Vrozené vady gastrointestinalniho traktu

Mezi vrozené atrézie a stendzy traviciho traktu patfi:

NON-DUCDENAL INTESTINAL
Atrézie jl’cnu PTRESIA o¢ STENOSIS
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Mezi dalSi vrozené priCiny stfevni obstrukce patfi: NECROSIS

Syndrom arteriae mesentericae superioris _

Malrotace strfeva a volvulus Strevni atrézie (video).
Mekoniovy ileus
Megacolon congenitum

Atrézie jicnu

Atrézie jicnu je vyvojova vada jicnu, kdy jicen je slepé ukoncen a Casto je pistéli spojen s tracheou (az v 85 %),
diky ¢emuz vzniké riziko aspirace. Vyskyt je 1:2000 az 1:4000, obé pohlavi byvaji postizena stejné.[!

Etiologie

= porucha diferenciace primarni embryonalni stfevni trubice v jicen, pridusnici a plici

= mdze byt soucasti tzv. VACTERL - vyvojové vady patere, anorektalni oblasti, srdce, ledvin a radia (Vertebral
anomalies, Anal atresia, Cardiovascular anomalies, Tracheoesophageal fistula, Esophageal atresia, Renal
and/or Radial anomalies, Limb defects)

Klasifikace

1. dle Vogta (I-111) [2%;

= typ I: Uplné chybéni jicnu nebo misto jicnu vazivovy pruh,<1%

= typ Il: dva vzdalené pahyly, piStél nepfitomna, 8%

= typ llla: horni ezofagotrachealni pistél, doini slepy vak 1%

= typ lllb: dolni ezofagotracheadlni piStél, horni slepy vak, nejcastéjsi (85-90%)

= typ lllc: horni a dolni ezofagotrachealni pistél 1%

= H-pistél: jicen prlchodny, prfitomna pistél ve tvaru H mezi jicnem a tracheou 5%
.d

2. dle R. E. Grosse (A-E/H)

UROZENE ATREZIE/PISTELE JICNU - KLASIFIKACE

Klasifikace atrézie jicnu dle Vogta/Grosse

Klinicky obraz

= prenatalné: polyhydramnion (a s nim spojené riziko predc¢asného porodu)
= postnatédlné: nadmérné slinéni, pfi prvnim piti kasel, cyanéza, aspirace!!!

Diagnostika
= nelze zavést zaludecni sondu
= RTG hrudniku a bficha!

= rtg kontrastni vySetreni jicnu - nastfik vodné kontrastni latky sondou do pahylu jicnu, ktery u nej¢astéjsino
typu atrézie Vogt Illb slepé konci v Urovni Th 2-4

Lécba
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= operativni uzavreni tracheoezofagealni pistéle - co nejdrive po porodu (nebezpeci aspirace)

Vrozena hypertroficka stendza pyloru

Hypertroficka stenéza pyloru je ziskana difuzni hypertrofie a
hyperplazie hladké svaloviny pyloru a celého Zaludku.

Etiologie

Etiologie neni znam4, predpoklada se Ucast polygenni dédi¢nost a
prostredi, v 15 % je prokazany familidrni vyskyt. Nékdy je ve spojeni s
hidtovou hernii, atrézii jicnu ¢i Turnerovym syndromem. Incidence
onemocnéni se geograficky velmi lii, v CR je pfiblizn& 1:5000 zivé
narozenych déti, az pétkrat ¢astéji se vyskytuje u prvorozenych chlapcg.
Postizeni jsou novorozenci a kojenci mezi 3.-6. tydnem Zzivota, déti starsich
3 mésicl vzacné.

Pylorostendza.

Klinicky obraz

= dominuje explozivni zvraceni obloukem, projektilové (az do 1 m);

= zvratky obsahuji kyselé Zaludecni stavy, obsahem byva natrdvené
mléko, zvratky jsou bez primési zluce;

= dochézi k dehydrataci, dité ma velkou chut k jidlu, dychtivé pije;
ubyvd na vaze (dehydratace, nedostatecny kaloricky prijem)

= dité je letargické, ma zacpu nebo hladové stolice, md starecky
vzhled;

= mUlze vést az k zdvazné hypochloremické alkaléze a k
hypokalémii - téZky stav, povrchni dychani, ztrata védomi, krece -
coma pyloricum; Zaludek a) fundus b) corpus c) cardia d)

= ihned po napiti Ize na briSku sledovat peristaltickou vinu (z levého do antrum pyloricum e) canalis pyloricus f)
pravého epigastria); duodenum g) oesophagus.

