Aleksandra Banaszkiewicz

Zaparcie
Choroba Hirschsprunga

Klinika Gastroenterologii i Zywienia Dzieci
Warszawski Uniwersytet Medyczny



Definicja?



Definicja

Oddawanie stolca rzadziej niz 3 razy
W ciggu tygodnia

i/lub
oddawanie stolca z wysitkiem
u dzieci w wieku poniemowlecym



Przyczyny?



Przyczyny nieorganiczne

Czynnosciowe (wg III kryteriow rzymskich):
- Zaparcie czynnosciowe:

* <2 stolcow/tydzien

* >1 epizod popuszczania stolca/tydzien

* masy katowe w bance odbytnicy

* w wywiadzie: zachowania retencyjne,
bolesne, twarde stolce,
duza Srednica stolca

Czas trwania: 1-3 r.z. Z1mies.; pow. 4 r.z =2 mies.



Przyczyny nieorganiczne

Czynnosciowe (wg III kryteriow rzymskich):
- dyschezja: niemowleta do 6 m.z.
- nietrzymanie stolca bez zaparcia:
u dziecka powyzej 4 r.z.
defekacja w miejscach niestosownych

CO nhajmniej raz/mies.

brak cech retencji stolca
czas trwania =2 miesigce

- opieka psychologa



Przyczyny nieorganiczne
e Dietetyczne

- niska podaz btonnika
- niedostateczna ilos¢ ptynow

e Diugotrwate unieruchomienie
e Psychiczne

- sytuacyjne (brudne toalety, stosowane kary)

- reakcja na sytuacje stresowe, obojetnosc, postawa
agresywna, zahamowanie ekspresji emocji,
nadpobudliwosc emocjonalna



Przyczyny organiczne

e jelitowe

- choroba Hirschsprunga

- nieprawidtowosci oraz choroby odbytnicy i odbytu
- ostry brzuch

e metaboliczne

- odwodnienie

- mukowiscydoza (niedroznoS¢ smotkowa)

- niedoczynnosc tarczycy

- hiperkalcemia



Przyczyny organiczne

« metaboliczne

- odwodnienie

- mukowiscydoza (niedroznos¢ smotkowa)

- niedoczynnosc tarczycy, nadnerczy

- hiperkalcemia

*  Nerwowo-miesniowe

- brak, hipotonia miesni brzucha (zesp6t Downa, MPDz)
- dystrofia miesniowa

- uszkodzenia rdzenia (guzy, rozszczep kregostupa)

- wrodzona wiotkos¢ miesni



Przyczyny organiczne

e Zaparcie rzekome

- psychiatryczne: jadtowstret psychiczny, depresja

- wybitny brak taknienia np. podczas chorob
gorgczkowych

- drastyczne odchudzanie sie

- U starszych niemowlat karmionych wytgcznie piersig




Zaparcie

Bez wzgledu na przyczyne zaparcie ma
tendencje do samopogtebiania sie



Btedne koto objawow

bl podczas defekacii ﬁ

stolec coraz wiekszy

| twardszy
wstrzymywanie
defekadji







Objawy?



Objawy towarzyszace

wysitek, bol przy oddawaniu stolca
uczucie niepetnego wyproznienia
bol brzucha

popuszczanie stolca

wzdecie

drazliwosc¢, niepokoj

Zzmniejszony apetyt

WCzesne uczucie sytosci

maty przyrost masy ciata



Co wazne w wywiadzie?



Wywiad

- wiek dziecka

- czas trwania dolegliwosci

- czestoSC wyproznien, konsystencja stolcow,
wysitek podczas defekacji, obecnos¢ krwi w stolcu,
popuszczanie stolca

- czas oddania smotki po porodzie
- przyjmowane leki

- przyjmowana dawka witaminy Ds
- dieta

- choroby wspotistniejace



Co wazne w badanu
przedmiotowym?



Badanie przedmiotowe

ocena stanu odzywienia
wzdecie brzucha

palpacyjna ocena zalegania mas katowych w lewym,
czasem i w prawym dole biodrowym

W badaniu per rectum ocena napiecia zwieraczy,
obecnos¢ mas katowych w bance odbytnicy



Czy potrzebne sg badania
dodatkowe?



Badania dodatkowe

USG jamy brzusznej
| tarczycy

Jonogram

Hormony tarczycy
Chlorki w pocie
Stezenie witaminy D;
W surowicy

Manometria
anorektalna

Wlew doodbytniczy
Rektoskopia
Czas pasazu

Biopsja odbytnicy:
badanie
histopatologiczne
| histochemiczne



Leczenie?



