Wady wrodzone wymagajace [l
Interwencji chirurgicznej

1. Wady kosmetyczne
2. Wady uposledzajace czynnos¢ narzadu
3. Wady zagrazajace zyciu dziecka
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1. Wady kosmetyczne

- naczyniaki ptaskie 1 jamiste
- Znamiona

- USzy, NOS

- przepuklina p¢pkowa



Naczyniaki ptaskie 1 jamiste
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Naczyniaki plaskie i jamiste

*» Leczenie :

1) zachowawcze
-obliteracja (Bleomycyna, OK- 432)
-krioterapia
-elektrokoagulacja
-laseroterapia
-sterydoterapia

2) operacyjne
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Naczyniaki plaskie i jamiste

¢ U noworodkéw — obserwacja (tempo wzrostu — pomiary)
¢ Wskazania do post¢powania chirurgicznego:

- zagrozenie zycia (krwawienie, ucisk na narzady)

- szybki wzrost naczyniaka

- naczyniaki uposledzajgce czynnos¢ narzagdow/uktadow
“* Rokowanie:

- typowe — samoistna regresja (50% - do 5-ego r.z.,

70% - do 7-egor.z., 90% - do 12-ego r.z.)
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Przepuklina pepkowa

¢ Nastepstwo zaburzen rozwoju powltok brzusznych;
wrota przepukliny — nie zamkniety pierScien
pepkowy
“* Objawy — r6znej wielkosci guzek uwypuklajacy si¢
w pepku podczas ptaczu, kaszlu, pokryty zdrowa
lub nieco scienczala skorg, rzadko wieznie
% Leczenie:
—zachowawecze > plaster > do 1-ego r.z.

—operacyjne (dziewczynki, duze przepukliny, dolegliwosci)
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2. Wady uposledzajace czynnos¢ narza

- naczyniaki krwionosne 1 limfatyczne ( hygroma cysticum) (ew.3)
- zespoty 1 naczyniakowatosci (stoniowacizna), wady naczyn

- palcozrost, palce dodatkowe, brak palcow

- wady koscca ( klatka piersiowa, kregostup, konczyny)

- przepuklina pachwinowa (ew.3)

- niezstgpione jadro

- wady twarzoczaszki (rozszczepy)

- zroslaki (bliznigta syjamskie)
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3. Wady zagrazajace zyciu dziecka

- niedroznos¢ przetyku

- niedroznos¢ dwunastnicy

- niedroznosc¢ jelita cienkiego

- niedroznos¢ jelita grubego

- niedroznos¢ odbytu 1 odbytnicy

- bezzwojowos¢ (choroba Hirschsprunga)

- przerostowe zwezenie odzwiernika (pylorostenosis)
- przepuklina przeponowa
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3. Wady zagrazajace zyciu dziecka (c.d.)

- wrodzone choroby 1 wady ptuc (torbielowatos¢, rozedma ptatowa)
- celosomie (przepuklina pepowinowa — omphalocele)

- wrodzone wytrzewienie (gastroschisis)

- dysrafie

- wodogtowie

- wrodzona niedroznos¢ drog zotciowych

- niedokonany 1 nieprawidtowy zwrot jelit

- zdwojenia przewodu pokarmowego
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Niedroznosc przelyku

% Czestos¢ 1: 800 — 1: 2500 zywo urodzonych noworodkow
¢ pierwszy opis — Durston — 1670 .
“» wady towarzyszace — bardzo czesto ( w ok. 50%)
VATER i VACTERL.: V —  vertebral
A—- anal
C— cardiac
T-E — tracheo-esophagal
R—  renal, radial
L—  limbs






Niedroznos¢ przelyku (c.d.)

¢ Podzial Waterstona ( 1962 r)
A - dobry stan ogolny, c.c. > 2500 g
B — dobry stan ogolny, c.c. <2500 g
B, — zmiany zapalne ptuc, wady towarzyszace
nie zagrazajace zyciu
C, —wczesniak z c.c. <2000 g
C, — masa ciata niska lub normalna, nasilone zmiany
zapalne pluc,wady rozwojowe innych narzagdow

zagrazajace zyciu
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Niedroznos¢ przetyku (c.d.)

