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Hirschsprung betegség

= Megacolon congenitum

Ritkan elofordulo velesziletett gyermeksebeszeti
korkep, mely a belfali paraszimpatikus
ganglionok hidnya vagy alulmiikodese

kovetkezteben alakul ki a vastagbel kiilonb6z6
hosszusagu szakaszait ¢rintve. Az igy
kialakulo funkcionalis obstrukcio tineter mar
Uyszilott korban megjelennek.



+ Eléfordulas
— 1:5000/ élvesziiletés
— fia:lany = 3-4:1
— csaladi halmozodas: 2,4-9%

— 5-20%-ban mas fejlddés1 anomaliahoz tarsul

* Klasszifikacio
»> 75-80% recto-sigmoidealis/ klasszikus lokalizacio
»> 10% hosszl szegmentre kiterjedd forma
»> 2-13% teljes colont érintd forma
» 5-7% ultrarovid kiterjedésti
» < 5% jejunoilealis, 1ll. teljes béltraktusra terjedo
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Patologia

Az aganglionaris vastagbelszakasz allando
szukiilete — be¢ltartalom tovabbitasanak teljes
vagy reszleges elegtelensege —
funkcionalis obstrukcio—

proximadlisan a bél kitagul,
' fala hypertrophisal, sulyos
e & | ey S B S esetben perforal

Sigmoid Colon due to lack
of ganglion nerve cells


https://www.google.hu/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiy8bGVnffLAhXkPZoKHT7kBZ0QjRwIBw&url=http://www.pedsurg.ucsf.edu/conditions--procedures/hirschsprungs-disease.aspx&psig=AFQjCNEWTeLcfAQDlzSvdfFHVz-D37vaWw&ust=1459936431375166
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Klinikai tunetek

* Meconium tiriilésenek keésése 0jsziilott korban
* Hordoszeru haspuffadas

» Sz¢krekedes

* Sulyfejlddésben torténd elmaradas

* Taplalasi nehezitettseég, hanyas

* Sulyos esetben a kitagult beélszakasz

perforacigjakor peritonitis tiinetel uraljak a
kepet



Diagnozis

* |rrigoscopia
e Anorectalis manometria

* Rectum biopszia
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e Differncial diagnozis:
* Atresia

* Meconium ileus/plug

* Hirschsprung
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Diagnozis

» Fizikalis vizsgalat:
o disztendalt has
o kitagult bélkontarok
o szekletrog tapintasa
o rektalis vizsgalat:
ampullaban sz¢klet nincs, szekletnyom
nem észlelhetd, nagy nyomassal iiriild
gazok és meconium
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»Irrigoscopia

,,Dugohuzo-kép”



https://www.google.hu/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiQzNX5w_jLAhUCshQKHVvGCi0QjRwIBw&url=https://www.med-ed.virginia.edu/courses/rad/peds/abd_webpages/abdominal11b.html&psig=AFQjCNHsBNZrbXTEPIT2C6HV0Y7a_-9g2A&ust=1459935952094816
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% PTE KK
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Normal

SV PO

| Rectal distension

Disease

» Szovettani kép



Calretinin

FIGURE 2: Microphotograph of histopathological examination and
Immunohistochemistry finding of HD.

(A) Micrograph 400X, H&E stain, ganglion cells (shown by black arrow) seen in NHD cases; (B) micrograph
100X, calretinin stain, ganglion cells (shown by white arrow) seen in NHD cases; (C) micrograph 400X,
calretinin stain, ganglion cells (shown by white arrow) seen in suspected HD cases; (D) micrograph 100X, .: PTE KK
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Terapias lehetoségek

Konzervativ kezelés Sebészi beavatkozas

* Beontes  TERP- (Transanalis

* Analis tagitas endorectalis athuzasos)
mutet

o Szélcso felvezetése
e - Swenson muteét

e - Soave mutet

- Duhamel mutét
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Sebészi beavatkozas célja

Rossz beidegzesu szukult szegmens
eltavolitasa

Atjarhato anasztomozis keépzese

BelsO zaroizomzat karositasanak
elkerulése

Szekletkontinencia megorzese
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Transanalis endorectalis athuzasos muteét

\ T ! [] Aganglionic bowel
] Transition zone
[] Ganglionic bowel

|
| pectinate tine
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Korai szovodmenyek

e Laz, subfebrilitas

e V¢érellatasi zavar

e Perinealis excoriatio

* Enterocolitis

* Posztoperativ hanyas
* Sebgyogyuldsi zavar
e Perianalis abscessus

* Sulyos sepsis
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Késol szovodmények

* Obstipatio

* Soiling/Sz¢klet inkontinencia
* Vizelet inkontinencia

* Enterocolitis

e Szexualis zavarok
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A kesoi szovodmények diagnosztikaja

Altatasban vizsgalat:

- strictura
- anatomia (linea dentata?)
- biopszia (atmeneti zona?)

