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SZULOTAJEKOZTATO

Vastagbéltaqulat (Megacolon)

Tisztelt Szul6k!

Gyermekiknél mutétet terveziink, amelyhez szlikséges a beleegyezésiik. Déntésiikh6z szeretnénk
segitséget nyujtani az alabbi tajékoztatdval, amelybdl megismerhetik a betegséget, a beavatkozas
modjat, jelentdségét és kovetkezményeit, valamint a szdba johet6 szévodményeket és kockazatot.
Az elvégzett vizsgalatok alapjan gyermekiiknek vastagbéltagulata van.

Definicid

A megacolon a vastagbél kiilonb6z6 hosszUsagu szakaszara terjedd, kilonb6zd mérték( tagulata.
Két f6 formaja van

1. A vastagbél beidegzési zavara (Hirschsprung betegség, IND betegség) miatt kialakuld vastagbél
tagulat. Legtobbszér a végbél és a szigmabél érintett, a teljes vastagbél-szakaszt érintd forma
nagyon ritka (extrém ritkdn a vékonybél is érintett lehet), ahogy ritka az ultrarévid forma is.

2. Az egyéb okbdl (hosszu vastagbél, végbélfejlédési rendellenesség) Iétrejovo vastagbéltagulat

Gyakorisag

1. A vastagbél beidegzési zavara minden 5000. Ujszulottnél fordul el (fiukban gyakoribb, illetve
egyutt jarhat veleszuletett szivfejl6dési rendellenességekkel, Down szindromaval, IIB tipusu
multiplex endocrin neoplasiaval).

2. A masodik csoportba sorolt megbetegedések a tapasztalatok alapjan bar gyakoribbak, de sulyos
problémat ritkabban okoznak.

Eletkorbeli sajatsagok

Tipusos Hirschsprung betegség mar Ujszilott korban jellegzetes tiineteket ad. Vannak enyhébb
formak (pl. az ultrarovid forma), melyek csak kés6bb okoznak panaszokat.
A masodik csoportba sorolt formak eseteiben altaldban 2-3 éves kor felett jelentkeznek tiinetek.

Tiinetek

A vezet6 tlinet a székrekedés, mely nem kezelhet6 diétaval, székletlagyitokkal és hashajtdkkal. A
széklet az érintett beteg bélszakaszig jut el, majd mivel ott a normal perisztaltika hianyzik, a bél
nem huzddik 6ssze ritmusosan, hogy a székletet tovabbitsa, ezen szakasz el6tt felgydlik, és a
vastagbél olykor extrém foku tagulatat okozza. Ez fajdalmat okoz a gyermeknek, illetve a has
puffadasat, olykor nagymértékl elédomborodasat eredményezi.

Figyelemfelhivd jel, ha az Gjszllott nem Urit az els6 életnapon meconiumot (sététzoldes-feketés
szin(i magzatszurok/széklet), a hasa felpuffadt, esetleg epés hanyas jelentkezik - ezek a tiinetek
Hirschsprung betegségben gyakoriak.

Nativ hasi RTG felvételen a tagult vastagbélszakasz legtobbszor mar lathatd, ilyenkor tovabbi
kivizsgalas indokolt.



Nagyobb gyermekeknél: puffadt eléredomborodd has, krénikus székrekedés, meteorismus,
sulynovekedés megallasa, faradtsag fordul eld.

A betegség okai és lehetséges kovetkezményei

1. A Hirschsprung betegség a bélrendszer beidegzési zavara, mely az embrionalis korban a
bélfalban végbemend idegsejt-vandorlas elakadasa miatt jon létre. Az idegelemek hianya miatt a
kéros szakasz nem mikodik, sziik marad, a széklet Urllése ezaltal akadalyozott. A pangd széklet a
szlik szakasz felett a vastagbelet kitagitja. A tlinetek sulyossaga foként a kéros bélszakasz
hosszatdl fligg. Lényegileg ehhez hasonlé a IND (Intestinalis Neuronalis Dysplasia) betegség is: itt
az idegelemek megvannak ugyan, de mikodésképtelenek.

