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Abstrakt v CJ: Prehledova bakalaiska prace shrnuje moznosti predoperaéni a pooperaéni
oSetfovatelské péce a kvalitu zivota détskych pacientd s Hirschprungovou chorobou. Poukazuje
na dulezZitost sester v péci a edukaci pacientti. Objasriuje mnoho faktord, které péci ovliviiuji a
maji zaroven velky dopad na kvalitu zivota. Bakalafska prace je rozdélena do dvou kapitol.
Prvni se zabyvd samotnym onemocnénim, jeho diagnostikou, moznostmi 1éCby a
komplikacemi. Druha kapitola se zabyva oSetfovatelskou péci. Tato kapitola se dale déli na
predoperacni a pooperacni péci a kvalitu zivota. V predoperaéni péci je prevazné poukazovano
na dualezitost pfiprav stfev pred operaci a podavani antibiotik. V pooperacni péci je dilezita
péce o ranu, péce o stomii, sledovani komplikaci a edukace pacienta a jeho rodica. V kapitole
o kvalité Zivota téchto pacientd bylo poukazovano na faktory limitujici pacienty a jejich rodice.
Nejcasteji feSené problémy se tykaly fekalni inkontinence, Spinéni, nepohodli, poruchy

sexuality, negativnich psychosocialnich dopadi a zacpy.



Abstrakt v AJ: This overview bachelor’s thesis sums up the possibilities of pre-surgery and
post-surgery nursing care, and quality of life of child patients with Hirschsprung’s disease. It
discusses the importance of nurses in nursing care and patient education, and clarifies many
factors affecting nursing care that have great impact on quality of life at the same time. This
bachelor’s work is divided into two chapters. Chapter 1 deals with the disease itself, its
diagnostics, treatment possibilities and complications. Chapter 2 deals with nursing care. This
chapter is further divided into pre-surgery care, post-surgery care, and quality of life. In pre-
surgery care mainly the importance of pre-surgery preparations and administration of antibiotics
are discussed. In post-surgery care wound care, stoma care, monitoring complications, and
educating both the patient and his/her parents are important. The chapter on quality of life of
these patients points out the factors limiting patients and their parents. The most commonly
discussed problems concerned fecal incontinence, soiling, discomfort, sexuality disorders,

negative psychosocial impacts, and congestion.
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Uvod

Hirschprungova choroba je jedna z nej¢astéjSich poruch motility stfev v détském véku.
Charakterizovana je predevsim absenci gangliovych bunék v myenterické a submukozni ¢asti
stteva (Chhabra a Kenny, 2016, s. 629). Radi se do skupiny vzacnych vrozenych onemocnéni,
jehoz vyskyt je pfiblizné 1:5000 zivé narozenych novorozencu (Rintala a Pakarinen, 2012,

$.330).

Klinické projevy poruchy vylucovani se mohou objevovat od mirné nebo tézké zacpy
se specialnimi dietami az po selhani vylucovani ¢irého mekonia (Abbasisasl et al., 2021, s. 1).
U novorozencu trpicich Hirschprungovou chorobou se v prvnich dnech jejich zivota projevuje
sttevni obstrukce. Mezi hlavni pfiznaky stfevni obstrukce patii abdominalni distenze, zluCové

zvraceni a selhani v krmeni (Chhabra a Kenny, 2016, s. 630).

Chirurgicka strategie spociva v odstranéni agangliového stfeva a pripojeni stfev
s gangliovymi buiikami co nejdistalnéji. Nejbéznéj§imi metodami jsou Soave a Duhamel
(Saysoo, 2020, s. 35). Nové chirurgické techniky zlepSily vysledky po operaci u déti
s Hirschprungovou chorobou tim, ze zkratily dobu operace, krevni ztraty, pouziti analgetik a
délku hospitalizace. Sledovani béhem prvnich 3 let po operaci ukazuje, ze déti, u kterych jsou
pouzity nové postupy, maji niz§i vyskyt pooperacnich komplikaci (Dai, 2020, s. 3). Chirurgicky

zakrok muze mit za nasledek jak Casné, tak pozdni komplikace (Khazdouz, 2015, s. 143).

Kolostomie je chirurgicky vytvoreny otvor v tlustém stievée, ktery odkloni stolici nebo jiny
sttevni obsah, aby nedoSlo k jejich hromadéni. Nejcastéj§i kolostomie v pediatrii jsou
indikované do 2 let véku u diagnoz Hirschprungovy choroby a atrezii anu. Mahmood ve své
studii mezi lety 2008 a 2013 zjistil, ze v 33,5 % je kolostomie indikovana u Hirschprungovy
choroby (Mahmood, 2015, s. 139). Prestoze vétSina détskych pacientd s Hirschprungovou
chorobou v budoucnu dosédhne funkéniho a bezproblémového vyprazdniovani, tak v nékterych
ptipadech se muzou objevit komplikace v podob€ Spinéni, obstrukcénich pfiznaka,

enterokolitidy nebo neprospivani (Saadai, 2019, s. 832).

Tyto komplikace ovliviiuji kvalitu zivota ditéte a jejich rodin. Péce rodiny o dité zahrnuje
¢innosti, které se musi zajistit pro zlepSeni zdravotniho stavu a psychické pohody. Tento kol
zpocatku de€laji détské sestry. OSetiovatelska péce je predevsim ucinnd, kdyz do procesu péce

budou zapojeni pacienti a rodinni pfislusnici (Abbasiasl et al., 2021, s. 5).



Funkéni vysledky souvisejici s dysfunkei stfev kvili Hirschprungové chorobé jsou casto
spojeny s problémy mocovych cest a s problémy se sexualitou. Tyto komplikace maji taktéz
velky dopad na kvalitu zivota (Witvliet et al, 2017, s. 548). Kolostomie maji vyznamné socialni
a ekonomické dopady pro rodiny s nizkymi pfijmy (Krois et al, 2018, s. 842). Socio —
ekonomické problémy pocituji rodie té€chto pacientd i v Ugandé, kvali opakovanym
chirurgickym vykonim a dojizdénim za péci. Rodice uvadéji jako nejvice limitujici faktor
kvality zivota zapach a hygienu stomie (Muzira et al, 2018, s. 458). Mezi nejcCastéjsi nasledky
ovlivilyjici kvalitu zivota je zacpa, fekalni inkontinence a Spinéni (Espeso et al, 2020, s. 239).
Z hlediska kvality zivota bylo prokazano, ze nejvice feSené problémy se tykaji samotné péce o
stomii, prace se stomickymi pomuckami, nepohodli, negativni psychosocialni dopad a

pooperacni komplikace (Recalla et al, 2013, s. 492).

Pro rodice hraje velkou roli podpora ze strany oSetfovatelského tymu. Potiebuji podporu,

edukaci, naslouchani a porozuméni (Hinton, 2018, s. neuvedeno).

Cilem piehledové bakalaiské prace bylo odpovédét na otazku: ,Jaké jsou moznosti
predoperacni a pooperacni oSetfovatelské péce o dité s Hirschprungovou chorobou a jaka je

kvalita zivota téchto pacientd?*
Pro vypracovani prehledové bakalarské prace byly stanoveny tyto cile:

1. Predlozit dohledané publikované zdroje o predoperacni a pooperacni oSetfovatelské péci o
dit¢ s Hirschprungovou chorobou.

2. Predlozit a porovnat oblasti kvality zivota, které limituji pacienty s Hirschprungovou
chorobou.
Vstupni literatura, ktera byla pouzita pro upfesnéni zkoumané problematiky byly

nasledujici tituly:
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2 Hirschprungova choroba

Prvni zminky o této chorobé pochazi jiz od staroveékych hinduistickych chirurgh. V roce
1887 ji popsal v lékarské literature 1ékar Harald Hirschprung po umrti dvou déti se stievni
obstrukci. V devatenactém stoleti nebyla jesté presné urena pfi¢ina a nebyl znam ani
patologicky zaklad tohoto onemocnéni. Do zacatku dvacatého stoleti byla tato nemoc
oznacovana jako vrozeny megakolon (Chhabra & Kenny, 2016, s. 628). Harald Hirschprung
rozpoznal Hirschprungovu enterokolitidu (dale HE), ktera se klinicky projevovala odli§né od
normalni Hirschprungovy choroby (dadle HCH). Zaznamenal klicové nalezy pfi pitve, a to
predev§im abscesy, ulcerace sliznice stfeva a nekrozy. Dnes je HE hlavni pficinou umrti
spojenych s HCH (Frykman, 2012, s. 328). HCH je cCastou pfic¢inou détské obstrukce. Je
zpusobena selhanim migrace gangliovych bunék pfes neuralni listu, coz zpisobuje jejich
absenci ve vSech nebo nékterych cCastech stfeva (Peyvasteh, 2016, s. 155). Hirschprungova
choroba je jedna znejcastéjSich vrozenych poruch motility stfev. Charakterizovana je
predevsim absenci gangliovych bunék v myenterické a submukozni Casti stieva. Gangliové
buriky zajistuje enteralni nervovy sytém (Chhabra & Kenny, 2016, s. 629). HCH je vrozena,
potencialné smrtelna porucha stfevnich ganglii, postihujici 25 ze 100 000 ziv€ narozenych déti
ve Svédsku (Telborn et al, 2021, s. 2610). V Indonésii postihuje HCH 1 z 3 250 Zivé narozenych
déti (Gabriela et al, 2020, s. 177). U pfedcasné narozenych déti se vyskyt HCH objevuje ziidka.
V Utahu byla sbirana data vSech déti s diagnostikovanou HCH mezi lety 1970 — 2011. Jejich
celkovy pocet ¢inil 404 déti a z toho bylo 27 déti narozenych pod 37. tydnem gestace (Downey
et al, 2015, s. 124). Ve Wisconsinu a Missouri bylo mezi lety 2000 a 2010 identifikovano 269
déti. U 85 z nich byla diagnostikovana HCH saci rektalni biopsii. Z toho bylo 6 nedonosenych
(narozenych pod 37. tydnem gestace) a 79 donoSenych. Tato studie dokazuje, ze se HCH
vyskytuje Castéji u donoSenych novorozencu (Sharp et al, 2013, s. 376).
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Hirschprungova choroba je stfevni anomalie, ktera narusuje vylu¢ovani. Klinické projevy
poruchy vylucCovani se objevuji od mirné nebo tézké zacpy se specialnimi dietami az po selhani
vylu€ovani ¢irého mekonia. Déti trpici HCH jsou fazeny do skupiny chronickych onemocnéni
(Abbasisasl et al., 2021, s. 1). HCH se také fadi do skupiny vzacnych vrozenych onemocnéni.
Vyskytuje se priblizné 1:5000 zivé narozenych novorozencti. HCH patfi mezi onemocnéni,
které nebylo mozné 1éCit az do pocatku détské chirurgie. Pfed vyvojem détské chirurgie byly
vysledky HCH velmi §patné. Ke zlepSeni prispély lepsi znalosti v oblasti patologie, fyziologie,
anatomie a také moderni chirurgické techniky (Rintala & Pakarinen, 2012, s.336). HCH je
jednim z nejCastéjSich a nejzavaznéjSich onemocnéni détské chirurgie (Arafa et al, 2021, s.

210).