L eczenie

Oczyszczenie jelita z zalegajgcych mas katowych

Farmakoterapia: leki dziatajgce osmotycznie, leki
wptywajace na motoryke przewodu pokarmowego

Dieta

Zwiekszona aktywnosc fizyczna
Opieka psychologa

Leczenie chirurgiczne



Dieta bogatoresztkowa

I ilosci ptynow: wody, naparow ziotowych, sokow,
I kompotu z suszonych sliwek

produktow bogatoresztkowych
btonnik: (wiek +5) gramow dziennie
I objetos¢ mas katowych
§ motoryka przewodu pokarm.
| wartosc energetyczna positkow
| wchfanianie zelaza, wapnia i cynku



Opieka psycholga

- terapia rozluzniajgca dziecko; uczenie relaksacji
i odreagowywania napiec; wyrazanie, hazywanie
emocd]i

- rozmowa terapeutyczna z rodzicami na temat ich roli
W procesie leczenia, niepokojow zwigzanych
z chorobg i z kontaktem z dzieckiem oraz
0 sposobach radzenia sobie z tymi problemami

- rozmowa edukacyjna o zwigzku objawow dziecka
Z jego emocjami i z emocjami w rodzinie



Oczyszczenie jelita

e Doustne:

- makrogole (Fortrans) 1-1.5g/kg/dzien
- senna (X-Prep)

e Doodbytnicze

- wlewki z soli fizjologicznej, fosforanow
(6ml/kg/dawke), parafiny, laktulozy,
makrogoli

- czopki glicerynowe




Leki dziatajgce osmotycznie

e disacharydy: laktuloza, lactitol
e makrogole = politetylenoglikole

nie wchtaniajg sie w jelicie cienkim

zwiekszajg ilos¢ wody oraz objetos¢ zawartosci jelita
grubego

laktuloza pobudza perystaltyke jelit

dziatajg po 24-48 godzinach

/0% laktuloza (Duphalac) 1-3 mil/kg m.c.
max 50 ml dziennie

makrogol 4000 ( Forlax) dzieci w wieku
szkolnym 10 g dziennie



Ptynna parafina

hamuje wchtanianie wody i powleka btone Sluzowa
jelit > rc_)znjiekczenie mas katowych, utatwienie
Wyproznienia

nie wchtania sie z przewodu pokarmowego

nie drazni jelit

dziata po kilku godzinach

uposledza wchtanianie witamin rozpuszczalnych
w ttuszczach

Menthoparafinol 5-15 ml raz dziennie



Dokuzan sodowy

obniza napiecie powierzchniowe nabtonka przewodu
pokarmowego utatwiajgc przenikanie wody do mas
katowych

nie pobudza perystaltyki, utatwia wyproznianie przez
zwiekszenie objetosci i zmiane konsystenciji stolca

Laxopol 5 mg/kg /dobe



Leczenie chirurgiczne

choroba Hirschsprunga = wyciecie odcinka
bezzwojowego

zwezenie odbytu - rozciggniecie odbytu na
wysokosci zwieracza lub naciecie zwieracza
wewnetrznego

uchytki odbytnicy, wypadanie Sluzowki odbytu
- plastyka Scian jelita

wydtuzony czas pasazu przez cate jelito grube
- kolektomia (bardzo rzadko)



Choroba Hirschsprunga



Definicja

brak srodsciennych komorek
zwojowych w Scianie jelita grubego
na odcinku o roznej dfugosci



Choroba Hirschsprunga

obkurczone bezzwojowe jelito =>brak zdolnosci
propulsji = nie bierze udziatu w perystaltyce >
przeszkoda mechaniczna dla pasazu tresci jelitowej

druga przeszkoda - niezdo
Zwieracz wewnetrzny od

Znaczne poszerzenie jelita

ny do zwiotczenia miesien
Dytu.

potozonego proksymalnie

do odcinka bezzwojowego



Etiologia

nieznana

prawdopodobnie wynik nieprawidtowe]
migracji zwojow nerwowych wzdiuz
przewodu pokarmowego w kierunku
ogonowym miedzy 7 a 12 tygodniem zycia
ptodowego



Zajecie jelita

80% - odbytnica i esica
15% - od odbytu do zagiecia watrobowego
5% (3-12) - cate jelito grube



CzestosC wystepowania

1/5000 zywych urodzen
czesciej dotyczy chtopcow niz dziewczat (4:1)
czesciej dotyczy noworodkow donoszonych



Choroby wspotwystepujace

trisomia 21 (zespdt Downa rozpoznawany u 6-13%
pacjentow z ch. H)

pecherz i moczowod olbrzymi

wady stuchu

wodogtowie

wnetrostwo

otwor w przegrodzie miedzykomorowej
uchytek Meckela.