= pfi Setrné palpaci je asi u 70% déti hmatna rezistence = oliva,
velikosti tfesné v epigastriu, vpravo od stfedni ¢ary - tumor pylori;

= vzacné se mlze vyskytnout ikterus

WOMITING
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= typicky hypochloremicka alkaléza s hypokalémii, hyponatrémii
a dehydrataci;

= hypochlorémie mlze dosahovat az extrémnich hodnot (pod
75 mmol/l), jeji stupen odrazi Iépe ztraty kdlia nez kalémie;

= zvySené hodnoty gastrinu;

Hypertroficka stendza pyloru.

Diagnostika

= klinicky obraz
= UZ bficha
= méfi se délka (17 mm a vice) a Sife (4 mm a vice) pylorického kanalu
= senzitivita 97%
= RTG kontrastni vySetreni (pasaz GITem) se v soucasné dobé pouziva pri diagnostickych pochybnostech
dilatace Zaludku
prodlouzeny a Uzky pyloricky kanal (tzv. obraz kolejnice ¢i tkanicky)
kontrastni latku je nutné po vysSetreni odsat nazogastrickou sondou (moznd aspirace)
rychly prlichod kontrastu Zaludkem vylucuje pylorostenézu
toto vysetreni mdze odhalit dalsi pric¢iny zvraceni bez primési zludi:
= atonie zaludku
= opozdéné vyprazdnovani zaludku,
= gastroezofagedlni reflux

Diferencialni diagndoza

= jiné priciny explozivniho zvraceni:
= intrakranidlni hypertenze,
atrézie pyloru,
antralni membréana,
duplikatury Zaludku,
atonie Zaludku,
opozdéné vyprazdnovani zaludku,
= gastroezofagealni reflux;
= jiné pri¢iny podobného metabolického rozvratu:
= akutni insuficience nadledvin - pfi krvaceni ¢i kongenitdIni hyperplazii - MAC,
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= hyperkalémie,
m ztrdty sodiku v moci;

= DMP - MAL mdzou udélat poruchy metabolismu AMK (porucha cyklu mocoviny).

Lécba

= konzervativni postup se nedoporucuje
= |éCba je chirurgickd

= nejCastéji se provadi podélna extramukdézni pyloromyotomie hypertrofické svaloviny pyloru (Weber-

Ramstedtova operace):
= zaclind se pFi€énou laparotomii v pravé Casti epigastria

= podélné se protnou primé svaly brisni a fascie sikmych svall brisnich
= po otevreni peritonealni dutiny se do operacni rany luxuje hypertroficky pylorus
= provede se ostrd podélna incize serézy a povrchovych svalovych vidken (incize za¢ina 1-2 mm od
pyloroduodenalniho prechodu a konci v oblasti prechodu pyloru do Zaludku)
= svalova vldkna se od sebe oddéli (v celé délce incize) tupou disekci
= komplikaci je perforace sliznice - tu je tfeba presit vstfebatelnym materidlem a prekryt omentem
= pacienti s vahovym Ubytkem vice nez 5%, s metabolickou alkalézou a hypochlorémii je nutné pred
operaci parenteralné rehydratovat a korigovat vnitrni prostredi v priibéhu 24 hodin

= |ze provést téz laparoskopickou technikou
= progndza - pri v€asné operaci dobra.

HorizontalIni jizva
10 dni po operaci
pylorostendzy

Atrézie a stendzy tenkého streva

Atrézie a stendza duodena

Vyskyt atrézii a stendz je 1:5000-10000. U 30 % pacientl se zaroven
vyskytuje Down(v syndrom a vice nez 50 % pacientl ma pridruzené
vrozené vady.

Klinicky prabéh

Prenatdlné dochaz k polyhydramnionu v disledku prerusené cirkulace
plodové vody. Nastava tzv. obraz dvou "bublin", které jsou vypnény
tekutinou. Postnatalné dochazi pfi Uplné obstrukci v prvnich 24 hodinach
k rozvoji klinického obrazu vysokého ilea, coz se projevuje prudkym
zvracenim s primési Zluci. V 90 % se obstrukce nachazi pod Vaterskou
papilou. Ve zbyvajicich 10 % pripadd zvratky zlu¢ neobsahuji. Lékar mize
pozorovat vyklenuté epigastrium, propadlé hypogastrium (lodkovité
brisko), peristaltika je viditelnd. Smolka neodchdzi. Pri ¢astecné obstrukci
je klinickd manifestace pozdni.