“* Wywiad: u matki — wielowodzie w czasie cigzy

“* Objawy kliniczne :

- nadmierne Slinienie si¢

- dusznos¢

- sinica

- wzdecia brzucha ( przetoka przetykowo-tchawicza)
- objaw Dreschera — szmer chuchajacy nad zotadkiem

Rozpoznanie po urodzeniu ( przed pierwszym karmieniem!)
- wprowadzenie cewnika przez nos u kazdego noworodka







130

Niedroznos¢ przetyku (c.d.)

¢ Leczenie — operacyjne
- Jednoetapowe — pierwotne zespolenie
- odleglos¢ <2cm
- operacja Scharliego; odleglos¢ 2- 4 cm
- wieloetapowe — pierwotne zespolenie nie jest mozliwe
| etap:
e zaopatrzenie przetoki przetykowo-tchawiczej,
e przetoka zolagdkowa
e wydluzanie niedroznych odcinkow przelyku (bouginage)

|| etap: operacja definitywna
e zespolenie przetyku ( po wczesniejszym wydluzeniu)
e rekonstrukcja przetyku
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Humphreys and Ferrer 1964 ' Livaditis 1969

1. Two-layer overlapping anastomosis (Haight-type) 1. Pouch distended with balloon catheter
2. Lower segment enlarged by cutback 2. Circular incision of muscle layer only, 2 cm above end

3. Gentle traction with atraumatic clamps
(After Eraklis et al. 38a)






Przerostowe zwezenie odzwiernika m

(pylorostenosis)

zwezenie Swiatta odzwiernika wskutek przerostu wtokien
miesSniowych.
Czestos¢ wystepowania: 1- 3 na 1000 porodow zywych,
3 razy cze¢sciej u chtopcow
Objawy — 3- 6 tydzien zycia
- wymioty chlustajgce
- cechy odwodnienia
- wyczuwalny guz w rzucie odzwiernika — “oliwka”
- nadmierna perystaltyka zotadka
w badaniu RKZ zasadowica




Przerostowe zwe¢zenie odzwiernikallf)! |
(pylorostenosis) (c.d.)

“* Rozpoznanie
- badanie kliniczne (,,oliwka”)

- USG
- badanie radiologiczne (rzadko wykonywane)

¢ Leczenie: operacyjne
operacja Ramstedta — podtuzna pyloromyotomia















)
Wrodzona niedroznos¢ dwunastnicy \rat

¢ Calkowite lub czg$ciowe zamkniecie Swiatla
¢ Czestos¢ wystepowania — 1 na 2000 zywych porodow.
** Postacie anatomiczne:

I. wewnatrzpochodna

II. zewnatrzpochodna

- trzustka obragczkowata

- pasma otrzewne] ( zespot Ladda, niedokonany

zwrot jelit)
- guz
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Wady a, b wynikajace z zaburzenia zwrotu po wykonaniu obrotu o 180° (wg Groba).

b
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Wrodzona niedrozno$é dwunastnicyl/fl!

(c.d.)

** Wady towarzyszace — w ok. 50% przypadkoéw
- zespot Downa
- choroby serca 1 wielkich naczyn
- wady przewodu pokarmowego
“* Wywiad — wiclowodzie w ciazy
“* Objawy kliniczne: wysoka niedroznos¢
- wymioty > odwodnienie, zaburzenia elektrolitowe
- zapadnigty brzuch
“* RTG — dwie banki powietrza ( double bubble)
- brak gazow ( lub zmniejszona ich 1lo$¢ w
pozostalej czgsci brzucha)
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Wrodzona niedroznos¢ dwunastnicy | /bl

(c.d.)