HCH je neobvyklé vrozené onemocnéni, u kterého je dilezita vCasna diagnostika. Tato
diagnoza by méla byt zvazovana u novorozencu, kterym béhem 24 hodin neodchazi mekonium.
Nerozpoznani HCH v perinatalnim obdobi vystavuje novorozence riziku vzniku HE (Frykman
& Short, 2012, s. 329). Novorozenci trpici HCH se v prvnich dnech svého zivota projevuji
sttevni obstrukci. Mezi hlavni pfiznaky stfevni obstrukce patfi abdominalni distenze, zluCové
zvraceni a selhani v krmeni. HCH by meéla byt zvazena a hodnocena v pfipad€, ze u
novorozencu neodchazi smolka po 24 — 48 hodinach. Taktéz by se méla hodnotit hydratace
vySetfenim velké fontanely, doba kapilarniho navratu, teplota a fyziologické funkce. V
nékterych piipadech mohou byt pfiznaky opozdéné a mize dojit ke vzniku enterokolitidy.
V tomto pfipadé se projevy méni v pachnouci stolici, krev v kone¢niku, hore¢ku a maze dojit
k septickému Soku. Je dulezité provést klinické vySetfeni, zavést intravendzni vstup a podat
bolus fyziologického roztoku. Dal§im krokem diagnostiky je rentgenovy snimek bficha, kde se
prokazi dilatované klicky. U rozsahlejsich forem HCH mize byt dilatace vyraznéjsi. Uzitecné
je pouziti kontrastni latky v klystyru, ktery je uZite¢ny k dalsimu planovani. Casto lze diky
kontrastnim latkdm rozpoznat pfiblizny prechod mezi agangliovym a gangliovym stfevem,
avSak tato metoda nebyva presna. Jedinym jistym zpusobem, jak zjistit rozsah agangliozy, je
biopsie a histopatologické vySetfeni. Saci biopsie je standard pro stanoveni diagnézy HCH.
Méla by byt provedena v pifipad€, Ze je novorozenec dekomprimovan. Dekomprese tlustého
stfeva se provadi rektdlnim katetrem zavedenym do konecniku za pouziti 10ml/kg teplého

tfyziologického roztoku az do maxima 20ml/kg (Chhabra & Kenny, 2016, s. 630).
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V ptipadé pozdni diagnostiky se musi zjistit podrobnd anamnéza, udélat kompletni
vySetieni a provést baryovy klystyr, ktery ur¢i typ HCH podle urovné prechodné zony. Ke
stanoveni kone¢né diagnézy se musi udélat rektalni biopsie. Mezi lety 2009 a 2012 bylo
zaznamenano 15 déti, které byly diagnostikovani ve 2 az 16 letech (primérny vék byl 6 let).
Téchto 15 pacienti od narozeni trp€lo chronickou zacpou. Jako hlavni divod pozdni
diagnostiky je nedostateCny piistup ke specializovanym centrim. V mnoha jinych zemich byla
pozdni diagnostika zapfi¢inéna negramotnosti, ignoraci problému rodi¢i a chudobou.
V rozvojovych zemich je HCH stale diagnostikovana pozde a je zde vysoké riziko vzniku
enterokolitidy (Ouladsaiad, 2016, s. 83). Diagnéza se zakladd predevS§im na anamnéze a
vySetieni. VySetieni je nejdiive klinické a poté patologické. Mezi hlavni role diagnostiky patfi
rentgenové kontrastni vySetfeni. V Irdnu se pouziva anorektalni manometrie, rektalni saci
biopsie a baryovy klystyr. Anorektalni manometrie neni dostupna v mnoha nemocnicich, a
proto se ve vétsing€ piipada pouziva baryové klyzma, protoze je dobie dostupné. Ve studii z roku
2012, ktera probihala v nemocnici Khomeini v Iranu, se lékafi z oddéleni détské chirurgie
zabyvali senzitivitou a prediktivnimi hodnotami radiologickych naleza u détskych pacientd za
pouziti baryového klystyru. Do studie bylo zahrnuto 60 pacientl a museli spliiovat kritéria, jako
jsou novorozenci se zpozdénym pruchodem mekonia, klinické priznaky HCH, déti s refrakterni
zacpou, které nereagovaly na Iécbu. Vsichni pacienti podstoupili baryovy klystyr a biopsii rekta
v plné tloustce. Byly hodnoceny nasledujici nalezy, prechodna zona, zpozdéni vypusteéni barya
po 24 hodinach, rektosigmoidealni index, nepravidelnost sliznice, vzhled dlazebnich kostek a
nepravidelna kontrakce. Biopsie plné tloustky byla provedena zkuSenym détskym chirurgem
na tfech mistech, ato ve 2, 5 a 7 cm. Kazdy odbér byl sestrou popsan a oznacen. NejcitlivejSim
radiologickym nalezem byla pfechodna zona s citlivosti kolem 80 % (Peyvasteh, 2016, s. 155
—157).
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U déti s poruchami vyprazdinovani se pouziva anorektalni manometrie. Ta hodnoti rektalni
a analni motorické a senzorické funkce. Hlavni indikaci k pouziti anorektalni manometrie je
zhodnoceni rektoanalniho inhibi¢niho reflexu u pacientd s podezienim na HCH. Jeden den pied
a v den vysSetieni byl u pacientt proveden klystyr. U nékterych pacientd bylo zapotiebi podat
sedaci midazolamem. Pfi provedeni anorektalni manometrie byl do rekta zaveden katetr
proplachnuty aquou. Po zavedeni se na obrazovce zobrazi naméfené parametry v realném case.
Na distalnim konci je balonek, ktery se zavadi do kone¢niku a méfi tlak 5 cm od anélniho okraje

(Pop et al, 2019, s. 13).

Operativni 1é¢ba HCH méa mnoho moznosti. Vyvinula se z rektosigmoidealni disekce plné
tloustky stfeva (Swenson), endorektalni disekce (Soave), retrorektalni vakové procedury
(Duhamel) a nizké predni resekce (Rebhein). Nejnovéjsi primarni operaci je pomoci
laparoskopickeé techniky. Nejvice se vyuziva princip odstranéni agangliového stieva, protazeni
gangliovym stievem a zachovani analniho kanalu s funkci svéraci. Od typu operace se odviji
ptipadné pooperacni komplikace (Levitt et al, 2012, s. 344). Chirurgicka strategie spociva
v odstranéni agangliotického stfeva a piipojeni stfev s gangliovymi butikami co nejdistalné;ji.
Nejbéznéjsimi metodami jsou Soave a Duhamel. Operace Soave spociva v odstranéni sliznice
a submukézy rekta a vtazeni gangliového stieva. Duhamelova technika zacina resekci
agangliového tracniku a stazeni gangliového tracniku pfes retrorektalni prostor a nasleduje
kolorektalni anastomoza a eliminace septa mezi rektem a gangliovym tra¢nikem (Saysoo, 2020,

s. 35).
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Od zavedeni laparoskopické techniky do détské chirurgie bylo dokéazano, ze tato
technika ma jedine¢né vyhody zejména u HCH s dlouhym segmentem (Arafa, 2021, s. 213).
V retrospektivni studii bylo pozorovano 5 chlapcii s radiologicky potvrzenou diagnézou
rektosigmoidealni HCH mezi lety 2011 a 2013. Tito chlapci museli spliiovat kritéria pro
zafazeni do této studie. Mezi né€ patfila jasnd znamka radiologické piechodové zony
rektosigmoidea, porodni hmotnost nad 2 kg, zadny pfiznak a dikaz enterokolitidy, sepse nebo
souvisejici anomalie. PocateCni 1écbou byla nazogastrickd aspirace, intravendzni zasobovani
tekutinami a rektalni vyplachy. Pfi chirurgickém vykonu byli tito chlapci uvedeni do celkové
anestezie a byl zaveden Foleylv uretralni katetr a nazogastricka sonda. Evertujicimi stehy byla
obnazena analni sliznice a byl odebran aganglioticky segment ve velikosti 3—5 cm. Resekovany
segment byl odeslan na histologii. Sledovani téchto pacientd probihalo do 2 let jejich zivota
kazdy meésic (Bhatiav et al, 2013, s. 39). Déti trpici HE vyzaduji 1é¢bu Sirokospektralnimi
antibiotiky a intravendzni zasobou tekutin. U déti s pfiznaky se 1écba zahajuje podanim
amplicilinu, gentamycinu a metronidazolu. Pacienti s tézkou HE a sepsi se pfijimaji na jednotku
intenzivni péce. Ve vazném stavu je zapotiebi zahajit tekutinovou resuscitaci a ventilacni
podporu. Rektéalni vyplachy teplym fyziologickym roztokem by mély byt zah4jeny co nejdiive.
Vyplachy se podavaji v mnozstvi 10-20 ml/kg ditéte a 2—4x denné. (Frykman & Short, 2012,
s. 330).
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V poslednich 20 letech doslo k vyznamnym pralomim v porozumeéni vyvoje stievniho
nervového systému a jaké faktory jsou zodpovédné za rozvoj HCH. Toto vyvolalo zvySeny
zajem o alternativni moznosti 1éby HCH. Entericky nervovy systém (déale jen ENS) pochazi
z vagalniho nervového hiebene. HCH je geneticky velmi slozité onemocnéni, které nelze
presné urcit prenatalné. Pokud by bylo mozné urcit fenotyp HCH, bylo by mozné se pokusit o
transplantaci malého poctu bun€k z neuralni listy. Dalsi moznosti je diagnostika in utero
pomoci ultrasonografie. Dilatace stfev se zfidka mize objevit v 25. tydnu t€hotenstvi. Jednou
z dalSich zkoumanych moznosti alternativni 1é¢by HCH je transplantace embryonalnich
kmenovych bundk. Zadna ztdchto alternativ neni pouzita, ale je pfedmétem zkoumani

(Wilkinson, 2012, s. 366).

V Hondurasu je vyskyt onemocnéni stejny jako v Evropé nebo USA, ale pocet détskych
chirurgt je velmi nizky. Analyza v roce 2008 odhalila pouze 12 détskych chirurgi. Vzhledem
k tomuto omezenému poctu specialistii a nedostateCnému lékarskému sytému v zemi je vétsina
stfevnich anomalii lé¢ena kolostomii vytvotrenou praktickym chirurgem. Operace pediatrickym
chirurgem je povazovana za nadstandard a neni hrazena pojisténim (Krois, 2018, s. 842).
Pokroky v chirurgickych technikach a perioperacni péci zlepSily kratkodobé a strednédobé
vysledky pooperacnich vysledki pacientd s HCH (Dai, 2020, s. 1). Odstranéni agangliotického
stfeva chirurgickou resekci drasticky snizilo umrtnost pacienti s HCH. Transabdominalni
Soave, Duhamel a TEPT jsou nejcCast&jsi operace HCH (Gabriela et al, 2020, s. 177). V Ugandé
je velmi malo pacientd, ktefi podstoupili jednostupiiovou nebo dvoustuptiovou operaci. Mnoho
pacienti se nedostane na operaci do 1 roku véku. Tato pozdni reakce ma za nasledek hluboce
roztazené a dysfunkéni stfevo. Pacienti jsou pred operaci podvyziveni, protoze nemaji
pravidelnou stolici a nemaji dostateCny piijem. Uz jen tyto ptiznaky vyzaduji kolostomii a
mnohokrat vétsi ztratu gangliového stieva. Kromé toho je také velmi obtizny pfistup na
operacni sal pres den. V noci nebo o vikendech je nepfistupny. Operacni saly jsou vytizené, a