Irrigoscopia

Analis manometria




£

Rectalis vizsg. Kontraszt

anyag

Nincs mechanikus

obstructio

v

Biopszia

Koros szovettan

TSa

v

Negativ sz6vettan

Re-do mdtét

v

BOTOX

x u

Klinikai javulas

v

Nincs javulas

Ismételt BOTOX

v

Motilitas vizsgalat

OBSTIPATIO

S

Mechanikus obstructio

v

Tagitas+/- re-do m(itét

‘/47\»

Normal Kéros/generalizal Koros/Focalis
L:l—l \‘-A_|£I A/ I]_:l *
\I\ Bowel management/ACE| |I| Colon resctio/partilis




SOILING

Soiling

Anamnézis,altatasban
vizsgalat+/- manometria

v

Erzékelés, sphincter functio,
kontroll

-: VALODI INKONTINENCIA

v

+: PSEUDO-INKONTINENCIA

v

Irrigoscopia +/- colon manometria

Bowel management +/- stoma

A

Obstructio

e

v

Obstructio kezelése

!

széklet lazitd

Diéta, stimulans laxativum,

Hypermotilitas

y

Diéta(obstiopatios),motilitds

csokkentés

;




Masodlagos kovetkezmények




Postoperativ HAEC

World J Pediatr Surg. 2025 Jul 5;8(3):e001057. doi: 10.1136/wjps-2025-001057. eCollection 2025.
Predictive value of plasma zonulin for postoperative Hirschsprung-

associated enterocolitis
Lihua Wu#1 Ya Gao#1 Ruijie Zhou 23, Ping Xiao %, Zhen Zhang 23, Bo Li2, Agostino Pierro2, Long Li23, Qian
Jiang13 Qj Li23

Zonulin : bélfali permeabilitasi faktor

- TCA-ban értéke magasabb

- a mUtétet kovetd csokkenése prediktiv
HAEC tekintetében

™
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Children’s Mercy

A KANSAS CITY

Patient Name:

My Enterocolitis Action Plan

Surgeon’s Name:

Hospital Contact :

Emergency Contact(-s):

Date of Pull-Through:

Date of Birth:

Transition Zone:

Weight: __kg, Height:__cm (measuredon _ /_ /. )

Other Diagnosis:

[ Green Zone |

GO

Soft flat belly
Stool every 24 h
Good eating and
drinking

Normal body
temperature
Performs usual
activities

.

Actions

* Keep taking your daily bowel medicines
(as prescribed)

* Watch for signs and symptoms in the
(ELLOW ZONE

* Reach out to XXXX if you have any
questions

<

Yellow Zone

CAUTION

* Foul-smelling explosive
diarrhea

* No stool for> 24 h

* Fever 2100.4 °F (38 °C)

* Poor eating/drinking

¢ Increased tiredness

* Sleeping more than
usual

* Trouble waking

Actions

* Start rectal irrigations 3 times o 7
per day )

* Keep taking your daily bowel
medicine as prescribed

* Watch for signs of symptoms in the
RED ZONE

EMERGENCY

Child not getting better
with irrigations

Very rounded,
distended abdomen
Not eating or drinking
Not peeing the same
amount

Fussy and unable to be
comforted

Actions

* Go to local Emergency
Department or call 911
o Call xxx-xxx-xxxx right away
or call the hospital operator:
* Dial XXX-XXX-XXXX
« Ask to page pediatric surgeon on call
* Take your Alert Card to the hospital

&
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Linea dentata érintettség

Gyermekgyogyaszati
Klinika




Anastomosis strictura




Obstructiv
tunetek
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A Szovodmények kezelesi lehetosegei

* Strictura tagitas

* Triamcinolon-acetoid injektalas

* Laxans kezelés

e Székelési szokasok

e Bio-feedback

 BOTOX injektalas

* Myectomia posterior

o Székletiritési Tréning/Bowel management
e ACE stoma/valddi széklet inkontinencia

* Re-do mitét
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Székleturitesi Tréning

20-22 Ch-s Foley katéter




Appendicostoma- ACE
(Malone)

Kritériumok:

- abban az esetben, ha a
gyermek tisztaban van a
muatét |ényegével, képes
a bedntés 6nallo
kivitelezésesre ' N ] vy

- kizarélag azokban ==
akiknél a rectalisan adott Y&
bedntés eredményes volt —

- Ujabban korai
alkalmazas ! (Tréning)




K6szonom a figyelmet!
.
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