Objawy

Noworodki

- Opoznione oddawanie smotki (94% donoszonych
noworodkow z ch. H. oddaje smotke po 24
godzinach)

- Objawy niedroznosci: wymioty czesto podbarwione
Z0fcig, wzdecie, zatrzymanie stolca

- Biegunka wystepujgca naprzemiennie z zaparciem
- Utrata masy ciata

- Podczas badania per rectum dochodzi do
gwattownego wydalenia stolca i gazow

- Zapalenie jelit



Objawy

Dzieci starsze
- Przewlekte zaparcie
- Powiekszenie obwodu brzucha

- W badaniu przedmiotowym zalegajgce masy katowe
w lewym dole biodrowym

- Podczas badania per rectum pusta banka odbytnicy
| wyrazne napiecie zwieraczy odbytu
- Zapalenie jelit




Diagnostyka (1)

Wywiad

Badanie przedmiotowe w tym badanie per rectum
Manometria anorektalna

- obnizone cisnienie spoczynkowe w kanale odbytu

- brak odruchu relaksacji zwieracza wewnetrznego
odbytu

Czutosc badania - 90% u dzieci starszych, znacznie
mniejsza u noworodkow



Manometria anorektalna
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Diagnostyka (2)

Badanie histopatologiczne fragmentu Sciany
odbytnicy:

- Brak komodrek zwojowych splotow
przywspotczulnych warstwy podsluzowej i
miesniowej

- Przerost pni nerwowych

Badanie histochemiczne

- Zwiekszone barwienie acetylocholinoesterazy
(wtdkna nerwowe w Scianie odbytnicy zawierajg
zwiekszong ilosc acetylocholinoesterazy)



Diagnostyka (3)

Wlew doodbytniczy

- ostra zmiana srednicy jelita miedzy segmentem
Zwojowym i bezzwojowym

- nieregularne skurcze odcinka bezzwojowego
o ksztafcie ,,zebow pity”

- rownolegte, poprzeczne fatdy w rozszerzonym
blizszym odcinku okreznicy
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Leczenie chirurgiczne

U noworodka

przetoka na najdalszym odcinku prawidtowo
uzwojonej okreznicy

wyciecie odcinka bezzwojowego w wieku 6-12
ESEeY

do czasu wykonania zabiegu chirurgicznego leczenie
objawowe



Total colon aganglionosis (1)

3-12%

Brak przewagi ptci meskiej

Czestsze wystepowanie rodzinne

Zajecie koncowego odcinka jelita kretego - 76%, jelita
kretego - 19%, jelita czczego - 5%

Najczestszy objaw — ciezka catkowita lub czeSciowa
niedroznoS¢ u noworodkow

Utrudnione rozpoznanie

objawy obecne czesto po 1 mz; na podstawie RTG
jedynie 20-30% rozpoznan; rozpoznanie najczescie;
w trakcie laparotomii z powodu podejrzenia
niedroznosci lub perforacji



Total colon aganglionosis (2)

Czestsze powiktania, koniecznos¢ zywienia
pozajelitowego, zaburzenia elektrolitowe,
niedozywienie, odwodnienie

Wieksza smiertelnosc

Leczenie - zespolenie jelita cienkiego z odbytem z
pozostawieniem czesci bezzwojowej katnicy w celu
umozliwienia wchtaniania wody



Ultra-short segment (1)

U starszych dzieci obraz wlewu doodbytniczego
identyczny do obrazu ciezkiego zaparcia
Czynnosciowego

Rozpoznanie jedynie na podstawie manometrii |
biopsji jelita



Ultra-short segment (2)

Brak konsensusu leczenia

Zachowawcze - podobne do leczenia zaparcia
czynnosciowego (wlewy oczyszczajace jelito grube,
doustne podawanie srodkow dziatajgcych
osmotycznie, parafiny)

Rozszerzanie zwieraczy odbytu (rozszerzadta Hegara,
rozszerzanie palcem)

Sfinkteromiotomia

Toksyna botulinowa



ch. Hirschsprunga a zaparcie czynnosciowe

choroba Hirschsprunga

zaparcie czynnosciowe

wywiad
poczatek objawow od urodzenia PO 2 17
brudzenie bardzo rzadko czesto

wstrzymywanie stolca

nie

bardzo czesto

wielkos¢ stolca

skapy, taSmowaty

bardzo duza

enterocolitis mozliwe nie
bole brzucha czesto czesto
opdznienie rozwoju czesto rzadko




ch. Hirschsprunga a zaparcie czynnosciowe

choroba Hirschsprunga

zaparcie czynnosciowe

badanie przedmiotowe

powiekszenie brzucha czesto rzadko
maty wzrost czesto rzadko
odbyt zamkniety ziejacy

badanie per rectum

pusta banka odbytnicy

twardy stolec w bance

niedozywienie

mozliwe

odbytnicy
nie




ch. Hirschsprunga a zaparcie czynnosciowe

choroba Hirschsprunga

zaparcie czynnosciowe

badania dodatkowe

manometria
anorektalna

RAIR nieobecny

RAIR obecny

wlew dododbytniczy

strefa przejsciowa

brak strefy przejsciowej

biopsja odbytu

brak komodrek
Zwojowych

obecnosc¢ komorek
Zwojowych







Dziekuje