¢ Leczenie: operacyjne
- zespolenie dwunastniczo-dwunastnicze
lub dwunastniczo-czcze
- wyciecie przegrody
- przeciecie pasm widknistych
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Zaburzenia zwrotu jelit

¢ wystepowanie : 1 na 10000 porodow zywych
2 razy czesciej u chlopcow niz dziewczat
s Embriologia:
Jelito pierwotne ulozone w pozycji strzalkowej >
w fizjologicznej przepuklinie sznura pepowinowego >
w obrebie worka rotacja 0 90° dookota tetnicy krezkowe;
gorne] w kierunku przeciwnym e >
10-12 tyg. zycia ptodowego — powrot jelit do jamy
otrzewnowej — obrot o dalsze 1809 > tacznie obrot o 270°



Zaburzenia zwrotu jelit (c.d.)

130

“ Typy wady:

1.

2.

3.

Catkowity brak zwrotu — wspodlna krezka dla jelita
cienkiego 1 grubego

Zwrot 0 90° — dwunastnica i jelito cienkie utozone po
stronie prawej, katnica 1 okreznica po stronie lewe]
Niedokonany zwrot (stop po wykonaniu obrotu o 180°)
dwunastnica potozona za katnica lezy w catosci po
stronie prawej, do tytu od tetnicy krezkowej gorne;
Nieprawidtowy zwrot - po prawidtowym zwrocie 0 9Q0
zwrot 0 90 lub 180° w kierunku zgodnym z ruchem b
dwunastnica lezy przed t. krezkowg gorng, okreznica
poza krezka jelita cienkiego lub przed dwunastnica.
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Zaburzenia zwrotu jelit (c.d.)

¢ Wady towarzyszace :
- przepukliny p¢powinowe 1 sznura p¢powinowego
- niedroznos¢ dwunastnicy (z. Ladda)

¢ Objawy kliniczne : zalezne od wystgpienia niedroznosci

¢ Leczenie: operacyjne, w zaleznosci od typu wady






\
Zdwojenie przewodu pokarmowego jl

“* Wystepowanie : rzadko
“» Dwa typy:

- twory kuliste — torbiele enterogenne,

- rurowate podwodjne odcinki przewodu pokarmowego
“* Trzy wspolne cechy :
- §cisle zwigzane z przewodem pokarmowy (wspodlna $ciana)
- dobrze rozwini¢ta migsnidwka gladka

- blona sluzowa przewodu pokarmowego (czasem ektopowa)



Zdwojenie przewodu pokarmowegollhl}
(c.d.)

¢ Objawy kliniczne zalezg od umiejscowienia zdwojenia;
najczesciej:

- objawy krwawienia z przewodu pokarmowego

- objawy niedroznosci

- objawy zapalenia, zmuszajace do interwencji chirurgiczne;.

¢ Leczenie: operacyjne
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Wrodzona niedroznosc jelit

** Wystepowanie : 1 na 1500 — 3000 porodow
“*Objawy:

- wielowodzie u matki

- wysoka niedroznos¢

- wymioty (zotciowe)

- wzdecie brzucha

- brak pasazu smotki 1 gazow



Intestinal atresia. The various types of atresia are
diagrammatically demonstrated:

Type I:  the proximal and distal ends are
contiguous

Type II:  the proximal bowel is connected
to the distal bowel by a fibrous
strand

iy

Type 1V: multiple intestinal atresias

Type 11I: there is discontinuity between the
two ends with an associated gap in
the mesentery
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Wrodzona niedroznos¢ jelit

“sZmiany patologiczne :
- jelito blizsze poszerzone, przerosniete,
wypelnione trescig jelitowg > zaburzenia
w ukrwieniu > martwica > perforacja
- Jelito dystalne — zwe¢zone, puste, z niewielka
1loscig sluzu lub smotki
*»Cztery typy anatomiczne
(Bland-Sutton, Louw, Grosfeld)
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Wrodzona niedroznos¢ jelit




rodzona niedroznos¢ jelit
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Wrodzona niedroznosc¢ jelit