proto se détem dela definitivni operace az po vice zakrocich (Muzira, 2018, s. 464).
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Vysledky chirurgické terapie nejsou dokonalé, protoze se do dospélosti pacientti trpicimi
HCH pienasi funkéni vady a psychosocidlni komplikace. Vysledky pted vznikem deétské
chirurgie nebyly privétivé. Vétsina pacientt diive na HCH umirala. I pfesto, Ze o¢ekavani diive
nebyla optimisticka, tak je dnes vysledek z hlediska fekalni inkontinence velmi upokojivy. U
pacienti operovanych Duhamelskym zpisobem se prokazala snizena vykonnost analnich
svéraci. U vétsiny z téchto pacientt 1ze endoskopicky dokazat poSkozeni vnitiniho i zevniho
sveéraCe. Pritomnost jizev poukazuje na poskozeni vnitiniho svérace. Hlavnim a nejhor§im
disledkem je fekalni inkontinence, a to po jakémkoli zakroku. Mezi hlavni fyziologické
predpoklady pro zachovani fekalni kontinence jsou funkéni svérace, rektalni rezervoar a citi
analniho kanalu. Piestoze vétSina pacientu trpi Spinénim misto inkontinence uplné, tak to ma
velky vliv na socialni zivot pacienti. U pacientt trpicich HCH po Duhamel zakroku muze
vzniknout zacpa, ktera v prub€hu détstvi postupné ustupuje. U pacientd s Downovym
syndromem s HCH je vys§i mortalita, kvuli Castym vznikim enterokolitidy (Rintala &
Pakarinen, 2012, s. 338 — 339). Mezi lety 2003 az 2015 byly sbirany data ohledné vysledka
pacientq, ktefi jsou rok od operace HCH v Anglii, v détskych specializovanych chirurgickych
centrech. V této studii byli zahrnuti vSichni novorozenci narozeni mezi 1. dubnem 2003 a 31.
bfeznem 2015. Vypocty se tykaly novorozenci v primarni operaci HCH. Mezi nejcastéjsi
komorbidity HCH patfi extrémné nizkéa porodni hmotnost (porodni hmotnost pod 999 g), nizka
porodni hmotnost (porodni hmotnost mezi 1000 a 2499 g), extrémni nezralost (mén¢ nez 28
dokoncenych tydnt téhotenstvi), ostatni pred¢asné narozené déti (narozeni mezi 28. a 37.
tydnem téhotenstvi). Dale byli novorozenci rozdéleni podle véku, pohlavi, etnické skupiny,
socioekonomického stradani a komorbidit. Od roku 2003 do roku 2015 se v Anglii narodilo
8 504 815 zive narozenych déti, kdy u 1 551 z nich byla diagnostikovana HCH. Vyskyt byl
1,82 na 10 000 zive narozenych. Z 1 551 déti trpicich HCH bylo 73,7 % chlapct. Vétsina byla
diagnostikovana a pfijata k hospitalizaci béhem prvniho tydne zivota. Jednu operaci
vyzadovalo 65,5 % novorozenct a z toho 11,9 % do 1 roku potiebovalo reoperaci. U pacientt,
kteti podstoupili pouze jednu operaci, bylo 0 92 % mensi riziko pfijeti k hospitalizaci do 1 roku

nez u pacientd, ktefi byli na dvou a vice operacich (Giuliani et al., 2020, s. 106).
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V retrospektivni studii, ve které sbér dat probihal mezi lety 2002 a 2009, byly srovnavany
komplikace HCH pied a po operaci. Behem tohoto obdobi bylo diagnostikovano celkem 51
novorozencl s HCH. Byli rozdéleni do dvou skupin, pficemz skupina I byli novorozenci
diagnostikovani do 1 tydne veéku, a skupina II, ve které byli novorozenci, ktefi byli
diagnostikovani po 1 tydnu véku. Provéfovaly se mozné klinické priznaky vcetné
demografickych udaji, véku, kdy byli diagnostikovani, urovné segmentu agangliozy, rodinné
anamnézy ohledné HCH, spojeni s trisomii 21, opozdéného prichodu mekonia (odchod smolky
do 48 hodin) nebo zacpy a celkovych priznakt enterokolitidy vCetné zapachajiciho prijmu,
krvavé stolice, napjatého bficha, horecky a dehydratace. Predopera¢ni komplikace byla
nejCastéji sepse, ktera byla prokdzana hemokulturou. Pooperacni komplikace zahrnovaly
enterokolitidu, stfevni obstrukci, tinik anastomozy, anélni stendzu, enterokutanni pistél a zacpu,
ktera se lécila laxativy. Rizikové faktory, trisomie 21 a dlouhd Cast aganglidzy, které byly
prokazany v této studii, ukazaly, ze maji spojitost se vznikem enterokolitidy. V obou
zkoumanych skupinach novorozenct byl prokazan vyrazné vyssi pocet chlapci nez divek, a to
v 88 % ve skupin€ I a 80 % ve skupiné II. Primérny gestacni v€k ve skupiné I byl 38 4+ 1,4
tydne a ve skuping II 38,0 + 2,7 tydne. Priméra porodni hmotnost byla ve skupiné 1 3194 +
304 g a ve skupiné II 3066 + 613 g. Dva pacienti méli trisomii 21. Kazdy byl v jiné skupiné.
Zadny z novorozenci nemél v rodinné anamnéze HCH. U 28 % pacientl ze skupiny I a 32 %
ze skupiny II mélo jako hlavni pfiznak opozdény prichod mekonia po narozeni. Vyskyt zacpy
ptred diagn6zou onemocnéni byl v obou skupinach velmi podobny. V této studii bylo dokazano,
ze se enterokolitida s vétsi pravdépodobnosti projevi u pacientd, jejichz diagndza je stanovena
po 1 tydnu véku (Lee et al, 2012, s. 134-136). Po odstranéni agangliotického stfeva mnoho déti
nadale trpi chronickou poruchou funkce stiev, ktera je charakterizovana distenzi bficha,
enterokolitidou, plynatosti a zneciSténim (Telborn et al, 2021, s. 2610). Nové chirurgické
techniky zlepsily vysledky po operaci u déti s HCH tim, ze zkratily dobu operace, krevni ztraty,
pouziti analgetik a délku hospitalizace. Sledovani béhem prvnich 3 let po operaci ukazuje, ze

déti, které dostavaji nové postupy, maji nizsi vyskyt pooperacnich komplikaci (Dai, 2020, s. 3).
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Chirurgicky zakrok miize mit za nasledek jak Casné, tak pozdni komplikace. U nékterych
pacientil se po operaci miZe rozvinout zacpa, inkontinence, enterokolitida a prijem. Zaroven
také prinasi piiznivy vysledek u znacného mnozstvi pacientu. Je nezbytné posoudit funkci stiev
a vysledek operace, protoze to mize ovlivnit kvalitu Zivota pacienta (Khazdouz, 2015, s. 143).
Mezi lety 2013 a 2018 byla zhodnocena data déti, které podstoupily laparoskopicky Soave
vykon. Do této studie bylo zahrnuto 31 déti, které tento vykon podstoupily. Komplikace se
objevily u 11 déti, z toho 6 déti mélo do 3 mésict enterokolitidu a 5 v prvnim roce po operaci
Spinilo. VSechny tyto déti mély v anamnéze opozdéné vyluCovani mekonia a dlouhodobou

zacpu. HCH byla potvrzena baryovym klystyrem (Arafa, 2021, s. 210 — 211).

Rist déti s HCH muize byt ovlivnén mnoha faktory, véetné zivotniho prostiedi, piijmu zivin
a chirurgického zakroku. Tato studie porovnava dlouhodobé (sledované 3 roky po operaci)
vysledky rastu u déti po transabdominalnich Soave a Duhamel postupech a transanalnim
endorektalnim protazeni (TEPT). Prufezova studie byla provedena v mezi 1. lednem 2012 a 31.
prosincem 2015 u déti mladsich 18 let a byla jim histopatologicky diagnostikovana HCH. Bylo
zde zahrnuto 21 pacient. Soave podstoupilo 7 déti, Duhamel 4 a TEPT 10. Po operaci Soave
doslo ke zlepseni nutri¢niho stavu v 28,6 %, po Duhamel se jejich stav zhorsil v 25 % ptipadu,

ustalil v 75 % ptipadd, a po TEPT se zlepsil ve 40 % ptipada (Gabriela et al, 2020, s. 178).
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3 Osetrovatelska péce o dité s Hirschprungovou chorobou

3.1 Piedoperacni péce o dité s Hirschprungovou chorobou

Jednou z diagnostickych postupi je kolonoskopie, pii které se odebere vzorek na
histologické vySetfeni. Ke kvalitnimu odbéru a k dobrému prabéhu kolonoskopie je zapotiebi
radné pripravit stieva. Ve studii zroku 2015 byla hodnocena pfipravenost stfev pomoci
stupnice BPPS, jejiz minimalni skore byla 0 a maximalni 9. V této bodovaci skale je tlusté
stfevo rozdeleno na tfi useky, a to na pravé tlusté stievo véetné céka a vzestupného tracniku,
pfimy tracnik a levy tra¢nik v€etné sestupného tra¢niku, esovité klicky a konecniku. V kazdé
¢asti je vytvofené hodnoceni od 0 do 3. Nula znamené nepfipraveny segment s neviditelnou
sliznici kvali stolici, kterou nelze vycistit. Jedna je viditelna sliznice jednoho segmentu, ale
dalsi sliznice neni vidét pies stolici nebo zbytkové tekutin€é. Dva body ziskava segment stieva,
u kterého je viditelné pouze malé mnozstvi zbytkového zabarveni nebo ulomky stolice. Tfemi
body je ohodnoceno stievo, které ma velmi dobie viditelnou sliznici bez stolice nebo tekutiny.
Vynikajici pfiprava stfev je ohodnocena 7 a vice body, pfijatelna piiprava je ohodnocena 5

body a Spatna pfiprava ma 4 a méné boda (Dehghani et al, 2015, s. 311 —313).

Morris ve své studii z roku 2015 zjistil, ze pouziti oraln€ podanych antibiotik pfed operaci
je spojeno s vyrazné lepSimi vysledky. Podle této studie je podani antibiotik peroralné klicové,
protoze nebyly pozorovany lepsi vysledky pouze v poziti mechanické ocisty stiev (Morris et
al, 2015, s. 1039). Ve studii z roku 2021 bylo zkoumano, jaky mé vyznam nasazeni antibiotik
pred operaci a mechanicka ocista stiev. Soucasné se v détskych nemocnicich nejvice vyuziva
mechanicka ocista stiev. V roce 2007 byl proveden prazkum, ktery odhalil, ze 96 % détskych
chirurgli pouziva a upfednostiiuje v praxi mechanickou ocistu. Zejména u HCH je pfedoperacni

oCista dulezita, i presto, ze détem a jejich rodicim zplsobuje velmi nepiijemny zazitek.
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Studie byla provedena retrospektivné ze vSech dostupnych lékaiskych zaznamu
détskych pacienti s HCH, ktefi podstoupili uzavieni kolostomie ve West China Hospital mezi
lety 2010 a 2020. Détsti chirurgové a zkusené sestry kontrolovali zdravotni zaznamy pacientd
pomoci zdravotnického informacniho systému, aby byla zachovana vSechna pravidla uréena
pro tuto studii. Kritéria pro zatazeni do studie byla vék mezi 3 mésici a 14 lety, diagndza HCH,
uzavieni kolostomie a protazeni. Kritéria pro vylouceni byla pfitomnost zavazného onemocnéni
(napf. onemocnéni srdce, mozku nebo plic), malformace traviciho traktu, porucha
intelektualniho vyvoje, neuplné tidaje a HCH dlouhého segmentu. Pacienti byli rozdéleni do
dvou skupin podle toho, zda byla predoperacné provedena mechanicka ocista s kombinaci
s antibiotiky ¢i nikoli. VSechny operace provadéli dva chirurgové a bylo na jejich uvazeni
pouziti této kombinace. Komplikace zahrnovaly tnik z anastomozy, intraabdominalni infekei,
infekci rany, stfevni obstrukci, enterokolitidu a infekci dychacich cest. Na zakladeé téchto
kritérii pro zafazeni a vylouceni tvofilo skupinu celkem 64 pacienti (48 muzlii a 16 Zen).
Diagn6za HCH byla u vSech pacientti potvrzena rektalni biopsii. Ze vSech pacientti podstoupilo
33 predoperacni oCistu stfev v kombinaci s podanim antibiotik peroralné a 31 podstoupilo
operaci bez jakékoliv pripravy stfeva. VSichni pacienti dostavali intravendzné antibiotika,
vcetné cefoxicinu, ampicilinu, cefmetazolu a klindamycinu. Ve skuping s pfipravou stfev byly
peroralné uzivana antibiotika v kombinaci gentamicinu a metronidazolu po dobu 3 dni pred
operaci a vyplachy stiev byly provadény jednou denn€, v¢etné dne pred operact, fyziologickym
roztokem. V této studii bylo dokazano, ze se i pii vynechani ptipravy stfev a antibiotické 1écby
nezvySil vyskyt pooperanich komplikaci, jako je enterokolitida, infekce rany, unik z
anastomozy nebo stievni obstrukce (Liang et al, 2021, s. 153 — 157). Déti, které¢ podstoupi
mechanickou ocistu stfev pfed operaci stravi delSi dobu hospitalizovani v nemocni¢nim
zafizeni oproti détem bez ptiprav. Delsi doba hospitalizace ma na dité Spatny vliv (Rosenfeld

etal, 2019, s. 1048).

