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Praca finansowana ze Srodkow wiasnych

Streszczenie |

Wrodzone przerostowe zwezenie odzwiernika jest wada anatomiczna, wystepujaca z czgstoscig 2-5 na 1000 zywych
urodzen. Przyczyng zwezenia odZwiernika jest przerost migSni gadkich jego Sciany. Etiopatogeneza tej jednostki
chorobowej nadal nie jest znana. Obecnie teorie na ten temat skupiaja si¢ na zaburzeniach rozwoju komérek zwo-
jowych w Scianie odzwiernika, zwigkszonej miejscowej ekspresji czynnikow wzrostu, zaburzeniach miejscowej syn-
tezy tlenku azotu oraz na czynnikach genetycznych. Pierwsze dolegliwosci pojawiaja si¢ u dzieci zwykle miedzy
3. a 8. tygodniem zycia. Najczgstsza manifestacja kliniczng przerostowego zwezenia odzwiernika sg chlustajace
wymioty bez domieszki z6tci, doprowadzajace do odwodnienia dziecka. ROznicujac przyczyny choroby, nalezy
wzigC pod uwage ciezkie zakazenia wielonarzadowe, choroby przebiegajace ze wzmozonym ciSnieniem Srodczasz-
kowym oraz choroby metaboliczne. Klasyczny obraz zaburzef gospodarki kwasowo-zasadowej pod postacia zasa-
dowicy metabolicznej hipokaliemicznej i hipochloremicznej wystepuje rzadko, co moze by¢ spowodowane coraz
wezesniejsza wykrywalnoScig pylorostenozy. Ztotym standardem w diagnostyce obrazowej jest ultrasonografia.
Grubos¢ sciany >3 mm i diugos¢ kanatu odzwiernika >15 mm uznawane sg za charakterystyczne dla wrodzone-
go przerostowego zwezenia odzwiernika. Powszechnie stosowang metoda leczenia jest pyloromiotomia metoda
Ramstedta, coraz czgSciej wykorzystuje si¢ tez metode laparoskopowa. W artykule przedstawiono przypadek
21-dniowego noworodka, diagnozowanego w Klinice z powodu intensywnego ulewania, ostabienia i apatii.

Stowa kluczowe: wrodzone przerostowe zwezenie odzwiernika, pylorostenoza, pyloromiotomia, chlustajace
wymioty, motoryka przewodu pokarmowego

Summary |

Hypertrophic pyloric stenosis is one of the most common congenital defects in infants. The incidence of infantile hyper-
trophic pyloric stenosis (IHPS) is approximately two to five per 1000 births per year. IHPS is characterized by a pro-
gressive hypertrophy of pyloric muscle. Etiopathogenesis of this disease is still unknown. Abnormalities of ganglion
cells development, increased local production of growth factors, altered nitric oxide production and genetic factors
have been implicated in the pathogenesis. IHPS typically presents with progressive projectile vomiting leading to dehy-
dration that usually commences between third and eighth week of life. Severe infection, disease with increased intra-
cranial pressure, and metabolic diseases should be considered in the differential diagnosis. The classic hypochloremic,
hypokalemic, metabolic alkalosis is not a common findings which may be due to more early detection rate of IHPS.
Ultrasonography (US) is the standard diagnostic procedure. Pyloric thickness of 3 mm or higher and length of 15 mm
or higher by ultrasonography is widely accepted as diagnostic criteria for pyloric stenosis. Pyloromyotomy by Ramst-
edt has been the standard treatment of [HPS, however laparoscopic pyloromyotomy is becoming more common.
The paper presents a case of a 21-days-old newborn diagnosed due to intensive regurgitation, weakness and apathy.

