Megacolon congenitum

Vrozené aganglionarni megakolon (Hirschsprungova nemoc) je zptsobeno
abnormalni inervaci stfeva, kterd postihuje vnitfni anaini svéra¢ a rizné dlouhy
pfilehly proximalni usek.!!

Epidemiologie
= nejéastéjsi pricina obstrukce dolniho GIT u novorozenc(;
= incidence 1:5000 Zivé narozenych déti; - -—
= chlapci postizeni 4x c¢astéji nez divky; b
= mUZe byt asociovana s dalsimi vrozenymi vadami, trizomii 21 ¢i

medularnim karcinomem §titné zlazy.!! y | .
egacolon congenitum

Etiopatogeneze a patofyziologie

= porucha migrace neuroblastu z proximalniho do distadlniho stfeva s naslednou absenci gangliovych bunék ve
stfevni sténé;

= histologicky: chybéni Meissnerova a Auerbachova plexu s hypertrofickymi nervovymi zakoncenimi a vysokou
koncentraci acetylcholinesterazy;

= klasicka forma (75 %): aganglionéza v rektosigmoideu; v 10 % postizeno celé kolon; ultrakratka forma:
aganglionarni Usek v rektu dlouhy 1-3 cm;

= agangliondrni Gsek je trvale stazen (chybi inhibujici neurony) a zp@sobuje funkéni obstrukci » zdravé strevo
nad nim dilatuje a hypertrofuje za vzniku megakolon.!*!

Klinicky obraz

= v 90 % pripadd manifestace ihned po narozeni: pozdni odchod smolky;
mirnéjsi formy: chronicka zacpa, neprospivani, postupné vznikajici distenze bricha s premnozenim patogend a
priznaky enterokolitidy az sepse;
vnitrniho svérace, maly objem stolice pri defekaci, neobjevuje se umazavani;

= u ultrakratkého agangl. Useku se stolice hromadi v rektu, svérace postupné ochabuji, umazavani + paradoxni
prijem (zné&¢idténé pradlo).t

Diagnostika

= irigografie - po predchozim vyprazdnéni stfeva klyzmaty, opozdéna
evakuace, prechodova zéna mezi Uzkym distdlnim agangliondrnim
segmentem a proximalné dilatovanym Usekem streva; defekogram;

= anorektdIni manometrie - méreni andlniho tlaku pfi nafouknuti balénku v

rektu (analni tlak se nesnizi, popr. se paradoxné zvysi);
= rektalni biopsie (m@ze byt fale$né negativni u ultrakritkého segmentu).l!

Terapie

= chirurgické reSeni; progndza dobra, vétsina pacientl mé zachovanou

kontinenci.lt! Histopatologicky preparat
Hirchsprungovy choroby zobrazujici
vldkna obsahujici abnormalni ACHE
(hnédé) v oblasti lamina propria
mucosae.

Komplikace

= toxické megakolon se septickym pribéhem nebezpedim sekundarni
meningitidy ¢i perforace stfeva.?!

Poznamky

» Megacolon idiopaticum: porucha vegetativni inervace - nepomér mezi
sympatikem a parasympatikem.

®» Megacolon symptomaticum: dilatace nad stenotickym mistem - napfr.
vrozené stendza, jizva po operaci...3!

od kazy Hirschprungova choroba

A-C Prosté RTG bricha

. s s vy D-E RTG s kontrastni latkou
Souvisejici ¢lanky
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= Vrozené atrézie a stendzy gastrointestinalniho traktu
= pylorostenosis congenita

syndrom arteriae mesentericae superioris

malrotace stfeva a volvulus

obstrukce tenkého streva

mekoniovy ileus

Reference

1. LEBL, J, ] JANDA a P POHUNEK, et al. Klinicka pediatrie. 1. vydani. Galén, 2012. 698 s. s. 308-309. ISBN 978-
80-7262-772-1.

2. MUNTAU, Ania Carolina. Pediatrie. 4. vydani. Praha : Grada, 2009. s. 367-368. ISBN 978-80-247-2525-3.

3. BENES, Jiti. Studijni materidly [online]. ©2007. [cit. 2010-04]. <http://www.jirben.wz.cz/>.


https://www.wikiskripta.eu/w/Vrozen%C3%A9_atr%C3%A9zie_a_sten%C3%B3zy_gastrointestin%C3%A1ln%C3%ADho_traktu
https://www.wikiskripta.eu/w/Pylorostenosis_congenita
https://www.wikiskripta.eu/w/Syndrom_arteriae_mesentericae_superioris
https://www.wikiskripta.eu/w/Malrotace_st%C5%99eva_a_volvulus
https://www.wikiskripta.eu/w/Obstrukce_tenk%C3%A9ho_st%C5%99eva
https://www.wikiskripta.eu/w/Mek%C3%B3niov%C3%BD_ileus
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-7262-772-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-247-2525-3
http://www.jirben.wz.cz/