23



Mechanicka piiprava stiev se bézné pouziva pred operaci jiz od 70. let 20. stoleti.
Specificky rezim se vyvijel v pribéhu let a byla zaznamenavana jeho ucinnost. Samotna
mechanicka ocista se stala preferovanou metodou vSech chirurgti. Ares ve své studii zjistuje,
jaky vliv ma predoperacni pfiprava stfev na pozdni komplikace spojené s chirurgickym
vykonem. Zkoumano bylo 1 581 pacientl, ktefi splnili kritéria. Pacienti byli vyhledani
v Pediatrickém zdravotnickém informaénim systému. Muzi zastupovali 60, 2 % (952) a Zeny
39, 8 % (629). Vétsina pacient byla mladsi 1 roku. V této studii bylo HCH diagnostikovano
170 déti. Data byla porovnavana mezi lety 2011 a 2014. Zahrnuti pacienti byli rozdéleni do tii
skupin. Skupina 1 byla tvofena pacienty bez uplné pfipravy stfev, skupina 2 byli pacienti
s mechanickou piipravou stfev a skupina 3 zahrnovala pacienty, ktefi podstoupili mechanickou
oCistu a peroralni antibiotickou pfipravu pfed operaci. Méfitkem pro vyhodnoceni byly
souhrnné pooperacni komplikace. Bez tplné pripravy bylo 63, 7 % pacientd, 27, 1 % mélo
pouze mechanickou pfipravu a 9, 2 % podstoupilo mechanickou i antibiotickou predoperacni
ptipravu. Vysledky z celkové analyzy obsahovaly vyskyt poopera¢nich komplikace vyssi u
pacienti ze skupiny 1 (23, 3 %) ve srovnani se skupinou 2 (14, 2 %) a skupinou 3 (15, 9 %)).
Po analyze nebyl zjistény zadny jasny pfinos kombinace antibiotik a mechanické ocisty
dohromady. Chirurgové povazuji za standard mechanickou ocistu (Ares, 2018, s. 705 — 707).
Kolonicka a kolorektéalni chirurgie velmi Casto potiebuje ptipravu strev. Tato studie zahrnuje
55 déti s kolostomii, ktefi méli jednodenni ptipravu stiev. Chlapct bylo 33 a divek 22 a jejich
pramérny veék byl 4 roky. Z téchto pacientd mélo 44 % anorektalni malformaci a 44 % HCH.
Plvodni pétidenni priprava je pro novorozence a kojence velmi narocna, proto se indikuje

jednodenni piiprava.
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Byl uptednostnén fyziologicky roztok, protoze splnil veskeré potiebné vlastnosti. Vyplachy
byly provadény sestrami za pritomnosti rodicu teplym fyziologickym roztokem pies kone¢nik
rektalni rourkou. Pacientim byly podavany tekutiny pouze peroralné jeden den pied operaci.
Kazdy pacient dostaval intravendzné perioperacni antibiotika. Po operaci antibiotika byla dale
podavana 48 hodin. Cistota tlustého stieva byla hodnocena intra operativng zkoumanim obsahu
sttev. Béhem vyplachu stfev se v nékterych piipadech vyskytly komplikace jako napftiklad
bfisni nepohodli a mirné krvaceni ze stomie. Krvaceni nevyzadovalo zadn4 opatieni. Ciry obsah
byl vyhodnocen u 62 % pacienti a kontaminovany u 38 %. Celkové se vyskytla infekce rany
v 6 piipadech, horecky u 2 a 1 pacient mél anastomicky unik. Tato studie dokazuje, ze pouziti
fyziologického roztoku na vyplachy stiev je U€inna a bezpecna metoda u déti s kolostomii.
Zaroven je fyziologicky roztok cenoveé dobfe dostupny, bezpecny a izotonicky (Ameh et al,
2011, s. 291 —293). Pted laparoskopickou Soave operaci se dbalo na vybornou pfipravu stiev.
Ta se prikladala k rektalni irigaci a zejména u dlouhého segmentu. Rodi¢e maji velmi Casto
s domaci irigaci potiZze. Z tohoto divodu jsou pacienti pfijimani ambulantné ke kazdodenni
irigaci stfev, kde sestry provedou spravny postup irigace. Do kone¢niku se muze také vpravovat
siran hotecnaty, glycerol nebo destilovana voda. Pfi irigaci hraje svou roli masirovani biicha

ve sméru hodinovych rucicek (Arafa, 2021, s. 213 — 214).
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3.2 Pooperacni péce o dité s Hirschprungovou chorobou

Kolostomie je chirurgicky vytvoreny otvor v tlustém stfevé. Cilem kolostomie je odklonit
stolici nebo stfevni obsah tak, aby se nehromadil. V pediatrii je vétSina kolostomii docasna a
indikuji se k uvolnéni tlaku ve stfevé a odvodu stolice po resekci agangliového segmentu nebo
nadoru. Nejcastéjsi kolostomie v pediatrii jsou indikované do 2 let véku u diagn6z HCH a
atrezii anu. Mahmood ve své studii mezi lety 2008 a 2013 zjistil, ze v 33,5 % je kolostomie
indikovana u HCH. Vétsina kolostomii byla vytvofena v novorozeneckém obdobi s pomérem
chlapct a divek 3:1 (Mahmood, 2015, s. 139). Zvladani adaptace zavisi také na typu stomie.
Nejvétsi rozdil je mezi stomii trvalou a doCasnou. Studie prokazaly, ze jsou spokojenéjsi

pacienti s trvalou stomii (Recalla et al., 2013, s. 490 — 492).

Tym 1ékaiu a edukacnich stomickych sester je nezbytny ve vzdélavacim procesu. Péce o
dit¢ se stomii presahuje ramec klinické péce, protoze je potrebna i psychickd podpora rodiny
v prubéhu 1é¢by a péce. Stomické sestry davaji rodinam pokyny ohledné péce a také zahrnuji
rady tykajici se prizpusobeni rodiny novym okolnostem. Pomahaji rodinam, jak zvladat
kazdodenni rutinu jako je vyprava ditéte do Skoly, na sport a spanek. Predavaji se také pokyny
o moznych komplikacich a péci o pokozku, zvlasté u novorozencl a kojencti (Bohr, 2019, s.
12). Vzdélavani pacienti je kli¢ k dlouhodobému uspéchu 1écby a péce. Pacienti a jejich
pecovatelé jsou pouceni o dilezitosti dodrzovani rutinnich zalezitosti jako jsou klystyry, piijem
peroralnich 1ékd a zajiSténi nezavislého vyprazdnovani ditéte. V ramci edukace sestry nabizi
nékolik prilezitosti k poskytovani vzdélavacich sezeni a materialti, které mohou rodice vyuzit.
Edukace probiha za pouziti pisemnych materialti, praktickych ukazek a vizualnich pomacek.
Skoleni rodi&d za¢ina formalnim rozhovorem obecné, kdy jim sestra nastini, jak bude $koleni
nadale probihat. V letaku, ktery rodice obdrzeli, se nachéazi uzite€né obrazky s popisem
provedeni raznych intervenci. KdyZz si béhem domaci péce nebudou jisti, tak jim tento letak
velmi usnadni praci. Prakticka edukace zahrnuje ukazku rektalnich vyplacht a péci o stomii.
Do edukace sester patii také pouceni o prevenci. NejCasteji se jednd o prevenci vzniku

enterokolitidy a vyrazky v oblasti stomie (Ryan et al, 2020, s. 8 - 9).
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U novorozenct jsou indikovany kolostomie pievazné kvuli vrozenym anomaliim jako jsou
anorektalni malformace, intestinalni atrezie a HCH. V nemocni¢ni zafizeni hraji pro pacienta
velkou roli sestry, které pecuji o stomii a edukuji je samotné nebo s jejich rodi¢i. Edukace se
tyka predevsim vyprazdnéni a vymeény stomického sacku. Stomické sacky maji mnoho zptsobti
uzavértu. Dva nejvice pouzivané jsou s integrovanym uzaveérem nebo se samostatnou svorkou.
Edukace pacienta nebo jeho rodicti zacina s cviCenim na Cistém stomickém sacku, aby nedoslo
k uniku stolice na saek nebo obleCeni. Zaroven se uci pracovat s uzavérem. Déti, které jsou
vetsi a samy mohou chodit na toaletu vykonavat potfebu moceni, tak se uci vypoustét sacek
mezi nohama. Stomicky sac¢ek by se mél ménit kazdé 4 dny az tyden, pokud nedojde diive
k zaspinéni sacku stolici. U novorozenct a kojenci neni jednoduché rozpoznat bolest nebo
uzkost, proto je dilezité edukovat rodice tak, aby s ditétem byli ve velmi blizkém kontaktu,
protoze jejich péCe muze ovlivnit hojeni a celkovou pohodu ditéte. Rodice novorozenci nebo
kojenct se stomii si musi hlidat teplotu ditéte, protoze se dit€ nesmi podchladit a zaroveri nesmi
byt stomie vystavena dlouhodobému nahfivani, aby nevyschla. Rodice ptikryvkou schovaji
paze ditéte na hrudnik, aby se dit€ neumyslné nedotykalo stomie nebo obsahu stomického
sacku. Kdyz je pacient neklidny, tak 1ze na zklidnéni pouzit dudlik, roztok sacharézy nebo
hudebnimi podnéty. U déti, které jsou schopné se zapojit do své péce, je sestra vyuziva pro
drobné ukoly, aby se dité citilo potfebné. Zaroven se dité vice soustredi a Iépe se uci. Pti vyméneé
sacku se musi odstranit lepidlo, které drzi sacek pevné na kiizi. Existuji specialni pfipravky na
odstranéni lepidla z klize bez podrazdéni nebo se daji nahradit vlhkou teplou gazou. Sestry také
pouci pacienty a jejich rodi¢e ohledné prace se stomii pii béznych aktivitach. Pfed narocnymi
cinnostmi se saCek vyprazdni, aby se snizilo zatizeni lepidla a nedoSlo k odlepeni béhem
fyzickych aktivit. Dalezita je i celkova hygiena, ktera je také soucasti edukace. Pacienti i jejich
rodice by si méli po vyprazdiovani sacku umyvat ruce. Timto ma sestra jedine¢nou pozici, kdy
podporuje zvladani sebepéce a adaptaci na novou stomii. Podstatné také je vzdélani sester a