Key words: infantile hypertrophic pyloric stenosis, pyloric stenosis, pyloromyotomy, projectile vomiting, gas-
trointestinal motility
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EPIDEMIOLOGIA

rodzone przerostowe zwezenie odzwiernika

\ ;\ / jest wada anatomiczng, wystepujaca z czgsto-

Scig 2-5 na 1000 zywych urodzen, 4-5 razy

czesciej u plei meskiej niz zenskiej. Rzadziej obserwo-
wana jest u Azjatéw oraz Afroamerykanow niz u lu-
dzi rasy biatej. Zwezenie odzwiernika pojawia si¢ naj-

czesSciej u dzieci z pierwszej cigzyV. Na chorobg cztery
razy czgsciej zapadajg noworodki, ktorych matki prze-

byly zwezenie odZwiernika, niz dzieci m¢zezyzn, ktdrzy
byli leczeni z powodu pylorostenozy w dziecifistwie®.

PATOGENEZA

Przyczyng zwezenia odZwiernika jest przerost mieSni glad-
kich jego Sciany. Wskutek postepujacego stanu kurczowe-
go mi¢Snidwki oraz dotaczajacego si¢ obrzeku btony §lu-
zowej dochodzi do uposledzenia droznosci odzwiernika.
Obecnie teorie na temat patogenezy tej wady skupia-
ja si¢ na zaburzeniach rozwoju komorek zwojowych
w Scianie odZwiernika, zwigkszonej miejscowej ekspre-
sji czynnikow wzrostu, zaburzeniach miejscowej syn-
tezy tlenku azotu oraz na czynnikach genetycznych®.
Zgodnie z najnowszymi badaniami odpowiedzialne za
przerost i przebudowe struktur odzwiernika uwaza si¢
czynniki wzrostu produkowane miejscowo w nadmier-
nej ilosci. Do cytokin tych mozna zaliczy¢ plytkopochod-
ny czynnik wzrostu (PDGF) i insulinopodobny czynnik
wzrostu 1 (IGF-1). Potwierdzajg to badania Jabton-
skiego i wsp.® Stwierdzili oni statystycznie istotng roz-
nicg w miejscowej ekspresji czynnikdw wzrostu IGF-1
1 PDGF w warstwie przero$ni¢tych migSni odzwiernika
u dzieci z rozpoznanym wrodzonym przerostowym zwe-
zeniem odzwiernika w pordwnaniu z dzie¢mi operowa-
nymi z powodu innych wad przewodu pokarmowego.
Kolejnym wiodacym czynnikiem w patogenezie pylo-
rostenozy jest zaburzenie w miejscowej syntezie tlen-
ku azotu (NO), co prowadzi do zmniejszonej relaksa-
cji migSnidowki odzwiernika®.

Honein i wsp.®» w badaniu przeprowadzonym na grupie
200 noworodkow, otrzymujacych doustnie erytromycyng
w celu profilaktyki poekspozycyjnej krztusca, stwierdzili,
ze istnieje zwickszone ryzyko wystgpienia przerostowe-
go zwezenia odzwiernika u dzieci leczonych erytromy-
cyna. Wskazali rowniez na inny aspekt patogenezy prze-
rostu odzwiernika powigzany z hipoteza oddziatywania
erytromycyny na receptor motylinowy, co prowadzi do
silnych skurczow czesci przedodzwiernikowej zotadka®.
Zaburzenia motoryki odZzwiernika takze odgrywajq istot-
ng role w rozwoju pylorostenozy.