Wrodzona niedroznosc jelit (c.d.W

¢ Leczenie : operacyjne
-wycigcie niedroznego odcinka jelita,
-pierwotne zespolenie ( jezeli mozliwe):
koniec-do-konca, koniec-do-boku,
bok-do-boku,
-wylonienie jelita (ileo-, jejunostomia): duza
dysproporcja szerokosci jelita, niedroznosc

smotkowa, zapalenie otrzewnej, skret jelit,
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Wrodzona niedroznos¢
okreznicy

“* Wystepowanie : rzadko 1 na 15.000 — 40.000 urodzen

¢ Typy anatomiczne jak w niedroznosci jelita cienkiego

¢ Najczesciej wada izolowana lub skojarzona z drobnymi
wadami dodatkowymi (palcozrost, wnetrostwo)

¢ Objawy — niska niedroznos¢ przewodu pokarmowego
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Wrodzona niedroznos$¢ okreznicylj|

(c.d.)

¢ Rozpoznanie: doodbytniczy wlew kontrastowy

¢ Leczenie — operacyjne

- wyciecie niedroznego segmentu jelita,

- czasowe wylonienie kolostomii (znaczna
dysproporcja srednicy blizszego 1 dalszego
odcinka jelita) lub odtworzenie cigglosci
przewodu pokarmowego (zespolenie koniec do
konca).
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Choroba Hirschsprunga

“+ Megacolon congenitum — nazwa historyczna, nieadekwatna
do obrazu histopatologicznego,

% Szczegolny rodzaj bezzwojowosci przewodu
pokarmowego,

¢ Rozszerzenie obwodowego odcinka jelita grubego
(megacolon) ponad odcinkiem pozbawionym ruchow
perystaltycznych (zwezenie czynnos$ciowe)w
nastepstwie braku komoérek zwojowych w zwojach
splotdw Auerbacha 1 Meissnera w warstwie
podsluzowej 1 migsniowej Sciany jelita.

¢ Czestos¢ wystepowania 1 na 5000 zywych porodow,
czescie] u chlopcow,czesto wystepowanie rodzinne
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Choroba Hirschsprunga

\/

*» Postacie anatomiczne wady:

1. posta¢ klasyczna — odcinek bezzwojowy obejmuje
odbytnice 1 esice,

2. posta¢ ultra-krotka — odcinek bezzwojowy obejmuje
obwodowe 2-3 cm odbytnicy

3. posta¢ dlugoodcinkowa — odcinek bezzwojowy
obejmuje potowe, a nawet cate jelito grube



a — jelito prawidtowe b — zmiany w chorobie
Hirschsprunga
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Choroba Hirschsprunga

“»Objawy :
e posta¢ noworodkowa:
- opoznione oddawanie smoéltki; po 24-48 h
- nieche¢ do przyymowania positkow, wymioty
- narastajace wzdecie brzucha
Powiklania — bakteryjne zapalenie jelit, przedziurawienie jelit
e postac dzieci starszych:
- przewlekle zaparcia; obfite, cuchngce wyproznienia
- wzdecie brzucha
- brak apetytu, wyniszczenie
- opdznienie TOZWOju
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Choroba Hirschsprunga

Rozpoznanie
e Badanie per rectum — waski kanal odbytowo-odbytniczy
(objaw “rekawiczki’), czasem zwezajacy pierscien

¢ Biopsja ssgca sluzowkowa lub chirurgiczna:
- zmiany mikroskopowe : brak komorek zwojowych
splotow warstwy migsniowej (Auerbacha)
1 podsluzowej (Meissnera),
- zmiany histochemiczne : wzmozona aktywnos¢
acetyl-cholinesterazy w pobranych wycinkach.
e Manometria - brak odruchu hamowania zwieracza
e Kontrastowy wlew doodbytniczy



Choroba Hirschsprunga




Choroba Hirschsprunga
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Choroba Hirschsprunga

¢ Leczenie operacyjne:
- wytworzenie sztucznego odbytu
- operacja radykalna

(Swenson, Soave, Duhamel, Rehbein)