rozvijeni jejich kompetenci v této oblasti. (Stetzer, 2021, s. 71 — 73).
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K pooperacni péci patti také ambulantni rehabilitace pro déti s HCH a HE. V retrospektivni
randomizované kontrolni studii, ktera zahrnovala 85 pacientti s HE po kolektomii, byli pacienti
rozdeleni do dvou skupin. Sbér dat probéhl mezi lety 2005 a 2012 na oddéleni détské chirurgie
v Tongji Hospital ve Wuhanu v Cin&. Pro splnéni pozadavkd k této studii bylo podstatné
splnéni klinickych a operacnich kritérii, podstoupeni kolektomie a pfitomnost 2 a vice pfiznaka
jako je enterokolitida, prijem, horeCka, zvraceni nebo dehydratace. V prvni skupiné
(interven¢ni) bylo 43 piipadd a ve druhé (kontrolni) 42. VSichni pacienti podstoupili
ambulantni 1écbu, ktera zahrnovala oraln€ probiotika a intraven6zné antibiotika s elektrolyty.
V intervencni skupiné rodice nebo peCovatelé prosli navic systematickym Skolenim rehabilitace
v oSetfovatelském interven¢nim programu, véetné technik vyplachu tlustého stfeva, doporuceni
navstév dietniho, psychologického a pooperacniho osSetfovatelského poradenstvi. Rodice byli
zauceni na vyplachy stfev. Bylo provadéno roztazeni analniho otvoru nastrojem vyrobeného
z plexiskla, ktery byl vytvoren podle anatomie a fyziologie konecniku. Ptislusny nastroj vhodné
velikosti byl pokryty parafinem a vlozen do kone¢niku jemné do 9 — 11 cm hloubky. Pacient
byl uveden do litotomické polohy na mékky polstar pod bedry. Zaroven s dilataci byl provadén
vyplach teplym fyziologickym roztokem v objemu 100 az 200 ml/kg. Tento proces byl
provadén 1x denné 30 minut a po dobu 3 az 6 mésicti. Rodice déti v intervencni skupiné byli
vyskoleni k pozorovani znamek ¢asné HE, anorexie, abdominalni distenze, zvySené frekvence,
zmeény barvy, formy a zapachu stolice. Tyto pfiznaky naznacuji nutnost hospitalizace ditéte.
Témto rodi¢im bylo poskytnuto mnoho materiali ohledné oSetfovatelskych technik, disk
s videi o provedeni spravné péce a prostiedky pro komunikaci s mistni zdravotnickou péci.
Nedilnou soucasti prevence vzniku HE bylo dietni poradenstvi. Mezi hlavni zasady patfilo jist
malé porce, ale Castéji. Dalsi zasada byla jist pomalu a jist nizkotu¢nou stravu s vysokym
obsahem bilkovin a niz§im obsahem vlakniny. Kojenci byli krmeni hydrolyzovanym
stravitelnym mlékem. Rodi¢e z intervencni skupiny navstévovali psychologické poradenstvi,
kde jim byla poskytovana podpora a vedeni, které rodi¢im pomohlo porozumét rizikim HCH.
Jako emocionalni podpora byla nabidnuta rodi¢im konzultace ohledné pfipadnych potizi, aby
1épe pochopili oetfovatelsky proces a specialni techniky. Do socialni podpory byla zahrnuta
platforma pro spolupraci sester vybudovana tak, aby plné vyuzivala internetové zdroje a
poskytovala v€asné odpovédi na problémy. Tato moznost je pro rodie velmi piinosna a muze
rodi¢tim zlepsit sebevédomi. Vyskyt HE v intervencni skupin€ byl vyrazné nizsi nez v kontrolni

skupiné (Wang et al, 2015, s. 435 — 437).
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Rektalni irigace je bézna technika, ktera mize u€inné vyplavit zadrzenou stolici v tlustém
stfeve. Technika spociva v zavedeni hadicky do distalniho tra¢niku a opakovanym vyplachem
NaCl 0, 9 %. Rodice jsou edukovani profesionalnim tymem sester a lékait. Obdrzi instrukce,
jak provést irigaci v domacim prostredi. Délka Skoleni trva pfiblizné 1 tyden. Spravné
provedena irigace je definovana jako zadna abdominalni distenze a hematochezie u pacientti

s normalni vyzivou (Lu, 2019, s. 1250).

Pooperacni péce zahrnuje péci o stomii a jeji komplikace. Mezi ¢asté komplikace stomie
patii kozni poruchy. Nejcastéji jsou pozorovany drazdivé reakce, zejména drazdiva kontaktni
dermatitida, ktera predstavuje az 50 % komplikaci. Pfiznaky dermatitid rizného typu maji
velmi podobné priznaky, ale 1ze je rozpoznat pomoci testii na rizné chemikalie. Tyto problémy
fesi stomické sestry v koznich stomickych ambulancich. Mezi dvé nejcastéjsi dermatitidy patii
alergicka kontaktni dermatitida (ACD) a drazdiva kontaktni dermatitida (ICD). Ocekavani
vzniku koznich onemocnéni neni piekvapivé kvuli nepfirozenému kontaktu stfeva s kizi.
K naruseni kozni bariéry pfispiva aplikace aparati a stomickych pomicek. Vyrobci spotiebica
se snazi minimalizovat pouzivani materialti s potencialem vzniku podrazdéni nebo alergie, a
aby se zabranilo nadmeérné vlhkosti a udrzelo se pH pokozky mezi 4 a 5,5. Moderni stomické
pomucky se skladaji z plastového sacku, termoplastu a pevného termoplastického krouzku.
Kolostomické sacky jsou Casto jednodilné a uzaviené, a po naplnéni se vyjmou a zlikviduji. U
ileostomii a kolostomii vzestupného tracniku mohou byt saCky uzaviratelné chlopni nebo
dvoudilné, kde sacek zuistava pripevnéni 1 az 3 dny a vyméni se za novy. Existuje velka fada
koznich bariér. Nejbe€znéjsi je hydrokoloid, ktery zajistuje suchou piilnavost ke kazi. Dalsi
kozni bariéry jsou karboxymethylcelul6zy a ovocné pektiny, které slouzi k udrzeni pH pokozky
a k absorpci vody, ¢imz udrzuji pfilnavost. Mnoho bariér pouziva okraj s lepici paskou pro lepsi
zabezpeCeni sacku. K dispozici je také tfada dopliikd, jako jsou adhezivni mléka, ubrousky,
deodoranty, odstrafiovace lepidel, pfipravky na Cisténi pokozky a antiperspiranty, které kolem
stomie vytvoii priahledny povlak, ktery chrani ktizi pred drazdivymi a alergennimi latkami. Na
stomicko — dermatologické klinice je provedena obecna anamnéza a vySetfeni vyrazky.
VySetieni se provadi stéry z vyrazky a posilaji se do laboratore mikrobiologie. V nékterych
ptipadech je pozorovana dermatofytova infekce, kterd se projevuje odlupuji se vyrazkou.
Odlupuyjici kousky se odeberou a posilaji se na vySeteni plisnovych prvki. Stomické sestry
v ambulancich pozoruji pacienty pii vyméné sacku, aby zjistily, zda to déla pacient spravné.
Sestry kontroluji veskeré pfislusenstvi a 1éky, které pfichazeji do styku s pokozkou a vse

zaznamenavaji.
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V nékterych ptipadech sestry zjisti, Ze se dermatitida vyskytuje v oblasti kiize, ktera je
neustale v kontaktu s jinou ¢asti pfislusenstvi, naptiklad s naplasti nebo lepici paskou. V téchto
ptipadech se pacient posila ptimo k testovani naplasti. Na naplasti bylo testovano 149 pacientd,
ale pouze 53 bylo na test pozitivni. Tfi pacienti meli pozitivni reakce na slozky cisticich
ubrouskd, které jsou urCené k odstranéni lepidla. Dva pacienti byli citlivi na latky ve vlh¢enych
ubrouscich a jeden z téchto pacientt byl jesté citlivy na slozky deodoracniho spreje. Vylouceni
téchto materialt vedlo k vyfeSeni peristomalni dermatitidy. Mnoho pacientt a zdravotniki se
domniva, ze nejdulezitéjsi roli hraje alergie. Tento jejich pfedpoklad vychazi z mnozstvi
jednotlivych kazuistik popisujicich alergie na latky obsazené ve stomickych pomtckach
(Conelly et al, 2019, s. 249 — 352). Peristomalni dermatitida je zafazena i mezi pozdni
komplikace stomie. U déti je kiiZe tenci a tim vice vystavena vn€js§im vlivim. U déti se stomii
se péce o kazi musi jesté o to zvysit (Minaev, 2017, s. 55). Mezi moderni a Casto pouzivané
kozni bariéry patii oxid zineCnaty, ktery je odolny viici vodé. Ma vSak mastnou konzistenci a
muze ovlivnit pfilnavost saCku na pokozce. Existuje filmovy obvaz, ktery vytvari nepropustnou
vrstvu pro ochranu kiize proti fekaliim. Je zapotiebi nanést silnou vrstvu, aby to bylo ucinné.
Nejvétsim problémem filmového obvazu je jeho cena. Filmovy obvaz patii k nejdrazsim
pomuckam v péci o stomie. Byla provedena studie, kdy na peristomalni kazi byla pouzita acacia
senegal. Acacia senegal je subsaharsky opadavy strom, ze kterého se pro potieby péce o stomii
vyuziji jeho vlakna. K oSetfeni kiize je zapotiebi si pfipravit teplou vodu a 2.5 g vlaken.
Z vlaken se stane gumovita hmota, ktera se nanese na omytou peristomalni kizi. Tento proces
se opakoval dvakrat denné. Vysledky této studie prokazaly, ze pacienti uzivajici acacia senegal
vykazovali nizsi miru zanétu (Housseinpour et al, 2012, s. 236). Bakal uvadi, ze nejCastéji se
vyskytujicim problémem je peristomalni dermatitida. Pfedpoklad pro vznik této komplikace je
nedostate¢na péce o stomii a podrazdéni nedostatecné absorbovanych zlu¢ovych soli (Bakal et
al, 2015, s. 49). Ve studii zroku 2011 z USA byly zistény faktory ovliviiujici pooperacni
komplikace a jaké komplikace mohou nastat po uplném uzavieni kolostomie. Mezi faktory,
které maji velky podil na vzniku komplikaci jsou vék, HCH, vrozené anomalie, del§i doba
operace a delsi doba v anestezii. Podle analyzy vysledka této studie jsou Casté komplikace
spojené s infekci chirurgického mista. Infekce je velice zdvazny problém, ktery na sebe vaze
jesté zavaznéjsi komplikace jako je sepse, nutnd podpora ventilace, nutri¢ni podpora pred

propusténim nebo neplanovana reoperace (Gonzales et al, 2017, s. 237 — 240).
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Péce o dité s kolostomii je velice slozity, narocny a zdlouhavy proces. Po vytvoteni stomie
a propusténi z nemocnice musi rodi€ zajistit vhodné prosttedi a kvalitni doméci pé¢i. Domacim
peCovatellim je potieba zajistit pribézné vzdélavani a podporu, ktera zahrnuje ucebni pomucky.
Ukazalo se, Ze pouzivani audiovizualnich vzdé€lavacich pomicek pfi edukaci domacich
pecovatelt o déti s kolostomii vede ke zlepSeni jejich znalosti a dovednosti (Dabas, 2016, s. 54
— 55). Dovednost pecovatelti v poskytovani vyplacht stfev zavisi na jejich vzdélani. Dobfe a
kvalitné provedena edukace velice ovliviluje troven spokojenosti pacientd. Také to pomuze
k lepsimu vyporadani se pacientli sinkontinenci. Domaci peCovatelé jsou zodpovédni za
poskytovani péce, proto je dilezité je naucit spravné metody oSetiovatelskych postupt. Kvalita
vyuky zavisi na vztahu mezi rodi¢i a oSetfovatelskych tymem. Ve vyzkumném centru
v Chandigarh byl provedeny vyzkum tréninkového programu. Tréninkovy program zahrnoval
jednotlivé kroky postuptl vyplachu stiev dvéma zptusoby. Prvnim byl zptsob krmeni trubice a
druhym metoda klystyru. Této studie se zacastnilo 50 domacich peCovateld. Na tfetim Skoleni
zvladlo metodu krmeni trubice 14 peCovatell a 36 zvladlo provést dilezité kroky k provedeni
klystyru. Na konci Skoleni téméf vSichni (92,9 %) provedli péci spravné (Kaur et al, 2021, s.
13 — 17). Domaci pecovatelé stomizovanych déti se musi ziskat dovednosti, které nebyly
soucasti jejich kazdodenniho zivota. Je podstatné, aby tito peCovatelé, nejCastéji rodice, byli
dostate¢né silni a nasli si cestu ke kazdodennimu pecovani a zdokonalovani péce. Sestry jsou
schopné nabidnout péci a edukaci, kterd odpovida potfebam jednotlivce. Tato péce zahrnuje
udrZovani integrity kize, peclivou hygienu, spravnou vyménu sacku, obvazy, ochranu stomie
pred vznikem dermatitidy, kontrolu funkce stomie a predvidani moznych komplikaci. Sestry
maji tedy =zasadni roli pii vedeni stomickych déti, jejich rodi¢i nebo peCovatela
v oSetiovatelské péci. Zaroven jsou velkou podporou, protoze cilem sestry je také rodiCe