OBJAWY I DIAGNOSTYKA

Pierwsze dolegliwosci zwigzane z przerostowym zweze-

88 niem odzwiernika pojawiaja si¢ u noworodkow zwykle

miedzy 3. a 8. tygodniem zyciaV. NajczeSciej choro-
ba rozwija si¢ u dotychczas zdrowego dziecka. Poczat-
kowo sg to ulewania po positku, w miar¢ zwezania si¢
Swiatta odZwiernika dolegliwoSci nasilajg si¢. Pojawia-
ja si¢ intensywne, chlustajace wymioty, w ktorych nie
stwierdza si¢ domieszki zotci. Postepujace odwodnienie
prowadzi do zaparcia, zmniejszenia iloSci oddawanego
moczu oraz spadku masy ciala. Rozwijaja si¢ charakte-
rystyczne zaburzenia wodno-elektrolitowe oraz kwaso-
wo-zasadowe pod postacig zasadowicy metabolicznej
hipokaliemicznej i hipochloremicznej. Tutay i wsp.”
przeprowadzili badanie na grupie 205 pacjentéw poni-
zej 6. miesigca zycia, oceniajgce cz¢stoSC wystepowania
tego klasycznego profilu laboratoryjnego. Hipokaliemig
stwierdzono jedynie u 8% badanych, a hipochloremi¢
u 25%. Najczesciej wyniki badafi laboratoryjnych byty
prawidiowe (prawidtowe st¢zenie CO, — 62%, normo-
kaliemia — 57%, normochloremia — 69%).

Obraz kliniczny jest zazwyczaj wystarczajacy do usta-
lenia rozpoznania, jednakze wigkszos¢ przypadkow po-
twierdzana jest badaniem ultrasonograficznym. Taylor
iwsp.® przeprowadzili retrospektywne badanie, w kto-
rym oceniali cz¢sto$¢ wystepowania objawow klinicz-
nych u dzieci z pylorostenoza. Wymioty bez domieszki
z0tkci byly najczestsza manifestacja kliniczng (99,7%).
Objaw oliwki (wyczuwalny w nadbrzuszu ruchomy
twor guzowaty) obserwowany byt u 48% dzieci, brak
przyrostu masy ciafa — u 46%, odwodnienie — u 32%,
widoczna perystaltyka — u 25% badanych. Sredni czas
trwania objawow do momentu postawienia diagnozy
wynosit 5 dni. Jedynie w 9% rozpoznanie opieralo si¢
wylacznie na obrazie klinicznym.

Obecnie zfotym standardem w diagnostyce obrazowej
przerostowego zwezenia odzwiernika jest ultrasonogra-
fia. Grubos¢ sciany odzwiernika >3 mm i diugos¢ jego
kanatu >15 mm w obrazie USG sg powszechnie ak-
ceptowanymi wskaznikami pylorostenozy, charaktery-
zujacymi si¢ 100% czuioscig i rownie wysokg swoisto-
Scig (99% — grubos¢ Sciany, 97% — dtugos¢ kanatu)®.
Istotna jest ocena nie tylko parametréw morfologicz-
nych odzwiernika, lecz rowniez jego funkgji. Potwierdza-
ja to retrospektywne badania Cohena i wsp.?, porow-
nujace ultrasonograficzny obraz przerostowego zwezenia
odzwiernika i kurczu odzwiernika. U dzieci z pyloroste-
nozg odzwiernik zamknigty jest podczas catego badania,
a jego parametry morfologiczne nie zmieniaja si¢. Nato-
miast w przypadku kurczu odzwiernika gruboS¢ Sciany
1 dtugos¢ kanatu odzwiernika czesto przekraczaja warto-
Sci prawidtowe, jednak s3 one zmienne w trakcie badania.

DIAGNOSTYKA ROZNICOWA

Wiodacym objawem przerostowego zwezenia odzwier-
nika sg chlustajace wymioty. W diagnostyce roznicowe;j
tego schorzenia nalezy wzig¢ pod uwage inne mozli-
we przyczyny wymiotow u noworodkow i mtodszych
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niemowlat. Zbierajac wywiad, nalezy ustali¢, czy mamy
do czynienia z wymiotami (zotadek oprdznia si¢ pra-
wie catkowicie), czy z ulewaniem, ktore jest zjawiskiem
fizjologicznym w tym okresie zycia. Wazna jest oce-
na techniki karmienia: objetoSci pokarmu podawane-
go na jedng porcje, mozliwoSci wystepowania aerofa-
gii spowodowanej na przyktad zbyt duzym otworem
w smoczku, umozliwienia odbicia pofkni¢tego powie-
trza po karmieniu. Nalezy stwierdzi¢, czy w wyniku
wymiotdéw doszfo do spadku lub braku oczekiwanego
przyrostu masy ciafa.