Diagnostika

D rdd |\ F

Mésic¢ni kojenec
30 h po
pyloromyotomii

DUODENUM

ATREZIE
Atrézie duodena
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Prenatdlné se diagnostika provadi pomoci ultrazvukového screeningu.
Postnatalné se pozoruje nativni RTG bficha ve visu, ktery je typicky
vyobrazen jako dvé bubliny ¢i hladiny, to plati pro Zzaludek a rozsirené
duodenum. Ve vétsiné pripadl dochazi k absenci plynu v distalni ¢asti
GITu. Z zaludku se odsava vice nez 20 ml tekutiny pomoci nasogastrické
sondy. Normalni objem tekutiny v zaludku je 5 ml. Nasleduje insuflace
plynu do zaludku a diky tomu Ize obraz dvou bublin na RTG reprodukovat.
K upresnéni diagndzy a zdroven vylouceni malrotace nebo volvulu se
provadi kontrastni RTG horni ¢asti GITu.

Lécba

Lécba je chirurgickd, pacientovi se provadi duodenoduodendlni
anastomoza.

Atrézie a stendza jejuna a ilea

Vyskyt atrézii a stendz jejuna a ilea je 1:1500.

Klinicky prabéh

Prenatalné dochdzi k polyhydramnionu. Postnatalné nastdvda v prvnich

36 hodindch rozvoj klinického obrazu stfedné vysokého ilea, coz mé za
nasledek zvraceni s primési zluci. Bricho je vzedmuté a pritomny jsou i

Typicky nalez na RTG snimku ve visu u
atrézie duodena - tzv. double bubble sign

dychaci obtize - dyspnoe, kvili vysokému stavu branice. Smolka neodchazi. Je rozvinuta dehydratace s

hypochloremii a ubytkem na vaze.

Diagnostika

Prenatdlné je na UZ patrna dilatace strevnich klicek. Postnatdlné se pozoruje nativni RTG brficha ve visu.

Lécba

Lécba je chirurgickd, dochazi k odstranéni atretického nebo stenotického Useku stfeva a k end-to-end anastoméze.

Galerie diagnostickych RTG snimku u pacientid s rozliénymi obstrukcemi tenkého streva

Ne zcela typicky RTG snimek hodinu RTG bficha ve visu Irigografie u

nalez na RTG po podani u donoseného predeslého pacieta
bricha ve visu u kontrastu do novorozence s s atrézii jejuna IV.
lehce nezralého zaludku k potvrzeni atrézii jejuna IV. typu

novorozence s diagndzy u atrézie typu

atrézii dudodena duodena

Analni a rektalni atrézie

Analni a rektalni atrézie jsou vrozené uzavéry i zUzeni distdlni ¢asti
stfeva, které vznikaji v dlsledku neoddéleni dolniho stfeva od ventrainé
ulozeného urogenitalniho systému béhem embryondiniho vyvoje.

Casto byvaiji spojeny s dal$imi vrozenymi vyvojovymi vadami (VVV), jako

jsou atrézie jicnu, VVV urogenitalniho systému, lumbaini a sakrdini patere.

Daéle jsou Casté VVV srdce (defekt komorového septa). Vyskyt 1:1500 v
populaci.tt,

Déleni podle lokalizace

vysoka atrézie - slepy konec je nad musculus levator ani (40 % pfipad()

nizka atrézie - slepy konec je pod musculus levator ani (60 % pfipad().

Analni a rektalni
atrézie

Anal and rectal atresia

RTG pacienta s anaini atrézii
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Klinicky pribéh

Chybi anus, je vymizeld analni rasa. Tato vada se obvykle odhali jesté na
porodnim sale pri méreni télesné teploty novorozence per rektum. Pri
neléceni ¢i nerozpoznani vady se rozvine ileus. Kvili pistélim s
urogenitalnim traktem muze stolice odchézet napriklad vaginou ¢i uretrou
- dlsledkem jsou tézké infekce uropoetického traktu.!*!

Diagnostika

Postnatalné: UZ pres perineum. PiStéle Ize zobrazit nastrikem vodni
kontrastni latkou pod skiaskopickou kontrolou.!]

Lécba

Vysoké atrézie diky kolostomii. Poté ve véku 3-5 mésicl korekéni
operace. LéCba nizké atrézie diky transanalni anoproktdlni plastice (co
nejdrive).

Komplikace

Dlouhodobym néasledkem byva inkontinence.!!

Odkazy

s v

Souvisejici ¢lanky

= Obstrukce tenkého streva
= VVV novorozence vyzadujici urgentni reseni
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