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Vyskyt

Hirschsprungova choroba je vrozena stfevni agangliondza, kterd se vyskytuje pfiblizné v poméru 1:5
000 Zivé narozenych déti. U naseho souboru nemocnych se prvni pfiznaky onemocnéni vétSinou

objevily kratce po narozeni nebo do 3 let véku. PostiZeni byli ¢astéji chlapci, a to az z 69 %.

Etiologie, patogeneze

Choroba je charakterizovana absenci gangliovych bunék v plexus submucosus Meissneri a plexus
myentericus Auerbachi. Agangliondza je zplsobena poruchou migrace gangliovych bunék z nervové
listy. Vznika tak usek postizeného streva, které je v trvalém stazeni, ¢imZ pUsobi prekazku. Pasaz
touto oblasti je mozna pouze zvySenym Usilim zdravého stfeva. Zdravé stfevo se postupné rozsifuje a
zvétsuje, ¢imz po urcité dobé vznika vyrazné chorobné rozsifeni tlustého stfeva (megakolon). Pozdni
obavanou komplikaci mize byt toxické megakolon. Vidy je pfitomna agangliondza stény konecniku
véetné vnitfniho Fitniho svérace a podle rozsahu postizeni stfeva rozliSujeme Ctyti formy. Klasickou
rektosigmoidealni, dlouhou, totalni aganglionézu celého tracniku, nékdy i s postizenim tenkého
stfeva, a ultrakratkou, které je vénovana tato prdce. O ultrakratké formé hovotime, pokud je

pfitomen pouze popisovany 1-3 cm dlouhy aganglionarni Usek konecniku.

Hlavni pfiznaky

Onemocnéni se nejcastéji projevilo od kojeneckého obdobi do 3 let (17 pacientd — 47 %), dale kratce
po narozeni (14 pacientl — 39 %) a nejméné v obdobi od 4 do 10 let (5 pacientl — 14 %). U vSech
nemocnych byla typickym priznakem zacpa. Byly pfitomny 5- az 14denni defekacni intervaly, po
kterych pak nastal odchod objemného mnoiZstvi stolice. Stolice byla hojnd, tuha, obcas s pfimeési
Cerstvé krve. Pacienti se nebyli schopni zcela vyprdzdnit, trpéli bolestivou defekaci, v nékterych
pfipadech chybélo i nuceni na stolici. U ultrakrdtké formy bylo navic velmi casto pfitomno
charakteristické Spinéni. Mezi dalSi ptiznaky patfila plynatost s hmatnou zatvrdlou stolici,
neprospivani a zpomaleni rdstu. Pfi vySetfeni pres konecnik byla v Siroké ampule pfitomna tuh3,

formovana stolice a anus byl umazan stolici.
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Vysetieni

Z hlediska diagnostiky je nejduleZitéjsi anamnéza a klinicky priabéh, obligdtné pak radiologické

vySetieni (irrigografie) a histologické vysetfeni. Od rektalni manometrie, kterou jsme v minulosti

Obr. 1 Prosty snimek bficha ve stoje Obr. 2 Irrigoskopické vySetreni
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rutinné pouzivali, jsme v soucasnosti upustili. Na irrigografii je patrna zuzujici se ampula koneéniku
tvaru nalevky a obraz megakola. V nasi praci nebyl pouze u dvou pacientll na irrigografii pfitomen
obraz odpovidajici Hirschsprungové chorobé. Zcela zasadni pro nas je histologickd diagnostika —
rektdlni slizni¢ni biopsie s parcidlni vnitini sfinkteromyektomii. Ta ndm umoznuje priikaz gangliovych
bunék odbérem vzorku ze zadni stény konecniku a z vnitfniho Ffitniho svérade. Tato metoda je
pfinosnd z dlvodl nejen diagnostickych, ale i kurativnich (viz nize). U 32 pacientld (89 %) byla
potvrzena pfitomnost agangliondzy, popf. hypoganglionézy. U 4 pacientl byl histologicky nalez

normalni morfologie, nicméné klinicky i rtg obraz odpovidal Hirschsprungové chorobé.

Lécba

Kurativnim feSenim ultrakratké formy Hirschsprungovy choroby je chirurgickd terapie — parcidlni
sfinkteromyektomie vnitifniho andlniho svérace. Spociva ve vytéti aZ tretiny obvodu vnitiniho Fitniho
svérace, ¢imZ dosdhneme snizeni jeho napéti. Primérny vék nemocnych v dobé operace byl 6 let.
Vynikajici efekt 1é¢by jsme pozorovali u 19 pacientd, v 6 pfipadech byl efekt dobry a u 11 nemocnych
byl efekt neuspokojivy. Lze tedy konstatovat, Ze o ultrakratkou formu vrozené agangliondzy se v
nasem souboru jednalo u 25 pacientl (69 %). V pripadé neuspokojivého efektu se u 7 pacientd
jednalo o formu rektosigmoidedlni, u2 nemocnych byla zjisténa dlouhd forma Hirschsprungovy
nemoci a ve 2 pfipadech se vyskytla totalni aganglion6za. U téchto pacientl byla nutna dalsi

reoperace s odstranénim postiZzené €asti stfeva a napojenim stfeva zdravého.
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Obr. 3 Vytéti ¢asti zadni stény konecniku Obr. 4 Preparace vnitiniho svérace
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Obr. 5 Klinovité vytéti stény vnitfniho svérace Obr. 6 Vysledek operace
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Komplikace

Komplikace operacni lé¢by u ultrakratké formy Hirschsprungovy nemoci se objevily u 40 %
nemocnych a byly pouze pfechodného razu. Mezi tyto komplikace patfilo intermitentni Spinéni,

bolesti konecniku a plynatost. Tyto obtiZe vSak ¢asem zcela vymizely.



Graf 3 Komplikace
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