povzbudit a posilit jejich sebevédomi (Melo et al, 2020, s. neuvedeno).
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Pretrvavajici porucha vyprazdiiovani neovliviiuje pouze rast ditéte, ale také ma zavazny
negativni dopad na jejich fyziologii, psychologii, chovani a kvalitu zivota. Proto je podstatna
1écba stfev a obnoveni defekace u déti s HCH. Byla vyvinuta strategie pooperacni 1éby HCH
s oSetfovatelskym modelem ,,nemocnice — komunita — rodina®“, ktery se nazyva Trinity. Jedna
se kontinualni oSetfovatelsky model, ktery zahrnuje spolupraci a koordinaci vSeobecnych
nemocnic, komunitnich center, zdravotnich sluzeb a pacientd. V soucasné dobé€ je tento model
pouzivan piedevsim v oblasti chronickych onemocnéni. V této studii bylo pozorovano, jaky ma
vliv Trinity u pacienti s HCH na poopera¢ni stfevni management. Tento vyzkum zahrnoval 80
déti s potvrzenou HCH. Data byla sbirana od ¢ervence 2019 do ¢ervna 2020 v détské vSeobecné
nemocnici Hu’nan Children’s Hospital. Polovina déti (40), které podstoupily operaci od
cervence do prosince 2019, byly klasifikovani jako kontrolni skupina. Tyto déti podstoupily
operaci jeSté pred aplikaci modelu Trinity a dostalo se jim intervenci v konvencnim
oSetfovatelském rezimu. DalSich 40 déti, které byly v pozorovaci skuping, obdrzely doméci
oSetfovani Trinity, ktery byl provadén od ledna do ¢erva 2020. V kontrolni skupiné byly
podavany konvencni osetfovatelské metody, vCetné zdravotni vychovy, psychologického a
dietniho osetfovatelstvi a nacvikt defekacnich navyki. PeCovatelé byli rutinné proskoleni. Byla
nutna ambulantni navstéva, kde byla pozorovana funkce defekace. V pozorovaci skupiné byl
pouzit Trinity model, na kterém se podilel 1ékat, vrchni sestra, odpovédna sestra, komunitni
vSeobecna sestra a hlavni peCovatelé o dit€¢. Zodpoveédny Iékat mél na starosti klinickou 1écbu
a vrchni sestra méla zodpovédnost za celkové fizeni prace skupiny. Zodpoveédné sestry mély na
starost celou oSetfovatelskou péci a komunitni sestry zastitovaly pravidelné domaci pozorovani
a péci. Defekacni funkce v obou skupinach byla hodnocena ve 3 a 6 mésicich po operaci
Wexnerovym skorovacim systémem. Skore zacpy zahrnuje 8 polozek a nejvyssi skore pro
jednu polozku byly 4 body, nejnizsi skore bylo 0 bodu. Celkové skore Cinilo 32 bodt a ¢im
vyssi bylo skore, tim vazné§i byla zacpa. Skore fekalni inkontinence zahrnuje 5 polozek
s nejniz$i hodnotou 0 a nejvyssi 4. Celkové skore 20 je uplna inkontinence a O je normalni. Tt
mesice po operaci bylo skére v obou skupinach nizsi a dale se snizovalo do 6. mésice. Vyzkum
prokazal, ze oSetfovatelsky model Trinity mél pozitivni G¢inky a zlepsil kvalitu zivota. Tato
studie navic ukazuje, Ze domaci oSetfovani Trinity mize snizit ucinné stav uzkosti peCovatelt

(Liu et al, 2021, s. 9152 — 9158).
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HCH se velmi Casto vyskytuje u novorozenct, kojenct a malych déti, proto je zasadni
zajistit, aby nebyl naruSovan vyvoj a rast. Jejich rist mize byt ovlivnén mnoha faktory jako je
prostfedi, pfijem zivin a operace. U déti s chronickym onemocnénim, jako je HCH, se mohou
vyvinout poruchy ristu. Existuje mnoho parametri k posouzeni rustu déti. Télesna hmotnost a
vyska jsou nejvice vyuzivanymi parametry. AvSak t€lesnd hmotnost ma vétsi citlivost na ptijem
potravy nebo zivin. Vaha kolisa vice a snadnéji nez vyska. Pooperacni antropometrické udaje
byly ziskdny v ambulanci po objednani a byly vyhodnoceny détskymi chirurgy. Délka
sledovani rustu byla vice nez 3 roky. Vysledky byly hodnoceny podle klasifikace z — skore
hmotnosti pro vék (WAZ) a indexu hmotnosti pro vék (BAZ) od Svétové zdravotnické
organizace (WHO). WAZ byl klasifikovan do 4 kategorii, a to do tézké podvahy, podvahy,
normalni vahy a nadvahy. BAZ se sklada z 5 stupiil, a to z t€zké podvyzivy, podvyzivy,
normalni vahy, nadvahy a obezity. Bylo porovnano 21 pacientl, z toho 7 pacienti podstoupilo
Soave postup, 4 Duhamel a 10 TEPT. Vék pacientl byl mensi nez 18 let. Bylo vyzkoumano,
ze operacni postupy nemaji ovliviiyjici vliv, ale ze déti, které nebyly kojeny, budou mit vyssi
Sanci na nadvahu (Gabriela, 2020, s.179). Déti s HCH mohou trpét nasledné 1 nespravnym
travenim, pomalym rastem a ¢astymi infekcemi. V téchto pripadech jsou pfivolani odbornici
na vyzivu a s pacienty budou pracovat na nejucinnéj$im dosazeni vyzivovych cilt. Je zapotiebi
dosahnout nutriénich pozadavkt ditéte, aby dit€é dosahlo spravného rastu a vyvoje
(Lotfollazadeh et al, 2022, neuvedeno). Piestoze vétsina détskych pacientd s HCH v budoucnu
dosahne funkéniho a bezproblémového vyprazdnovani, tak v nékterych ptipadech se mizou
objevit komplikace v podob€ Spinéni, obstruk¢nich priznaki, enterokolitidy nebo neprospivani.
V Americké pediatrické chirurgické asociaci se zabyvali rozdily mezi inkontinenci a
pseudoinkontinenci. Za fekalni kontinenci byla povazovana schopnost védomeé vyprazdniovat
stolici bez $pinéni. Aby byla dosazena kontinence u pacientd s HCH, musi vnimat kontakt
stolice analnim kanalem, adekvatni tonus analniho svérace a vhodnou motilitu tlustého streva.
Naruseni jednoho ztéchto faktori muze vést k inkontinenci. Pseudoinkontinence muze
vzniknout ze dvou divodd. Prvnim muze byt neschopnosti vyprazdnéni rekta a obstrukci na

urovni analnich svérac¢. Druhou moznosti je hypermotilita stieva (Saadai, 2019, s. 832).
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3.3 Kvalita zivota déti s Hirschprungovou chorobou

Kolostomie maji vyznamné socialni a ekonomické disledky pro rodiny s nizkymi piijmy.
Ve studii zroku 2016, kterd probihala v nemocnici Ruth Paz v Hondurasu, byly zkouméany
razné faktory, které ovlivnily kvalitu Zivota déti se stomii. Do studie bylo zahrnuto 20 rodin
déti s kolostomii. Rodi¢e byli dotazovani 39 otdzkami o socialn€ — ekonomickych parametrech.
Dotaznik byl rozdélen na dvé Casti. Prvni Cast se zabyvala sociodemografickymi aspekty, jakou
jsou zazemi rodiny, pocCet déti, v€k rodicl, osoby ve spolecné domacnosti a mésicni piijem.
Druha c¢ast obsahovala otazky tykajici se samotné kolostomie, nakladi a péce. Na otazky
ohledné ptijmu odpovédélo pouze 14 rodin. Primérny pfijem 6 rodin ze 14 byl nizsi nez 500
americkych dolartt (USD) ro¢né. Dvé rodiny uvedly svij pfijem mezi 501 — 1000 USD. Tii
rodiny mély ro¢ni pfijem mezi 1501 — 2000 USD a jedna rodina méla ptijem mezi 3001 — 5000
USD. Na otazky ohledné vzdélani odpovédélo vSech 20 rodin. Az 85 % rodict nemélo vys§si
vzdélani nez osmou tfidu zakladni skoly. VSichni dotazovani rodice uvedli, ze umi Cist a psat.
V dobé rozhovoru bylo 75 % dotazovanych nezameéstnanych. Ohledné otazek k piistupu
internetu a k mobilnimu telefonu, kdy 18 z 20 odpovédélo, ze maji mobilni telefon a z toho 40
% ma pristup k internetu. Facebook a jiné socialni sité vyuziva 8 z 20 rodi¢i. Ve druhé casti
dotazniku rodice odpovidali na otazky ohledné kolostomie a péce o ni. 8 z 20 rodi¢t uvedlo, ze
kolostomie velmi ovlivnila kazdodenni zivot jejich ditéte, 2 z20 odpovedéli, ze casto
kolostomie ovliviiuje jejich zivot. Naproti tomu 3 z 20 rodict tvrdi, Ze je a jejich dité kolostomie
vubec neomezila. Co se tykalo dodatecnych nakladt na péci o stomii, tak to negativné ovlivnilo
schopnost domacnosti ziskat dalsi potfeby. 14 rodi¢i uvedlo, ze mési¢ni naklady na péci o
kolostomii se pohybuji od 10 do 200 USD. Z finan¢nich divodt 11 rodict pouziva plenky a 9
prostéradla na zakryti stomie. Zadny z rodiét nepouziva stomické sacky a pomicky. Zapach
z kolostomie naruSuje kazdodenni zivot rodict v 9 ptipadech a v 11 pfipadech s tim rodice
nemaji problém. V 17 ptipadech nebyly zadné komplikace se stomii, 2 rodi¢e meli problém
s péci a oSetfovanim stomie béhem prijmu a jeden mél obtiZze s opakovanym krvacenim ze
stomie, které nakonec vyzadovalo chirurgicky zakrok. Studie ukazuje, ze kolostomie
v rozvojovych zemich miize mit vyznamny dopad na dité oproti primyslove vyspélym zemim.
Predevsim ovliviluje zivot socialné a ekonomicky celé rodiny a vede k absencim ditéte ve Skole.