Choroba Hirschsprunga
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Wady wrodzone odbytu
| odbytnicy

¢ Objawy :

- brak odbytu w prawidlowym miejscu, lub zwezenie
odbytu

- obecnosc¢ przetok zewnetrznych (kroczowa,
przedsionkowa, pochwowa)

- obecnos¢ smotki w moczu u chtopcow ( przetoki do
uktadu moczowego: do cewki, do szy1 pecherza) —
badanie ogolne moczu

- obecnos¢ powietrza w pecherzu moczowym na
Inwertogramie




a

c. 205. Anatomia odbytnicy, odbytu i mig¢éni miednicy: a) u noworodka plci meskiej,
b) u noworodka plci zenskiej.



A B
FIGURE 3-2 o itk i . E < . : 3 3
3-2A. Rectourethral prostatic fistula. B. Rectobladder neck fistnla FIGURE 4-2A. Low rectovaginal fistula. B. High Rectovaginal fistula.



Wady wrodzone odbytu
| odbytnicy

N30

*» Najwazniejsza decyzja w pierwszej dobie zycia — okreslenie typu
( wysokosci) wady :

-odleglos¢ jelito-krocze < 1 cm: operacja radykalna u noworodka
-Odlegtos¢ jelito-krocze > 1 cm : kolostomia, operacja radykalna w
wieku 6-12 m-cy

¢ Diagnostyczne techniki obrazowe :

-Inwertografia

-Usg

-Kolostografia dystalna ( mozliwa do wykonania u dziecka z
kolostomia — dalszy etap diagnostyki






Wady wrodzone odbytu
| odbytnicy

*»Diagnostyka wady:

-kolostografia dystalna

-CT miesni krocza

s Diagnostyka wad towarzyszacych:

-uktad moczowy :usg, cystografia, CT

-kregostup ledzwiowo-krzyzowy: radiogram a-p
(rutynowe,przegladowe zdjecie podczas cystografii),

wspoOtczynnik krzyzowo-biodrowy,

N30




Wady wrodzone odbytu |1k

| odbytnicy
% Czestos¢ 1:3000 do 1:5000
¢ Przetoki czescie] w wadach typu wysokiego
dziewczynki - 80-90%
chtopcy - 50-60%

“* Wady rozwojowe kosci krzyzowe;]

% Wady uktadu moczowego - 28-54%









Wady wrodzone odbytu
| odbytnicy




Wady wrodzone odbytu

ih odbytnicy




Wady wrodzone odbytu

| odbytnicy N

“* Leczenie:
-kolostomia (dojrzata rozdzielona, odcinek zst¢pniczo-€SIiCzy)
-Operacja radykalna :
krzyzowo-kroczowa Stephensa
brzuszno-krzyzowo-kroczowa Kiesewettera
brzuszno-kroczowa Rehbeina
1981 Tylna Strzatkowa Plastyka Odbytu 1 Odbytnicy
(PSARP) - Pena






Wrodzona niedroznosc¢ drog
7o0lciowych

130

*+ Rzadka wada — 1 na 10.000- 30.000 porodow zywych
“* Moze dotyczy¢ drog zewnatrzwatrobowych jak 1
wewnatrzwatrobowych

¢ Objawy :

- przedtuzajaca sie¢ zottaczka noworodka

- odbarwienie stolca

- clemny mocz

- objawy marskosci watroby



(iv)




Wrodzona niedroznosc¢ drog
70lciowych

130

+» Badania laboratoryjne :
-/ poziom bilirubiny bezposrednie;j
-/ poziom fosfatazy zasadowe]
- /' poziom transaminazy w surowicy
- /' poziom lipoproteidu X w surowicy
-/ poziom 5- nukleotydazy
- test z czerwienia bengalska (znakowany J3! < 5%)

¢ Biopsja przezskorna lub otwarta



Wrodzona niedrozno$¢ drég zétciowych LIEL ‘
(c.d)

¢ Leczenie: operacyjne
zespolenie drog zotciowych z przewodem
pokarmowym (operacja Kasal).