2. A vastagbéltagulat masik csoportjaba tartozé6 megbetegedéseket tobbnyire valamilyen
anatomiai akadaly, veleszlletett fejlédési rendellenesség, mint példaul a végbél szlikilete, a
vastagbél és a végbél kozti atmenet (szigmabél) megnyullasa okozza. Mas vastagbélm(itétet kovetd
sz6vodményként is kialakulhat.

A vastagbéltagulat, a székletpangas nagy haspuffadast, a vastagbél allanddsulé gyulladasat, a
mérgezl salakanyagok kilirtilésének elmaradasat, sulyos esetben bélelzarodast, a bél atfurodasat
okozhatja. Az elhanyagolt esetek életveszélyes kovetkezményekkel jarhatnak!

Mikor kell orvoshoz fordulni?

e Székrekedés eseteiben el6szér gyermekorvoshoz kell fordulni, aki az anamnézis, illetve a
fizikalis vizsgalat alapjan, szikség esetén, gastroenteroldgiai kivizsgalasra, illetve
gyermeksebészetre iranyitja a beteget.

Ujsztilott korban felmerdlt gyanu esetén.

Ismerten székrekedds gyermekkel, olyankor, ha a has puffadasa hirtelen fokozodik,
hasmenés alakul ki, erés fajdalmak jelentkeznek - siirgésen!
Hirschsprung betegségben szenved6 gyermekeknél silyos fert6zés alakulhat ki a pango
béltartalom miatt (Hirschsprung-enterocolitis), mely gyors kiszaradashoz és emellett
akar szepszishez is vezethet, életveszélyes allapotot okozva!

Az orvosnal

Vizsgalat el6tt gondoljak at, ha sziikséges irjak le: a panaszokat, tlineteket, azok megjelenési
idejét, fennallasat, jellegét, az egyéb ismert betegségeket, korabbi betegségeket, m(itéteket,
allergiakat, a rendszeresen szedett gydgyszereket és a kérdéseiket a betegséggel, illetve annak
kezelésével kapcsolatban.

A kezelés célja és a mitéti javallat

A kezelés célja a vastagbél Urilési zavaranak a megsziintetése.

Amennyiben a széklrités konzervativ iton nem rendezheté megbizhatdan, valasztott id6ben m(itét
végzendoé a fenyeget6 sulyos szovédmények megel6zése céljabdl. Kialakult szo6vodmények
esetén a miitét siirgos.

1. Igazolt Hirschsprung illetve IND betegség esetén a mi(itéti kezelés miel6bb elvégzendd.
2. Megnyult szigmabél miatt kialakult vastagbéltagulatnal a m{tét csak 1-2 évig tartd diétas és

gyogyszeres kezelés eredménytelensége esetén, tervezett idoben végzendos el. A részletes
kivizsgalas ezekben az esetekben is indokolt. Ilyenkor abszolut siirgésség nem all fenn. Tudni kell,
hogy az allapot fennmaradasa a kés6bbi életkorban sulyos komplikacidkat okozhat.

A kivizsgalasnak a fenti két alaptipust el kell kilonitenie. Az elvégzendé vizsgalatok: a végbélben
végzett nyomasméréses reflexvizsgalat (manometria), szovettani vizsgalat a végbél falabdl vett
anyagbdl (biopszia), a vastagbél feltoltéssel végzett rontgenvizsgalata (irrigoszkdpia). A szovettani
vizsgalathoz az anyagot rovid altatassal jaré mtéttel nyerjik.

Lehetséges kezelési eljarasok

A betegség tipusatdl, az érintett vastagbélszakasz hosszatdl és a tiinetek sulyossagatdl fliggéen
mas és mas muitéti megoldas jon szdba, ezek kivalasztasa a mitétet végz6 sebész feladata.
Bizonyos esetekben tobb mtétre is szlikség lehet. Az aldbbiakban felsoroljuk a fébb m(téti
tipusokat:

1. A m(ikodésképtelen izomszakasz atmetszése a végbélben

2. A m(ikodésképtelen bélszakasz eltavolitasa



3. A mikodésképtelen bélszakasz atmeneti kiiktatasa a tag bél hasfali kiszegésével

Tehat:

1. Hirschsprung és IND betegség esetén a m(itét Iényege a beidegzési zavarban szenvedd
bélszakasz eltavolitasa. Tobbféle mltéti eljaras ismert. Ezek soran mindig a beteg, akadalyt okozo
szlk szakasz radikalis eltavolitasa torténik egészen mélyen a kismedencében a végbél
zarbdizomzata feletti magassagig terjedGen. A helyzettdl fliggéen ez vagy csak végbél feldli, vagy
hasi és végbél felGli feltarasbol torténik, a nyilt hasi feltaras helyett lehetséges a has feldl
laparosoposan asszisztalt mitéti ellatds is. Azokban a szerencsés esetekben, amelyekben a
beidegzési zavar csak egy igen rovid, kdzvetlentl a zardizom feletti bélszakaszt érint (Un. ultrarévid
tipus), mar egy kis beavatkozas is eredményes. Ilyenkor csak egy csikot veszilink ki a beteg
szakasz izomrétegébdl.

2. Azokban az esetekben, amelyekben nem beidegzési zavar az ok, hasi feltarasbdl tavolitjuk el
a zavart okozo vastagbélszakaszt.

El6fordulhat, hogy rovid ideig, a tervezett miitét el6tt segiteni lehet a székrekedéses allapoton a
vastagbél rendszeres atmosasaval, bedntésekkel, ezzel megakadalyozva a vastagbél enormis
kitagulasat, jobb feltételeket teremtve a mitéthez.

Ujszllotteknél vagy jo altalanos allapotl gyermeknél egylépéses un. athlzasos (pl. Soave, Svenson
vagy Duhamel) mutét javasolt.

Bizonyos esetekben (id6sebb gyermek, extrém tag vastagbél-tagulat, rosszabb altalanos allapotban
Iévé gyermek) a beteg biztonsaga érdekében elsd 1épésként sziikségessé valhat Ugynevezett
vendégnyilast (anus praeternaturalis) felhelyezése a szlklilet feletti ép bélszakaszra. Ezaltal
elérjuk, hogy az el6rement vastagbéltagulat visszahlzddjon, a beteg allapota jelentésen javuljon,
amelyet kovetben a végleges miitét mar biztonsagosan elvégezhetd. Ilyenkor a vendégnyilas
zarasara egy késdbbi idépontban kerl sor.

Végleges gyogyulast és megoldast csak a miitéti ellatas hozhat.

IND betegség bizonyos eseteiben elegendd lehet csak egy tehermentesitd vendégnyilas atmeneti
(akar 3-4 évi) viselése is, mert az idegelemek érése bekovetkezhet, és igy a bélszakasz-eltavolitas
elkerilheto.

A betegre harulé kockazatok

Valamely beavatkozas abszolut kockdzatmentességét egyetlen orvos sem garantalhatja.

1. Altaldban m(téti kockazatnak az eredménytelenség, illetve az olyan szév6dmények
valdszinlisegét nevezziik, melyek a szakmai szabalyok betartasa mellett is el6allhatnak,
bekovetkeztik elére nem lathatd és teljes biztonsaggal nem védhet6 ki. Ertelemszer(, hogy
ezekért a sebészt nem terheli felel6sség, ezt a (minimalis) kockazatot a betegnek kell vallalnia,
amikor beleegyezést ad a m(itéthez. Ilyen kockazati tényezdk, pl. a szokatlan anatémiai viszonyok,
mas tarsuld betegség, vagy koéros allapot, a szervezet szokatlan reakciéja a m(itét soran
felhasznalt anyagokra, illetve magara a m(itéti beavatkozasra, nem sterilitasi hibabdl fakadé an.
endogén fertdzés, megfelel6 tandsitvany ellenére eléforduld anyaghiba. Mindezek a mindennapi
gyakorlatban vérzés, utévérzés, véletlen sériilés, varratelégtelenség, a varttol elmaradé
gyégyeredmény, illetve késéi szévédmeények (pl. haslregi mitétek utani bélosszentvések talajan
kialakulé m(ikodési zavar) formajaban jelentkezhetnek, de ezek statisztikai gyakorisdga messze
elmarad a m(tét nélkil bekovetkezd allapotromlas valdszinliségéhez képest.