Vsichni dotazovani rodicCe citi jistotu v péci o stomii (Krois et al, 2018, s. 842 — 844).
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V zemich snizkymi pfijmy vyzaduje operace HCH mnohocetné chirurgické zasahy.
V Ugandgé je jedna nemocnice s détskymi chirurgy, a to v Mulago Hospital v Kampale. Pii péci
o0 pacienty se stomii a jejich rodiny v Ugand¢ bylo vypozorovano, ze rodiny se vyskytuji v socio
- ekonomickych problémech spojenych s opakovanou chirurgickou 1écbou. Vétsina pacientt
musi do nemocnice Mulago pficestovat z venkova nebo z daleka. Rodic¢e uvadi, Ze cestovani je
velmi nakladné, a proto zustavaji v nemocnici i tydny ve fronté€ na chirurgicky zakrok. Nékdy
je nemocnice piili§ preplnéna a musi se vratit do svych domovt a dorazit na zakrok jiny den.
Matky také uvadi, ze musely kvuli péci a cestovani za péci opustit své zaméstnani. Vyskytovaly
se piipady, kdy rodina musela prodat sviij majetek a pujcit si penize od rodinnych pftislusniki.
V nékterych piipadech rodinu opustil otec, kvili naro¢nosti péce o dité a vazné tizici financni
situaci. Matky se ocitly ve vétSim stresu a pocitovaly dalsi zatéz ze strany financi a osamoceni.
Stomie predstavuji pro déti velkou vyzvu. V Ugand€ déti podstoupi operaci pozdéji po
diagnostice a musi se se svym zdravotnim stavem vypotadat. Po podstoupeni vytvoreni stomie
nejsou piilis zauCeni a musi o sebe peCovat s pomuckami, které jsou pro né€ dostupné. Nejcastéji
vyuzivaji latkové hadry, prostéradla nebo pleny. Nemaji k dispozici stomické pomtcky. Mnoho
déti ceka se stomii na definitivni opravu. Mezi nejvice diskutovana témata patfila péce o stomii
a pochopeni vaznosti stavu, dopad na zaméstnani pecovatele a ptijem domécnosti, komunitni
integrace ditéte a rodiny (nejcasteji Skolni dochazka nebo zapojeni do komunitnich aktivit) a
celkovy dopad na rodinu. Rodice Casto vyhledavali ostatni rodiny s podobnymi problémy, aby
se lépe vyporadali se stavem jejich ditéte. Mnoho rodi¢u hlasilo, ze maji velké vydaje na
cestovani a hygienickou péc¢i. Zapach a hygiena byla podle peCovateli nejzavaznéjsi
komplikace. Vétsina matek omezila kontakt ditéte s ostatnimi v komunité ze strachu, ze okoli
nebude mit dobré reakce na jejich dité. Témer vSechny déti Skolniho véku nechodily do Skoly
po dobu trvani stomie (Muzira et al, 2018, s. 457 — 460). Rozvijejici se komplikace v péci o
stomii vedou k prodlouzeni doby pfed koneénym uzavienim stomie a nasledné ke snizeni
kvality zivota déti a jejich rodici. Ve fakultni nemocnici Stavropol existuje organizace
poradenstvi rodiCi pojmenované Stoma, které umozfiuje vyfeSeni zdravotnich problémd,

socialnich a psychologickych aspekta zivota rodiny (Minaev, 2017, s. 56).

35



Chirurgicka 1écba je hlavnim fesenim 1écby HCH, avSak se mohou objevit pozdni nasledky.
Nejcasteji se jedna o zacpu, Spinéni a fekalni inkontinenci. Tyto pfiznaky stfevni dysfunkce
ovliviiuji kvalitu zivota. Dotaznik kvality zivota s HCH a anorektalnimi malformacemi
(HAQL) je validovany nastroj pro meéfeni kvality zivota déti a dospivajicich s fekalni
inkontinenci. V tomto dotazniku lze ziskat 700 bodd v 7 odvétvich. V roce 2020 vysla studie,
ktera zahrnula 63 pacientd ze dvou francouzskych center détské chirurgie. Pacienti byli
rozdéleni na déti (6 — 11 let) a dospivajici (12 — 18 let). Cim vyssi skore, tim lepsi je kvalita
zivota. U déti bylo pramémé skore 547/700 a u dospivajicich 587/700. Studie potvrdila, ze
s narustajicim vékem se kvalita zivota zlepSuje, pokud se nezhorSuje jejich zdravotni stav
(Espeso et al, 2020, s. 239 — 241). V chirurgickych pediatrickych centrech v Nizozemi byla
provedena studie, ktera porovnavala funk¢ni vysledky a kvalitu zivota v détstvi a v dospélosti.
Této studie se zucastnilo 346 pacientd s HCH. Z toho bylo 173 déti ve véku 8 — 17 let a 173
dospélych pacientd. K hodnoceni kvality zivota u déti byla pouzita Linkertova Skala s 87
polozkami po 4 az 6 bodech. K hodnoceni kvality zivota u dospélych byl pouzit dotaznik
WHOQOL - 100, ktery se skladal ze 100 otazek pokryvajicich Sest domén. U détskych pacientd
bylo hodnoceno chovani, duSevni zdravi, sebetucta a celkové zdravi. U dospélych se
analyzovaly 4 domény, a to celkova kvalita zivota, fyzické zdravi, psychické zdravi a socialni
vztahy. Funk¢ni vysledky v obou skupinach ukazuji, ze vyskyt zacpy je srovnatelny, avSak
fekalni inkontinence se u dospélych vyskytuje méné nez u déti. U déti se inkontinence
projevovala tekutou stolici, ale u dospélych se vyskytovalo Spinéni. Vysledky dotaznikt kvality
zivota ukazaly, ze dospéli pacienti méli vySsi a lepsi skore nez déti, protoze fekalni
inkontinence u déti negativné ovlivnila domény dusevniho a fyzického zdravi (Meinds et al,

2019, s. 501 — 504).
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Mezi lety 2004 a 2013 byla v Australii provedena studie, ktera srovnava kvalitu zZivota a
funkéni vysledky déti s HCH a déti zdravych. Vysledky kvality zivota byly méfeny pomoci
Pediatric Quality of Life (PedsGL) a Fecal Incontinence and Constipation Quality of Life (FIC
QL). Funkeni vysledky byly hodnoceny pomoci Baylor Continence Scale (BCS), Cleveland
Clinic Constipation Scoring System (CCCSS) a Vancouver Dysfunctional Elimination
Syndrome Survey (VDESS). Studie se zucastnilo 60 pacientt trpicich HCH. V PedsQL nebyly
témet zadné rozdily mezi nemocnymi a zdravymi détmi, kromé oblasti psychosocialni kvality
zivota. U BCS byly pacienti rozdéleni na déti se stomii (8) a bez stomie (52). Mezi témito détmi
nebyly vyznamné rozdily, avSak oproti détem zdravym bylo skore inkontinence vysoké. U
CCCSS se prokazala skute¢na zacpa pouze u 1 pacienta s HCH. V této studii bylo zji§téno, ze
déti s HCH zazivaji horsi kvalitu zivota v psychosocialni oblasti. Zaroven bylo zjisténo, ze se
zvySujicim se vékem a s postupnym zhorSovanim fekalni inkontinence a zacpy se zhorSuje
celkova kvalita zivota déti a jejich rodin (Collins et al, 2017, s. 2007 — 2009). Ve Velké Britanii
byla provedena studie mezi lety 2004 a 2017, ktera hodnotila funkéni vysledky a kvalitu zivota
déti s HCH po konecné operaci. Funkce stfev byla hodnocena u déti od 5 let pomoci skore
détské inkontinence a zacpy (PICS) a kvalita zivota byla hodnocena pomoci PedsQL. Skore
PICS bylo horsi u nemocnych déti nez u zdravych, a to se projevilo 1 na kvalité¢ zivota
hodnocené v PedsQL (Townley et al, 2020, s. 276) Funk¢ni vysledky souvisejici s dysfunkci
stfev kvaili HCH jsou Casto spojeny s problémy mocovych cest a s problémy se sexualitou. Tyto
komplikace maji velky dopad na kvalitu zivota (Witvliet et al, 2017, s. 548). Ve studii z Kansas
City v USA, ktera zkouma data pacientti s HCH z obdobi 1980 az 2019 bylo zjisténo nekolik
psychosocialnich a behavioralnich faktora ovliviyjicich kvalitu Zivota. Rodie novorozencu
uvedli, ze citi pfedev§im nejistotu ohledné budoucnosti, a ze maji pocit nedostatku socialni
podpory. Déti mladsiho §kolniho véku uvadi, ze jsou odmitani svymi vrstevniky. Jejich rodice
uvadi problémy s chovanim a uzkost, prave kvili odmitani vrstevniki. Adolescenti pocitovali
$patny obraz svého téla, nizké sebevédomi, vahavost k zapojeni se do romantickych vztaht a
naslednou nedostateCnou sexualni aktivitu. Tyto faktory zasadné ovliviiuji kvalitu zivota
pacienti s HCH nebo se stomii. Podle vysledki této studie by mohlo vést ke zlepSeni kvality
zivota poskytovani piizpusobené individualni Iékarské, psychologické a komunitni péce
(Svetanoff et al, 2022, s. 389). Z hlediska kvality zivota se prokazalo, ze nejvice feSené
problémy se tykaji samotné péCe o stomii a praci se stomickymi pomuckami, nepohodli,
negativnich psychosocialnich dopadii a feseni pooperac¢nich komplikaci. Existuje studie, ktera
prokazala, ze zhorSena sexualni aktivita v Zivoté pacienta se stomii pfispiva k vetsi socialni
izolaci (Recalla, 2013, s. 492).
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Ve Svédsku byla provedena studie ohledné stravovani déti trpicimi HCH. Celkem se
zucastnilo 26 rodi¢u déti s kratkou resekci ve véku 1 az 12 let. Rodice zastavali nazor, Ze strava
ma nejvetsi vliv na funkei stiev jejich déti. Také zduraznili, ze jidlo jim Casto zpisobuje obavy,
protoze nekteré potraviny mohou zhorsit funkci stfev. Rodice popsali, Ze jejich déti maji
v rizném rozsahu neblahé pfiznaky jako je napjaté biicho, zapachajici plynatost, bolesti bficha
nebo raznou konzistenci stolice. Sdileli rizné strategie, jak zlepsit funkci stiev jejich ditéte
experimentovanim s dietnimi rezimy. Mnoho rodic¢t vyzkouselo bez laktozovou dietu nebo se
vyhybali vlaknin€. Zaroven détem hlidali mnozstvi jidla a rozlozeni piijmu pfes den. Kvili
plynatosti rodic¢e vyloucili z jidelnicku svych déti bilé peCivo a obiloviny. Rodice se vyjadrili 1
k dopliikim stravy. Nektefi obhajovali samolécbu probiotiky, protoze vnimali pozitivni ucinky
na svych détech. Prebiotika a probiotika vzbudila velky zajem mezi rodici. Velka snaha rodict
o zlepSeni funkce stfev jejich déti je velmi omezila ve vlastnim zivoté. Rodinné aktivity se
musely pfizpusobit nemocnému ditéti a jeho potfebam. Podle rodi¢h je zapotiebi planovani a
ptiprava specialnich diet pfed jakoukoliv rodinnou aktivitou, stejné€ jako byt pfipraven na
vyprazdnéni stfev. Mezi mnoha rodi¢i bylo dokazéano, ze je tézké dosdhnout normalniho
rodinného Zzivota. Nékolik ucastniki prozivalo neustaly stres a pocity vyCerpani. Rodice
pocitovali zodpovédnost za vybér stravy. Také usiluji o dietni a vyzivové smérnice ze strany
zdravotnickych zafizeni, které by usnadnily a podportily samoléCbu. Rodice odhalili uzkost
z nutricnich nedostatkti, a proto navrhli, aby vzniklo standardizované nutri¢ni hodnoceni
v ramci multiprofesionalniho klinického sledovani jejich déti. Prosazovali alespon empirickou
dietni podporu a oficidlni pokyny pro podporu strategii zvladani zatéze a dusevni pohody, aby
se snizila rodiCovskd zatéz a zlepsSila se kvalita zivota. Nejnovéj§i pokyny pro 1écbu
rektosigmoidni HCH jsou sledovani ristu a vyzivy, a také zapojeni interdisciplinarniho tymu

péce slozeného z gastroenterologu a nutrinich terapeutii (Telborn et al, 2021, s. 2611 —2615).
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Kvalita zivota je jednim z nejdulezitéjsich vysledki pro pacienty s HCH. Dotaznik kvality
zivota s HCH a anorektalni malformaci je povazovan za platny a spolehlivy. Byla provedena
kohortova studie s uCelem srovnani kvality zivota u pacienti s HCH po Duhamel a Soave
zakroku v nemocnici Dr. Sardjito mezi lety 2013 a 2018. U vSech pacientt byla potvrzena HCH
podle klinickych projevi, kontrastniho klyzmatu a histopatologického nalezu. Dotaznik se
skladal z 36 polozek. Tyto polozky byly rozdélené na 8 oblasti, kterymi byly laxativni dieta,
obstipani dieta, pfitomnost prijmu, fekalni kontinence, mocova kontinence, socialni
fungovani, emocionalni a fyzicka funkCnost a télesny obraz. Skore bylo na kazdou polozku 0
az 3. Lepsi kvalita znamenala vyssi hodnotu skore. Na tyto dotazniky navazovala kvalitativni
studie, kde byly ucastnikim pokladany oteviené otazky zkoumajici jejich zkuSenosti
souvisejici s jejich odpovéd'mi z dotazniku. Bylo zjisténo, ze vyssi celkové skore méli pacienti,

kteti podstoupili zakrok Soave (Saysoo et al, 2020, s. 34 — 36).