W procesie diagnostycznym trzeba uwzgledni¢ wiek
dziecka, cz¢stotliwo$¢ wymiotow, obecnos¢ domieszek
z06tkci lub krwi w zwymiotowanej tresci, odnotowac fakt,
czy dziecko prawidtowo oddaje stolec. Wymioty z6t-
ciowe sg objawem alarmujgcym, wskazujgcym na nie-
droznosc¢ jelit spowodowana na przyktad niedokona-
nym zwrotem jelit, niedroznoScig smotkowa, chorobg
Hirschsprunga badz zwe¢zeniem dwunastnicy spowo-
dowanym anomalig rozwojowa, jaka jest trzustka ob-
raczkowata. Obecnos¢ krwi w zwymiotowanej tresci
moze SwiadczyC zardwno o krwawieniu z przewodu
pokarmowego, jak i o krwawieniu z nosa.

W ustaleniu przyczyny wymiotow bez domieszki zotci
nalezy bra¢ pod uwagg, oprocz niezytu zotadkowo-je-
litowego wywolanego przyczynami infekcyjnymi, takie
schorzenia, jak: cigzkie zakazenia uktadowe (posoczni-
ca, zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych, zakazenie
uktadu moczowego), wzrost ciSnienia Srodczaszkowe-
go, choroby metaboliczne (galaktozemia, zespot nad-
nerczowo-plciowy z utratg soli), u noworodkow zespot
abstynencyjny po odstawieniu narkotykdw przyjmowa-
nych przez matke podczas cigzy!12.

LECZENIE

Powszechnie uznang metodg leczenia przerostowe-
go zwezenia odzwiernika jest zabieg operacyjny — po-
dtuzna pyloromiotomia metodgq Ramstedta, polegajaca
na naci¢ciu warstwy okreznej i podtuznej migSniow-
ki odzwiernika bez naruszania warstwy Sluzowej. Naj-
czeSciej stosowanym dostepem operacyjnym jest cigcie
w prawym gornym kwadrancie Sciany brzucha®. Alter-
natywa jest rzadziej stosowany dostep z cigcia okoto-
pepkowego, pozwalajacy na skrocenie Sredniego czasu
hospitalizacji i uzyskanie lepszego efektu kosmetyczne-
go. Coraz popularniejsza i szerzej wykorzystywang me-
todg jest pyloromiotomia laparoskopowa. Dzigki za-
stosowaniu laparoskopii skraca si¢ czas hospitalizacji
i powrotu do pelnego karmienia, zmniejsza si¢ liczba
powiklaf, a uzyskany efekt kosmetyczny jest lepszy niz
w klasycznym sposobie operacji'?.

Chociaz wyniki leczenia operacyjnego sg bardzo do-
bre, to nie sg pozbawione komplikacji. Jak podaja Hul-
ka i wsp.!Y, powiktania Srédoperacyjne wystepuja
u 4% operowanych dzieci (najczestszym jest perforacja
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dwunastnicy — 97,5%), a powiklania pooperacyjne
- u 6% dzieci. Dlatego nadal podejmowane sg pro-
by leczenia zachowawczego pylorostenozy. Takeuchi
i wsp."¥ pordwnywali wyniki leczenia wrodzonego
przerostowego zwezenia odZwiernika za pomocg py-
loromiotomii (397 pacjentéw) z wynikami leczenia za
pomocg atropiny (forma dozylna - 180 pacjentdw, for-
ma doustna - § pacjentéw). Skutecznos¢ leczenia ope-
racyjnego wynosita 100%, zachowawczego — 78,9%.
Dodatkowo stwierdzono istotng statystycznie rozni-
ce w dfugosci hospitalizacji: 13,5 dnia w przypadku le-
czenia zachowawczego w porOwnaniu z 8 dniami przy
leczeniu operacyjnym (p< 0,01).

