH rozpoznana az v bato-
lecim obdobi. Déti maji chronickou zacpu, velké
prominujici bficho s hmatnymi skybaly. Stav je
¢asto provazen neprospivanim a poruchou rdstu.
U vétsich postizeni kromé anamnézy a fyzikalniho
nélezu je charakteristicky irigograficky obraz tz-
kého distdIniho agangliondrniho Useku a nasled-
ného nalevkovitého rozsifeni.V manometrickém
vysetfeni chybf anosfinktericky reflex. Zasadni
pro diagndzu je biopticky priikaz agangliondzy
a zbytnélych parasympatickych nervovych vidken
s pozitivnireakci na prikaz acetylcholinesterdzy.
Enterokolitida a ruptura tlustého stieva (toxické
megacolon) jsou nejvaznejsi komplikace HCH,
vzacné i pficinou umrti (1, 2, 3, 5).
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Obrdzek 1. Prosty snimek bricha ve stoje — v levé
poloviné bficha je vyrazné dilatované sigmoideum,
které je vypInéné nativnim zpénénym obsahem,
nad nim pod levou branicije plynem naplnéné levé
ohbi tra¢niku. V pravé poloviné bficha nativnim
obsahem naplnény vzestupny tracnik

Popis pFipadu
Pro rozvoj fekalomu v levém meso-hypogast-
riu byla devitiletd divka s chronickou poruchou



Obrdzek 2. Irigoskopické vysetreni, predozadni snimek v plné néplni,
normalni site rektdlni ampuly a abordiniho sigmoidea, ordinf ¢ast sigmoi-
dea a colon descendens jsou extrémné rozsifené, v kontrastni ndplni jsou

defekty zplsobené zbytky stolice

vyprazdiovani, bolestmi bfiska a ob&asnym
zvracenim hospitalizovana na Détské klinice
v Olomouci. Pacientka je z druhého fyziologic-
kého téhotenstvi, porod ve 39. tydnu téhoten-

stvi, spontdnné, zahlavim, PH 3500g/PD 49cm,
kfiSena nebyla. Bez zjisténé priciny zacala druhy
den po porodu zvracet Zluto-zeleny obsah. Byla
preloZzena na novorozenecké oddéleni FNO, kde
se stav upravil. Az 3. den odesla smolka. Kojena
byla 14 dni. Psychomotoricky vyvoj byl v normé,
ockovani dle kalendare. Od propusténiz novoro-
zeneckého oddéleni méla potiZe s vyprazdnova-
nim stolice, matka (zdravotnf sestra) opakované
manuélné pomdhala stolici vyprazdnit. Bficho
bylo meteoristické, palpacné bolestivé, zvrace-
la. Ve véku deviti mésicl byla hospitalizovana
na DO pro bakteridIni enteritidu. Hmotnostné
i vyskove byla na 50. percentilu. Chronicka zacpa
s meteoristickym bfichem a zvracenim byla pfi-
tomna az do véku deviti let.

Po prijeti na nasf kliniku bylo bficho volné
prohmatné, poklep nad levou polovinou bu-
binkovy, vlevo hife prohmatné — nahromadé-
ny vzduch ve stievé, skybala hmatna nebyla.
Na prostém snimku bficha ve stoje bylo v levé
poloviné bficha vyrazné dilatované sigmoide-
um, vyplnéné nativnim zpénénym obsahem,
nad nim pod levou brénici plynem naplnéné
levé ohbi tra¢niku. V pravé poloviné bficha byl
nativnim obsahem napInény vzestupny tracnik
(obrazek 1).

1 Distance = 117mm
N

Irigoskopické vysetfeni prokazalo normalni
siti rektdIni ampuly a aboralniho sigmoidea,
ordIni ¢ast sigmoidea a colon descendens byly
extrémné rozsifené, v kontrastni ndplini byly
defekty zplUsobené zbytky stolice. Na levém
bocnim snimku po evakuacnim Usili bylo za-
chycené normalnirektum, distalni ¢ast sigmo-
idea, extrémni dilatace ordlnf ¢asti sigmoide-
alnf klicky a colon descedens, nélez odpovidal
klasickému obrazu Hirschsprungovy nemoci
(obrazek 2, 3). Rektomanometrické vysetfen{
prokazalo chybéni anosfinkterického reflexu.
Chirurgem byla indikovadna operace bez dalsi
biopsie. Po nékolikadenni dtkladné ptiprave
stfeva Fortransem byla divka operovéna: rese-
ctio sec. Swenson (double stapling anastomosis
coloanalis side-to-end). Peroperacni histolo-
gické vysetrenf resekdtu potvrdilo diagnézu
Hirschsprungovy choroby. Pooperacni pribéh
byl bez komplikaci.

Komentar

Vétsina détf s HCH je diagnostikovana do vé-
ku 2 let, ale az 10% je diagnostikovano v pozdéj-
$im véku. U nasi pacientky byly nékteré typické
pfiznaky HCH pfitomny jiz v novorozeneckém
a kojeneckém véku (porucha vyprazdrovani,
bolesti bficha, zvraceni, meteorizmus, enteroko-
litida). U ditéte nebyla potvrzena malnutrice ani
porucha rastu. Klinické pfiznaky, které provazely
pacientku prakticky jiz od narozenf, mély vést
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Obrdzek 3. Irigoskopické vysetreni, levy boc¢ny snimek po evakua¢nim Usili.
Na snimku je zachycené normalni rektum, distalni ¢ast sigmoidea, extrémni
dilatace ordlni ¢asti sigmoidedlni klicky a colon descedens, ndlez odpovida
klasickému obrazu Hirschsprungovy nemoci

détského lékafe ke konzultaci s détskym ga-

stroenterologem a chirurgem. Az akutni zhor-
senf stavu a rozvoj fekalomu ved! k vysetfeni
na vyssim pracovisti a po provedenych vyset-
fenich i ke spravné diagnoze a Iécbé. U deti
s chronickou poruchou vyprazdnovani, které
je spojeno s enterokolitidou s hnilobné zapa-
chajicimi stolicemi, je véasné vysetfeni détskym
chirurgem nezbytnou podminkou.
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