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MP2079 - Hirschsprungova choroba

Objednavaci kéd: 4003.MP2079

Cena bez DPH
Cena s DPH

Parametre

Mnozstevna jednotka

468,00 Eur
561,60 Eur

ks



Klinickd histodria
5ro¢ny chlapec md od narodenia v anamnéze zdpchu. Bariovy klystir preukazal zGzeny konecnik s rozSirenou esovitou klu¢kou hrubého
Creva. Bol prevedeny pokus o chirurgickd resekciu zGzeného Useku Creva, ale pacient pocas operacie zomrel.

Patoldgia

Tato post mortem cast esovitej kl'ucky hrubého ¢reva bola otvorena pre zobrazenie vnitorného povrchu. Dochédza k velkej dilatécii
proximalneho Useku ¢reva (esovitd ¢ast) so stratou normalneho slizni¢ného vzoru. Distdlna cast ¢reva (rektum) ma normalny priemer

a normalny slizni¢ny vzor, ale v myenterickom plexe chybaju gangliové bunky. Toto je priklad Hirschsprungovej choroby, tiez znamej ako
vrodeny agangliovy megakolén.

Dalsie informacie

Hirschsprungova choroba je charakterizovana nedostatkom koordinovanej peristaltickej kontrakcie v segmente ¢reva v dosledku nedostatku
parasympatickych ganglii. Postihuje predovietkym kone¢nik, ale dizka agangliénovych zdn sa li3i. Je spdsobena defektnou proximalnou az
distalnou migraciou buniek neuralnej listy zo slepého Creva do rekta pocas embryogenéze, o vedie k rozvoju distdlneho segmentu Creva

s nedostatkom myenterického aj submukédzneho plexu. To spdsobuje obstrukciu s hypertrofiou a dilataciu proximalneho normalne
intervenovaného tracnika, ¢o moéze viest k perfordcii, peritonitide, enterokolitide a elektrolytovej nerovnovéhe.

Vyskytuje sa u 1 z 5000 zZivo narodenych deti. Je CastejSia u muzov, u tych, ktori maju sdrodenca s Hirschsprungovou chorobou, a u tych,
ktori maju iné vyvojové poruchy, ako je Downov syndrém. Mutdcia v receptorovej tyrosinkindze RET, ktora je nevyhnutd pre migréaciu buniek
neurdlnej listy, predstavuju vacsinu zndmych pripadov a 15% sporadickych pripadov. Pacienti obvykle trpia zlyhanim priechodu mekoniénu
do 48 hodin po narodeni. Menej zavazné pripady sa objavuji neskor s chronickou zépchou, vracanim, bolestami brucha a distenziou. Liecba
zahrna resekciu agangliénovej zény Creva s anastomézou normalnych zén ¢reva ku konecniku.