*» Powodzenie - wczesne leczenie operacyjne



Przepuklina przeponowa

Ubytek przepony - najczesciej tylno-boczny
po stronie lewej (przepuklina Bochdaleka)

 Patogeneza — zaburzony rozw¢j fatldow
oplucnowo-otrzewnowych w 4-8 tygodniu
zycia ptodowego

* Wady towarzyszace :

- wady serca

- niedokonany zwrot jelit
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Przepuklina przeponowa (c.d.

¢ Objawy kliniczne:

- zaburzenia oddychania

- sinica

- “beczutkowaty” ksztalt klatki piersiowe;

- zapadnigty brzuch

- przesuniecie uderzenia koniuszkowego serca

- brak szmero6w oddechowych po stronie
przepukliny

- rzadko: szmery perystaltyczne po stronie
przepukliny



Przepuklina przeponowa gl

(c.d.)

“* Rtg :

- zbiorniki ptynu 1 gaz w kl.piersiowej (p¢tle jelit)
- niedodmowe, hypoplastyczne 1psilateralne phuco
- przesunigcie srodpiersia na strong przeciwng

- niewidoczna przepona po stronie przepukliny

¢ Zawartos$¢ przepukliny najczesciej tworzg :

zotadek 1 jelita






Przepuklina przeponowaypl
(c.d.) M

zagrozenie zycla - zmiany w plucach

hypoplazja

zwiekszona reaktywnos$¢ miesniowki naczyn plucnych na
hypoxie, hyperkapni¢ 1 kwasice

nadcisnienie plucne




jia0)
Przepuklina przeponowa (c.d.) w

¢ Postepowanie przedoperacyjne:
- Intubacja I hyperwentylacja (60-90/min 1 wigcej)
- oddychanie 100% tlenem
- naymniejsze cisnienie wdechowe przy duzej liczbie
oddechow
- Zwiotczenie 1 sedacja

- odbarczenie zotadka (sonda)
- ECMO (pO, < 60mmHg, pCO, > 40mmHg)



B
Przepuklina przeponowa (c.d.) M

» Kwalifikacja do operacji:
- ciSnienie w tetnicy plucnej (PAP) <40mmHg
¢ Leczenie operacyjne: dostep brzuszny
- odprowadzenie trzew do jamy brzusznej
1 sprawdzenie 1ch droznosci
- zeszycie ubytku w przeponie
¢ Rbéznicowanie ze zwiotczeniem przepony

(relaxatio)
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Celosomie

*szaburzenia procesu zamykania si¢ ciata zarodka w linii
posrodkowej przednie]

Celosomia gorna — niezamknigcie si¢ fatdow bocznych 1

dogtowowego; przepuklina pepowinowa z wynicowaniem

serca, ubytkiem osierdzia 1 przedniej Sciany mostka, nadbrzusza

| przepony

Celosomia srodkowa - niezamkniecie si¢ faldow bocznych;

przepuklina pgpowinowa

Celosomia dolna - niezamknigcie si¢ faldow bocznych 1
ogonowego; przepuklina pepowinowa z wynicowaniem
pecherza moczowego lub wynicowaniem steku, zarosnigciem
odbytu, niedorozwojem okr¢znicy
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Przepuklina pepowinowa —
omphalocele

¢ Powstaje w 3-10 tygodniu zycia ptodowego; trzewia
CZ€SCIOWO przemieszczone poza jame brzuszng przez
szerokie wrota pierscienia p¢pkowego, pokryte workiem
owodniowym, pepowina uchodzi na szczycie lub

na bocznej powierzchni worka.

s Towarzyszace wady rozwojowe uktadu pokarmowego,

moczowego, kragzenia 1 OUN.
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Przepuklina pepowinowa —
omphalocele (c.d.)