2. A fenti altaldnos meggondolasokon tulmenéen vastagbélm(itéteknél az alabbi kockazatok
mérlegelenddk:

- a bélvarrat (anastomosis) besz(ikiilése

- varratelégtelenség, mely miatt a hasliregbe jut6 béltartalom hashartyagyulladast vagy letokolt
hasiregi talyogot, ezeken keresztil altalanos fert6zést okozhat,

- minden bélmUtét utan korai atmeneti béim(ikédésizavar, illetve késoi bélosszendvések
alakulhatnak ki,

- a bél ideiglenes hasfalra torténd kivezetése esetén eléfordulhat a bél el6esése vagy
visszaslillyedése

- gyakori a végbélvarrat tagitast igényld besz(ikilése

- esetenként elhlizddé székiritési zavarok (székletszennyezés, székrekedés) jelentkezhetnek

Mitéti elokészités
2-3 napig pépes étrend, a mitét el6tti napon csak folyadék adasa. Bedntések alkalmazasa.

Hashajtok (pl. a mUtéti nap el6tti délutan Picoprep nevl oldat) adasa. A mltét elott kozvetlendl a
beteg vénasan antibiotikumot kap.



A mitét utani szakkal kapcsolatos tennivalok

A mtétet kovetGen a betegben atmenetileg gyomorszondat és holyag-katétert hagyunk, ezen felll
a m(tét tipusatdl fliggben végbél-sinezd katéter, vagy tampon, ill. esetleg sebdrain is alkalmazasra
kertlhet. A csbveket a beteg allapotatol fiiggden fokozatosan tavolitjuk el, kb. egy héten belil. Kb.
ennyi id6 kell a bélvarrat biztonsagos 6sszeforrasahoz. A mitét utan 2-3 oraval kezdink
fokozatosan teat adni. Az inflzié fenntartasa par napig lehet sziikséges. A rendes szajon at torténd
taplalasra ekkortajt lehet visszatérni.

M(tét utan egy ideig el6fordulhat, hogy a székletlrités fajdalommal jar, segithet babaolaj
alkalmazasa, illetve ha gyermek nincs pelenkazva, leveg6 éri a mtéti tertletet.

Otthoni tanacsok

A m(tét utani szakra vonatkozoéan - fligg6en a mitéti megoldastdl — kezel6orvosuktol részletes
tajékoztatast és elGirasokat fognak kapni, melyek betartdsa gyermekik gyodgyulasanak
alapfeltétele.
Javasolt: - rostdus étrend

- béséges folyadékfogyasztas

- rendszeres testmozgas

- orvosi javaslat szerinti székletlagyitok alkalmazasa

Varhato eredmény:

A normalis székleturités kialakuldsa, a hasi panaszok megsz(inése. A beteg klinikailag
panaszmentessé valik. A székuritési akadaly miatt Iétrejott veszélyhelyzet megszlinik. Bizonyos
esetekben el6fordulhat székletkontinencia zavar, székletszennyezés.

Athuizésos miitétek utan gyakori a székrekedés, mely kezelést igényel (gydgyszeres, diétas). A
szobatisztasag kialakulas késhet, mert a gyermeknek meg kell tanulnia koordinalni a végbél és a
végbélnyilds idegeit és izmait.

A miitéti utani egy évben nagyobb a fert6zés, az enterocolitis kialakulasanak kockazata.
Azonnal orvoshoz kell fordulni, ha a végbélnyilasbol vérzés észlelheté, hasmenés,
haspuffadas, laz vagy hanyas jelentkezik.

A hosszutavu kilatasok jok, sikeres beavatkozas utan a gyermekek normal életvitelt folytathatnak,
de rendszeres ellenérzés és utankovetés indokolt.

Amennyiben mar el6fordult Hirschsprung betegség a csalddban, valamennyivel nagyobb az esély az
ismételt el6fordulasra a sziletend6 testvérek kozott.

Ajanlott kezelési eljaras

1. A Hirschsprung tipusu betegség esetén tobbféle mutéti eljaras ismert, eredményesség
szempontjabdl nincs kozoéttik 1ényeges kilonbség.

2. A masodik csoportba sorolt vastagbéltagulat soran alkalmazott mitét egységesen, tobbnyire
varrogéppel torténik.

A beleegyezés megadasakor a déntés meghozataldban segiteni fogja Onéket a gyermeksebész és
az altatoorvos.

Kérjiik, hogy a miitét utan jelentkez6 panaszok esetén forduljanak kezeloorvosukhoz !



