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kapcsan

Dr. Szabé Aniké’, Dr. Récz Katalin, Dr. Télosi Gyula‘, Dr. Katona
Marta’, Dr. Kovécs Tamds', Dr. Fiizesi Krist6f', Dr. Siikosd Farkas®

SZTE AOK Gyermekgy6gydszati Klinika' és Pathologiai Intézet’, Szeged

o

o

0O 00O o}

o

M. V., 2005. 08. 23., III/3., 38. hét, 3450 g, Apgar 9/10, panasz-
mentes terhesség

Sziiletést kovetden 6 6ra milva észlelték sirli, zold gyomor-
tartalmdt, haspuffaddsat.

Meconiumileus gyanija — Szeged, PIC

Felvételekor: 1égkori oxigénen j6 dllapoti, stabil, hasa mérsékel-
ten puffadt, bélkontirok

attinnek, a has betapinthatd, egyebekben fizikdlis statusa negativ.
Vérkép, sav-bazis, elektrolit, vese, mdjfunkcié rendben, NF,
vizelet, gyomorvéladék negativ,

sebészeti konzilium (gyomorszonda, bé folyadék, gastrografinos
bedntés).

Nativ has felvétel + irrigoscopia: microcolon, tdg, gdzos vékony-
bélkacsok, alapjukon nivékkal.

Acolon teriiletén passage akaddly nem ldthat6. Vékonybélileus,
mely meconiumileus, esetleg bélatresia lehetdségét vetette fel.
Mucoviscidosis?

Széklet TCA: 1:1024, CF genetika

Kombindlt antibiotikus kezelés, mdsnap sebészi exploricio.

I miitér: 08. 24. Tagult jejunumkacsok, dsszeesett meconiumrogo-
ket tartalmazé distélis

vékonybelek €és Osszeesett colon. Az ileocoecalis szdjadéktol
proximdlisan 5-6 cm-re két perforiciés nyilds. Itt vékonybél
rezekcid és distalis ileostomia.
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Koérszovettani lelet: A vékonybélrészletben tobb ponton vérzéses
elhalds, a felszinen kifejezett serositis.

Mucoviscidosisra utalé mirigytdgulat ill. nydkdugék nem ldtsza-
nak. Ganglionok,

idegek a bélfalban megfigyelhetok.

Stabil 4ltaldnos dllapot mellett gyomrdbdl tovédbbra is epés rezi-
duumok szivhat6k, az anus praenmeconium iiriil, Fluimucilos
oblogetés.

Nativ has + irrigoscopia felvétel: szabad hasi levegd nincs, az
ordlis jejunalis kacsok tdgultak, benniik a felhigult kontrasztanyag
nivét képez. A colon tovdbbra is microcolon jellegii.

Progresszid jelei.

2. miitét: 09. 02. Adhesiolysis. Az egész vékonybelet érintd
sokszoros fibrines adhaesiok, mely tébb helyen passage zavart
okoz.

Pir napig minimdlis meconiumot iiritett, majd ez megsziint, epés
hénydsok, epés gyomorreziduumok djra.

Nativ has: a vékonybéltigulat fokozddott, a nivé is szélesebb.
Vékonybélileus.

3. miitét: 09. 15. Tleo-transversostomia. A nem miikodo distalis
1/3 ileum és a coecum resectioja, az ileostoma megsziintetése,
majd end to side ileotransversotomia.

Korszévettani lelet:

96

o [Esetleges agangliosis, valamint mucovisci-dosisra utalé

mirigyszerkezet, valamint nydkdugé a jelen min-tdban nem
figyelhetd meg.

Tovébbi ellatds céljabol klinikdnk intenziv osztdlyéra keriilt.
Gyomorreziduuma feltisztult, majd tjbdl epéssé vilt, székletet
nem iritett, tipldlni nem tudtuk.

Bélmiikddése igen renyhe, Stigmosan, Cerucal kezelést prébal-
tunk.