“*Postepowanie przedoperacyjne — ochrona przed
hipowolemig, hypotermig 1 infekcja:
- sonda do zoladka
- jalowy opatrunek nasgczonym cieptym roztworem soli
fizjologicznej
- odpowiednia podaz ptynow 1 biatka

- antybiotyk o szerokim spektrum
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Przepuklina pepowinowa —
omphalocele (c.d.)

“* Leczenie :

1. zachowawcze

2. operacyjne
- pierwotne zamkni¢cie powtok
- wieloetapowe z uzyciem wstawek syntetycznych
Bezwzgledne wskazanie do leczenia operacyjnego:
-uszkodzenie worka przepuklinowego

-niedroznos¢ przewodu pokarmowego
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Wytrzewienie — gastroschisis

“*Powstaje w 8-12 tygodniu zycia plodowego.
“»+Cechy:
- zamkniety pierscien pepkowy,
prawidtowe odejscie pgpowiny
- ubytek w powtokach na prawo od pierscienia
pepkowego, oddzielony od niego mostkiem skornym
- trzewia nie pokryte workiem
- zawartos$c; jelito cienkie (rzadko watroba):
sinowisniowe, bez perystaltyki,
Sciana jelita pogrubiata, nacieczona, matowa
- dobrze wyksztalcona jama brzuszna






Wytrzewienie — gastroschisisyjpil
(c.d.)

» Wytrzewienie — wskazanie do natychmiastowego

leczenia operacyjnego

“* Leczenie:

- pierwotne zamknig¢cie ubytku w powtokach

- etapowe (odroczone) zamkniecie ubytku —
wstawki z tworzyw sztucznych









Celosomia dolna




wynicowanie pecherza




Dysrafie

Zaburzenie rozwojowe powstate w os1 srodkowe;
grzbietu ciafla,

“* Obejmujg tkanki pochodne trzech listkow
zarodkowych: ekto-, endo-, mezodermy

¢+ Najwazniejsze — zwigzane z ukladem nerwowym,

“* Niezamknigcie pierwotnej cewy nerwowej oraz

rozszczepienia struny grzbietowej (spina bifida).



b
Zespot rozszczepione] struny ngbietOVW

v’ zatoka skorna

v przetoka nerwowo-skorna
v'podwojenie rdzenia kregowego

v ttuszczak ledzwiowo-krzyzowy
v'przetoka jelitowo-nerwowo-skoérna

v'torbiel endodermalna

Leczenie chirurgiczne polega na caskowitym
usunieciu zmiany w granicach zdrowych tkanek lub
laminektomii, jesli wada dotyczy rowniez Kregow.



I



Meningomyelocele




Przepukliny oponowe i oponowo-  LELE
rdzeniowe

¢ Przemieszczenie przez rozszczep kostny poza
kanat kregowy opon mézgowo-rdzeniowych
lub/1 rdzenia krggowego (nieprawidlowego),

** Wystepowanie: 1-2 na 1000 zywych porodow,
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Przepukliny oponowe | oponowo-
rdzeniowe (c.d.)

*» Klasyfikacja :
1. przepukliny przednie
- utajone
2. przepukliny tylne
- utajone
- jawne:
e przepuklina oponowa
e przepuklina oponowo-rdzeniowa
(pokryta , otwarta)



\
n

Przepukliny oponowe | oponowo-“
rdzeniowe (c.d.)

“*Rozpoznanie:
-w lini1 srodkowej, wzdhuz kregostupa zmiana skorna, znamie
barwnikowe, thuszczak, naczyniak (pokryte) lub zywo-
czerwony guz réznej wielkosci pokryty cienkg btong lub z
obnazong sgczacg powierzchnia (przepuklina otwarta)

¢ Zaburzenia towarzyszace:

e wodoglowie

e niedowlady konczyn

e porazenie zwieraczy ( ziejacy odbyt, wyciekajacy kroplami
mocz)

e zmiany kostne w rtg kregostupa
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Przepukliny oponowe | oponowo-
rdzeniowe (c.d.)

¢ Natychmiastowej operacji wymagaja przepukliny oponowo-
rdzeniowe otwarte z wynicowanym rdzeniem kregowym.