Projevy HCH se také mohou pohybovat od mirné az t€zké zacpy a je dalezité dodrzovat
specifické diety. Tyto komplikace ovliviiuji kvalitu zivota ditéte a jejich rodin. Péce rodiny
s ditétem trpicim HCH zahrnuje Cinnosti, které se musi zajistit pro zlepSeni zdravotniho stavu
a psychické pohody. Tento ukol zpocatku délaji sestry. OSetfovatelska péce je predev§im
ucinna, kdyz do procesu péce budou zapojeni pacienti a rodinni piislusnici. V kvalitativni studii
bylo vybrano 12 ucastnikd z matek, které maji zkuSenosti s péci o dité trpici HCH. Studie
probihala ve 2 vzdélavacich nemocnicich v Ahvaz. Otazky kladené v této kvalitativni studii se
zabyvaly péci o erozi, socialné — ekonomickymi problémy a o kvalité informovanosti pacientd
a rodin. Mezi nejnaro¢néjsi ¢innost pro matky patfila hygienicka péce o stomii. Obavy rodict
o budoucnost jejich déti patfila také k nejvice diskutovanym otazkam. Je tomu pfisuzovana
nedostate¢na informovanost o moznostech zptsobu péce. Domaci péce o dit€¢ s HCH je i
ekonomicky naro¢na. Je zapotiebi podpora otce, peCovatelti a nemocni¢niho personalu. Nejvice
financi je potfeba na stomické pomucky a klystyry. Velkou roli hraje dikladna informovanost
rodicl ze strany zdravotnikd. Rodice uvadi, ze se sami aktivné zapojovali do hledani informaci.
Komunikovali s ostatnimi rodinami déti, ktefi trpi HCH nebo maji stomii. Casem se zlepsila
rodi¢ovska péce a lépe se zvladali starat o své dit€. Studie ukazala, ze rodiCe se zdrahali oznamit
onemocnéni jejich déti okoli, protoze se obavali reakce ostatnich. M¢lo to vliv na jejich socialni
interakce. Zapojeni rodi¢t do rozvoje psychologického charakteru a zmén mentalnich principa
vede ke zlepSeni vztaht v rodin€. Zdravotnici do svych programi péce zapojuji nabozenské

presvédceni pro zlepSeni viry a pohody rodi¢t (Abbasiasl et al., 2021, s. 3 — 6).
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Pro rodice hraje velkou roli podpora ze strany oSetfovatelského tymu. Potiebuji podporu,
edukaci a naslouchani. Je pro né dilezité, aby jim bylo naslouchano a porozumeéno. Zaroven
nedokazi porozumét Iékarskym a chirurgickym pojmum, a to vede k nejistoté a uzkosti rodicu.
Je jednodussi mluvit stru¢n€ a nezahltit je informacemi, kterym neporozumi. Také to zlepsi
jejich pocit, protoze jim to zanechava nadéji, kterd podporuje jejich psychickou stranku. I pfi
sdéleni Spatnych zprav je pro rodice lepsi upfimnost nez zkreslené pozitivni informace, které
jim davaji zbyte¢né nad€je. Velkou roli hraje zapojeni rodica do péce jiz od uplného pocatku.
Rodice se citi velmi potfebni a zaroven nejsou pouze pasivnimi pfijemci planovani péce.
Zdravotnicky personal by nemél rodiCe zahltit mnoha informacemi naraz, protoze si nic
nezapamatuje nebo se bude citit neschopné. Je podstatné dat rodi¢im Cas na vstiebani informaci
a neustale jim vSe opakovat a uji§tovat se, ze vSemu rozumi. Rodice sdili s ostatnimi rodici své
zkuSenosti a predavaji si navzajem rady. Tyto mezi rodi¢ovské rady velmi usnadnili zivot

mnoha rodinam (Hinton et al, 2018, s. neuvedeno).
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3.4. Vyznam a limitace dohledanych poznatki

V prehledové bakalarské praci byly pouzity studie a ¢lanky shrnujici pfedoperacni a
pooperacni péci a kvalitu zivota détskych pacientd s Hirschprungovou chorobou. Studie byly
provadény po celém svéte a clanky pochazely z Casopisu z raznych zemi jako napiiklad Afrika,
USA, Velka Britanie, Polsko, Svédsko a Indie. Nejcastji jsem &erpala z ¢asopisu Journal of
Pediatric Surgery a Seminars of Pediatric Surgery, které pochazejici z USA. Nebyly nalezeny
zadné kvalitni recenzované zdroje, které se tykaji Hirschprungovy choroby u détskych pacienta

v

v CR.

Vytazujici kritéria pro tuto prehledovou bakalaiskou praci byla nedostupnost plného

textu, ¢lanky starsi roku 2011, kvalifikacni prace a duplicitni ¢lanky.

V piedoperacni péci hraji velkou roli sestry, které jsou nezbytnou soucésti celého
procesu. Rozdilnost v pfedoperacni péci se tykala pfedev§im podavani antibiotik a rektalnich
irigaci. Morris tvrdi, ze oralni podani ATB pred operaci je spojeno s vyrazné lepSimi vysledky
operace. Liang proved! studii ohledné pouziti mechanické ocCisty stfev s oralné podanymi ATB.
Dokazal, ze mechanicka ocista bez podani ATB nema nizsi vyskyt komplikaci. Ares tvrdi, ze
mechanicka ocista je preferovana metoda a ve své studii dokéazal, ze ATB pfiprava v kombinaci
s mechanickou ocistou nepiinasi lepsi vysledky. Rosenfeld povazuje mechanickou ocistu za
zbyte€nou, protoze se tim prodluzuje doba hospitalizace, a to mé Spatny vliv na dit€. Arafa
doporucuje k irigaci pouzit siran hotecnaty, glycerol nebo destilovanou vodu. Lu doporucuje k
irigaci NaCl 0,9 %. Wang taktéz tvrdi, ze NaCl 0,9 % je vhodny k provedeni irigace a hadicku
je vhodné pokryt parafinem. Ameh tvrdi, Ze je bezpecné pouzit teply NaCl 0,9 %. Je zaroven

dobfe dostupny a izotonicky.

V pooperacni péci byly nalezeny rozdily v oblasti edukace, vyplachti a v péci o stomii
a jeji komplikace. Pooperacni edukace a vzdélavani pacienta je podle Conellyho klicové. Kaur
s timto tvrzenim souhlasi a fekl, ze kvalita edukace zavisi na vztahu oSetfovatelského tymu a
pacienta s jeho rodi¢i. Kaur proved! studii, ve které zkoumal tréninkovy plan edukace a jeho
ucinnost. Tréninkovy plan se ukazal z 92,9 % uspéSny. Dabas naopak prokézal, ze pouziti

audiovizualnich ukazek je efektivni v procesu edukace.

Mnoho autort ¢lanka a studii fesili komplikace HCH a stomie. Gabriela a Lotfollzadet
se shoduji, ze pacienti s HCH jsou vystaveni riziku opozdéného a zpomaleného rustu. Stejné
tak se shoduji na tom, Ze je zapotiebi v§em témto pacientim zajistit dostatek nutri¢nich hodnot.
Conelly, Minaev, Housseinpour a Bakal se shoduji, ze za ¢astou pozdni komplikaci se povazuje

dermatitida v oblasti stomie.
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Krois uvadi, ze kolostomie maji vyznamné socialni a ekonomické disledky. Abbasiasl
tvrdi, ze je péCe o tyto pacienty ekonomicky naro¢na. Meinds podle Linkertovy skaly s 87
polozkami prokazal, ze vysoké skore v oblasti fekalni inkontinence vyrazné ovliviiuje domény
duSevniho a fyzického zdravi. Collins zjistil, ze déti maji zhorSenou kvalitu zivota
v psychosocialni oblasti. Witvliet tvrdi, ze funk¢ni vysledky komplikuji funkci mocovych cest
a sexuality. To ma velky dopad na kvalitu zivota. Svetanoff povazuje odmitani vrstevniky,
problémy s navazovanim kontakti a ovlivnéni sexuality jako zasadni ponizeni kvality Zivota.
Espesotika, ze pokud se nebude horsit zdravotni stav, tak s nartistajicim vékem poroste i kvalita

zivota. Hinton uvadi, ze Spatna informovanost rodic¢i muze vést ke zhorseni kvality Zivota.
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Zavér

Hirschprungova choroba je vrozené onemocnéni stiev, které je charakterizovano
absenci gangliovych bun¢k v myenterické a submukozni Casti stieva. Vyskytuje se u 1 z 5000
zivé narozenych déti. Projevy tohoto onemocnéni se objevuji vétsinou u novorozenct, u kterych
do 48 hodin neodchazi smolka. Osetiovatelska péce se sklada z mnoha procesu, které zajist'uji
sestry. Jedna se o predoperacni a pooperacni péci, edukaci a nasledné posouzeni kvality zivota
téchto pacientd. Z dohledanych zdroju vyplyva, Ze je kladeny velky daraz na predoperacni

ptipravu, kterd ma velky vliv na nizsi vyskyt a zdvaznost pooperacnich komplikaci.

Prvnim dil¢im cilem bylo pfedlozit dohledané publikované poznatky o predoperacni a
pooperacni oSetfovatelské péci o dité s Hirschprungovou chorobou. Byly sepsany dohledané
informace o predoperacni a pooperacni oSetfovatelské péci. V prehledové bakalarské praci je
popsana péCe o stomii, moznosti vyplachil stiev a péce o kizi a rany. Jsou zde popsany i

komplikace patfici k tomuto onemocnéni.

Druhym cilem bylo porovnani oblasti kvality zivota limitujici pacienty
s Hirschprungovou chorobou. Mezi tyto oblasti patfila péfe o stomii, Spinéni, fekalni
inkontinence, zacpa, hygiena, zapach, socialni zapojeni se do zivota a informovanost rodict. U
adolescentll pfevazovala obava znaruseni sexualni aktivity a Spatny obraz téla limitujici
navazovani vztahi. Mnoho rodi¢l pocitovalo zhorSeni kvality Zivota z finan¢niho hlediska,
protoze na péci o pacienty s Hirschprungovou chorobou a stomii jsou drahé pomucky. Hinton
uvedla, ze rodiCe téchto pacient si mohou usnadnit zivot, kdyZ si budou navzajem sdilet své

zkuSenosti a rady v péci.
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Zkratky

ACD........................... Alergicka kontaktni dermatitida

BAZ.......................... index hmotnosti pro vek

BCS................ Baylor continence scale

CCSS........... Cleveland Constipation Scoring System

FICQL........................ Fecal Incontinence and Constipation Quality of Life
HAQL....................... Dotaznik kvality zivota pro pacienty s Hirschprungovou chorobou a

anorektalnimi malformacemi

HCH.......................... Hirschprungova choroba

HE............................. Hirschprungova enterokolitida
ICD........ Drazdiva kontaktni dermatitida
PedsQL........................ Pediatric Quality of Life

PICS........................... skore détské inkontinence a zacpy
TEPT........................... Transanalni endorektalni protazeni
USD.............cooci Americké dolary

VDESS....................... Vancouver Dysfunctional Elimination Syndrome Survey
WAZ.. ... skore hmotnosti pro veék

WHO........................... Svétova zdravotnicka organizace
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