OPIS PRZYPADKU

Dwudziestojednodniowy noworodek pici meskiej
(A.K,, nr historii choroby 20312/2013), z C1P1, uro-
dzony w 41. Hbd ci¢ciem cesarskim z powodu zagraza-
jacej zamartwicy ptodu, z masg ciata 3520 g, oceniony
na 10 punktoéw w skali Apgar, zostat przyjety do Kli-
niki Pediatrii, Nefrologii 1 Alergologii Dziecigcej WIM
z powodu intensywnego ulewania od 4 dni z towarzy-
szacym ostabieniem i podsypianiem dzien przed przy-
jeciem. Chlopiec nie przyjmowat lekdw na state ani
nie pozostawat pod opiekg poradni specjalistyczne;j.
W drugim dniu choroby, podejrzewajac pylorosteno-
z¢, wykonano USG jamy brzusznej z oceng odZwierni-
ka — grubos¢ btony migSniowej wynosita 2,6 mm, dfu-
gos¢ kanatu odzwiernikowego — 14 mm. W wykonanej
wowczas gazometrii krwi wloSniczkowej bez zaburzen
gospodarki kwasowo-zasadowej.

Przy przyjeciu do Kliniki w badaniu przedmiotowym
z odchylefi od stanu prawidiowego stwierdzono poje-
dyncze zmiany grudkowe na ciele, podsychajace Slu-
zOwki jamy ustnej oraz obfozony jezyk. W badaniach
laboratoryjnych wyktadniki stanu zapalnego niskie,
wskazniki funkcji watroby i nerek prawidiowe, bez za-
burzefi wodno-elektrolitowych w surowicy krwi. W ga-
zometrii krwi wio$niczkowej cechy zasadowicy meta-
bolicznej. Badanie ogdlne moczu bez cech zakazenia.
W posiewie katu nie wyhodowano Salmonella spp., Shi-
gella spp. ani Yersinia spp.

Po nawodnieniu dozylnym nastapita poprawa stanu
ogolnego. W kolejnym dniu hospitalizacji zaobserwo-
wano spadek masy ciata, utrzymywaly si¢ intensywne,
chlustajace wymioty. Dziecko przestato oddawac gazy
i stolec. W badaniu przedmiotowym perystaltyka trud-
na do wystuchania. W przegladowym badaniu radio-
logicznym jamy brzusznej cechy niedroznoSci gornego
odcinka przewodu pokarmowego. W kolejnym bada-
niu USG jamy brzusznej uwidoczniono duzy, wypet-
niony trescig pokarmowg zotgdek, btone mi¢Sniowg
odzwiernika grubosci 3 mm, kanat odzwiernika dtugo-
Sci 17 mm oraz utrudnione przejscie treSci pokarmo-
wej do dwunastnicy.
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Chiopiec w trybie pilnym zostat skierowany do dalsze-
go leczenia operacyjnego do Oddziatu Chirurgii Dzie-
ciecej, gdzie wykonano operacyjny zabieg pyloromioto-
mii. W 4. dobie po operacji dziecko wypisano do domu.

PODSUMOWANIE

Autorzy przedstawiaja przypadek ze wzgledu na stosun-
kowo czeste wystepowanie choroby i pragng zwrocic
uwagge na istotng rol¢ objawow klinicznych. Juz w 2. do-
bie trwania objawdw brano pod uwage pylorosteno-
ze, jednak badanie USG nie wykazato cech charakte-
rystycznych dla przerostowego zwezenia odZwiernika,
co opOznilo decyzje o leczeniu operacyjnym.

Na podstawie analizowanego przypadku mozna
stwierdzic, ze kazde niemowl¢ z intensywnym ulewa-
niem i podejrzeniem zwezenia odzwiernika nalezy ob-
serwowaC w warunkach szpitalnych w celu codzienne-
g0 monitorowania jego stanu.
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