¢ Postgpowanie przedoperacyjne :

- jalowy opatrunek nasgczony np. wodnym roztworem
Hibitanu

- antybiotykoterapia

- ulozenie na boku lub na brzuchu

¢ Leczenie zachowawcze lub operacyjne (zabiegi paliatywne)

- leczenie wad towarzyszacych (wodogtowie)



Przepukliny oponowe
| Oponowo-rdzeniowe




Przepukliny oponowe
| Oponowo-rdzeniowe







Wodoglowie

jia0
(hydrocephalus)

1. Wewnetrzne : wzrost 1losci plynu m-r w uktadzie
komorowym mozgu

-przeszkoda w krazeniu ptynu
-zaburzenia rownowagi mi¢dzy tworzeniem si¢ pltynu
w komorach mozgu a wchlanianiem w przestrzeniach
podpajeczynowkowych

2. Zewnetrzne : poszerzenie przestrzeni podpajeczyndowkowe;
bez poszerzenia uktadu komorowego
¢ Niemowle — do 300 ml ptynu / 24 h,

cisnienie ptynu : 70-120 mmH,0O



Wodoglowie (hydrocephalus)

_Odprowadzenie nadmiaru ptynu mozgowo-
rdzeniowego przez zatozenie zastawki dokomorowe;
| wytworzenie:

¢ polaczenia komorowo-przedsionkowego

¢ polaczenia komorowo-otrzewnowego
Zabiegi paliatywne:

¢ naklucia komorowe

¢ zbiornik Rickhama

¢ drenaz zewnetrzny
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Wodoglowie (hydrocephalus)

¢ Wodoglowie - 50% przepuklin oponowo- mozgowych
- 80% przepuklin oponowo-rdzeniowych
¢ Przeszkoda w przepuklinach o-m1 o-r:
- zaros$ni¢cie, rozwidlenie, zwezenie wodociagu
- zespoOt Arnolda — Chiariego (przemieszczenie tylomozgowia,
rdzenia przedtuzonego 1 mozdzku przez otwor potyliczny wielki

do kanatu kregowego)






Wodoglowie
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Przepuklina pachwinowa

¢ Najczestsza choroba chirurgiczna wieku dziecigcego
“ Czestos¢ wystepowania: 3-5 % dziecl,
w 90% u chlopcow
¢ Etiologia — niezarosniecie wyrostka pochwowego
otrzewnej
¢ Leczenie — operacyjne (zabieg planowy, jednak
mozliwie najwczesniej)
“* Przepuklina pachwinowa uwig¢zni¢ta:
jelito, jajnik (u dziewczynki)
- wskazanie do operacji w trybie pilnym






Przepuklina pachwinowa




Leczenie przepuklin pachwinowych z
otwarciem kanalu pachwinowego

Preparowante worka 3 .

przepuklinowego

Linia cigcia w tatdzie skornym nad

kanalem pachwinowym

B < A ¢ . '?;‘\

I FE 4

Otwarta przec,l:n'a Sciana kanalu — Worek przepuklinowy oddzielony od powrozka

]

rozciggno m. skosnego zewn. nasiennego.
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Wnetrostwo

**Niezstgpienie jadra — jadro zatrzymuje si¢ na fizjologiczne;j
drodze zst¢powania
-wnetrostwo brzuszne
-wnetrostwo pachwinowe kanatowe
-wnetrostwo pachwinowe podskorne
s Zblakanie jadra — ektopia
-ektopia przedpowieziowa
-ektopia kroczowa
-ektopia udowa
¢ Jadro wedrujace
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Whnetrostwo (c.d.)

¢ Czesto$¢ wystepowania — 2-3% chtopcoOw urodzonych
0 czasie
¢ Jednostronne, obustronne
% Leczenie :
-hormonalne (gonadotropina kosméwkowa — Biogonadyl)

chirurgiczne (jedno- lub dwuetapowe)

Leczenie powinno by¢ zakonczone do 5-ego roku zycia



