Végbélfejlődési rendellenesség (Anorectalis malformatio)*
Tisztelt Szülők!

Gyermeküknél műtétet tervezünk, amelyhez szükséges a beleegyezésük. Döntésükhöz szeretnénk segítséget nyújtani az alábbi tájékoztatóval, amelyből megismerhetik a betegséget, a beavatkozás módját, jelentőségét és következményeit, valamint a szóba jöhető szövődményeket és kockázatot.
Az elvégzett vizsgálatok alapján gyermeküknek végbélfejlődési rendellenessége (anorektális malformációja) van.

A betegségről

Az anorektális malformácó a végbélnyílás, súlyosabb esetekben a végbél veleszületett hiánya és a bélrendszer következményesen kialakuló tágulata. A betegség kezelés nélkül súlyos, életet veszélyeztető állapot. A rendellenesség a terhesség korai szakaszában alakul ki és gyakran más fejlődési- és kromoszóma rendellenességekkel társul, amelyek a beteg gyógyulását lényeges mértékben befolyásolják. Az elzáródás magassága különböző lehet, ettől függően az elzáródott bélszakasz rendszerint egy sipolyjárattal a húgyivarszervekbe vagy a gáttáj bőrére nyílik. Két fő csoportot különböztetünk meg.

1. „Mély” formák: Az elzáródott bélszakasz hossza 2 cm-nél kevesebb, vagy a végbélnyílás rendellenesen előrébb nyílik.

2. „Magas” formák: Az elzáródott bélszakasz hossza 2 cm-nél több. Ezekben az esetekben a sipolynyílás fiúkban a húgyúti traktusba (húgycső, hólyag) nyílik. Lányokban a sipoly a gátra, vagy a hüvelybe nyílik. A fejlődési rendellenesség súlyos formája az ú.n. kloáka, amikor a húgycső, a hüvely és a végbél egy közös járatban egyesülve nyílik a gáton.

A kezelés célja és lehetőségei

A kezelés célja a székletürülés biztosítása, a széklettartó képesség lehetőség szerinti megteremtése és a szövődmények megelőzése. A műtéti beavatkozás sürgős.

A fejlődési rendellenesség típusától, az elzáródás magasságától, az újszülött nemétől és a sipoly elhelyezkedésétől függően más és más műtéti megoldás jön szóba. Ezek kiválasztása a műtétet végző sebész feladata. Bizonyos esetekben több műtétre is szükség lehet. Az alábbiakban felsoroljuk a főbb műtéti típusokat:

1. „Mély” formák esetén a végbélnyílás kialakítását és a végbélnek a záróizomzatba, a gátra történő lehúzását már újszülött korban is elvégezhetjük. Előrehelyezett végbélnyílás esetén tágító kezelés és bélmosások után néhány hónapos korban történik a végbélnyílás áthelyezése a záróizomzatba.

2. „Magas” formák esetén első sürgős lépésként a vastagbél hasfalra történő kivezetése történik. Ezt néhány hónap múlva követheti a helyreállítás, ami a sipolyjárat elzárásából és a végbélnyílás kialakításából áll, majd legvégül a vendégnyílás bezárása következik. Kloáka esetén nem csak a végbélnyílás kialakítása de a húgycső-hüvely együttes, gátra történő levitele is szükséges, melyet ugyancsak a vastagbél sürgős, újszülöttkorban történő hasfali kiszegése után lehet elvégezni.

A betegre háruló kockázatok

A műtétek kockázatmentességét egyetlen orvos sem garantálhatja. Általában műtéti kockázatnak az eredménytelenséget, illetve az olyan szövődmények valószínűségét nevezzük, melyek a szakmai szabályok betartása mellett is előállhatnak, bekövetkeztük előre nem látható és teljes biztonsággal nem védhető ki. Értelemszerű, hogy ezekért a sebészt nem terheli felelősség, ezt a (minimális) kockázatot a szülőnek kell vállalnia, amikor beleegyezést ad a műtéthez. Ilyen kockázati tényezők, pl. a szokatlan anatómiai viszonyok, más társuló betegség, vagy kóros állapot, a szervezet szokatlan reakciója a műtét során felhasznált anyagokra, illetve magára a műtéti beavatkozásra, nem sterilitási hibából fakadó ún. endogén fertőzés, megfelelő tanúsítvány ellenére előforduló anyaghiba. Mindezek a mindennapi gyakorlatban vérzés, utóvérzés, véletlen sérülés, belső varratelégtelenség, varratkilökődés, sebgennyedés vagy sebgyógyulási zavar, a várttól elmaradó gyógyeredmény illetve késői szövődmények (pl. hegesedés vagy hasüregi műtétek utáni bélösszenövések talaján kialakuló működési zavar) formájában jelentkezhetnek, de ezek statisztikai gyakorisága messze elmarad a műtét nélkül bekövetkező állapotromlás valószínűségéhez képest. 

A fenti általános meggondolásokon túlmenően az anorektális malformációknál az alábbi kockázatok mérlegelendők: 

· varratelégtelenség, mely miatt a hasüregbe jutó béltartalom hashártyagyulladást vagy letokolt hasüregi tályogot, ezeken keresztül általános fertőzést okozhat,

· minden bélműtét után korai (átmeneti) bélműködési zavar illetve késői bélösszenövések alakulhatnak ki,

· a bél ideiglenes hasfalra történő kivezetése esetén előfordulhat a bél előesése vagy visszasüllyedése, a vendégnyílás beszűkülése,

· gyakori a végbélvarrat ismételt tágítást igénylő beszűkülése,

· esetenként elhúzódó, vagy végleges székürítési zavarok (inkontinencia, székletszennyezés, székrekedés) jelentkezhetnek,

· „magas” formák és kloáka esetén a székletürítési zavarok mellett vizeletürítési zavarok is kialakulhatnak (inkontinencia, vizeletcsepegés).

Műtéti előkészítés

Sürgős esetben is szükséges az újszülött vérkémiai paramétereinek, folyadék- és oxigén ellátásának rendezése. A tervezett kezelés lényeges és elengedhetetlen feltétele az alapos műtéti előkészítés, amely a vastagbél kiürítéséből, megfelelő diétából, gyógyszeres előkészítésből és az operálandó bél ismételt mechanikus tisztításából (beöntések) áll. 

A műtét utáni szakkal kapcsolatos tennivalók

A műtét utáni szak különbözhet a végzett műtét típusától függően. Általánosságban: a beteg mindaddig kiegészítő kezelésre szorul, amíg a bélműködése és általános állapota nem rendeződik. Ennek tartamát az esetleg kialakuló szövődmények is jelentősen befolyásolhatják.

A műtét utáni szakra vonatkozóan – függően a műtéti megoldástól – kezelőorvosuktól részletes tájékoztatást és előírásokat fognak kapni, melyek betartása gyermekük gyógyulásának alapfeltétele. Az anorektális malformáció miatt műtéten átesett gyermekek tartós ellenőrzést igényelnek. A tökéletes széklettartó képesség nem minden esetben alakítható ki, így szükségessé válhat az ún. "bél-menedzselés”, ami diétából, esetleg székletlazítók szedéséből, beöntések időszakos adásából, valamint a medencefenék-torna elsajátításából és végzéséből áll.

Kérjük, hogy a műtét után jelentkező panaszok esetén forduljanak kezelőorvosukhoz!

*  A betegtájékoztatót a Gyermeksebész Szakmai Kollégium készítette 2005-ben.