Nativ has + irrigoscopia: A gastrographinos betntés microcolon
jellegii vastagbeleket dbrdzol. Az ileotransversostoman dt a mint-
egy 3 cm atmérdji vékonybélkacsok j6l visszateloddnek.

4. miitét: 09. 28.Tleostomia. Osszetapaddsok olddsa. A vékony-
belek kifejezetten tdgak, nem peristalticasnak, a colon teljesen
Osszeesett, microcolon, funkcidképtelen. Az anastomosis szét-



bontdsa, a colon buktatisa, és az ileummal vég ileostoma
készitése.

o Stomdn keresztiil rendszeres gastrographinos betntések ellenére
stomdn 4t csak minimdlis mértékben, anuson keresztiil széklet
egydltaldn nem iirtil.

o Folyamatos fdjdalomcsillapitast igényel, tdplalni nem tudjuk, tel-
jes parenterdlis tapldlds sziiletése 6ta.

o Toviébbi dpolds céljabél — Sebészet Osztdlyunkra.

Kérszovettani kiegészitd lelet:

o Vékony-és vastagbélben a myenterikus ill. submucosus plexus
ganglion sejtjeinek eloszldsi zavara ldtszik, mely a neurondlis
dyplasia lehetdségét veti fel.

o Mucoviscidosist sem genetikai, sem verejték klér (15mmol/l)
vizsgdlat nem igazolta.

o Passage tovdbbra sincs, sebészeti megoldds mér nem jon széba,
tovdbbi dpolds és elldtds céljab6l — Gyula (TPT mellett)

Gyulai Kérhaz:
o Tovibbra is sok epés gyomorreziduum, stomdn 4t hypocholids,
z061d szekrétum Uriil, anuson nagyon ritkén.
o Icterus, sebi novekszik, cholestasis.
o Parenterdlis tdpldlds, folyamatos fdjdalomcsillapitds.
o Hanyatl6 4ltaldnos 4llapot, silya csokken. (4420 g — 3870 g)

Differencidldiagnosztikai problémdk
o Meconiumileus:
Cystds fibrosis: széklet TCA (1:32)
Miért lehet emelkedett?
verejték Cl (technikai problémdk),
genetika (t6bb idd, 19 mutdciét néz, deltaF 508 — 70%)
szovettan
Hirschsprung: szvettan

Osszefoglalds
o Esetiink kapcsdn szeretnénk felhivni a figyelmet az jsziiléttkori
passage zavarok jelentdségére, néha a kivélté ok nehéz tisztaz4-
sdra.
o A meconiumiiritési zavar leggyakoribb oka a mucoviscidosis, de
mads kérképek is dllhatnak a héttérben.
o Cystds fibrosis diagnézisa: verejték klér és genetikai.

O 0O O0OO0OO0O0

97



Intestinalis neuronalis dysplasia
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Bélrendszer beidegzési zavara

Intestinalis dysganglionosis (Hirschprung, IND, Internal Anal
Sphincter Neurogenic Achalasia (IASNA), Hypoganglionosis)
Rectum, colon, egész bélrendszer

fidk > lanyok

Pathogenezis: ismeretlen

Tiinetek: haspuffadds, meconiumiirités elmaraddsa, epés hdnyds,
székrekedés

IND-vel egyiitt jar6 anomdlidk: anorectalis malformatio,
intestinalis malrotatio, congenitalis rovidbél, hypertrophids
pylorus stenosis, necrotizdlé enterocolitis, mentalis retardatio,
alacsony termet, facialis dysmorphia, Down syndroma, intestinalis
atresia, diffuse intestinalis angiomatosis, histiocytosis, microvillus
agenesia, siiketség.

Szovettani diagnézis: submucous plexus hyperganglionosisa, 6rids
ganglionok, ectopids ganglionsejtek, novekedett acetylcholineste-
rase (AChE) aktivitds a lamina propridban.

Therdpia: konzervativ (hashaiték), myectomia, resectio, transz-
plantacié?



