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Hirsehprung-féle betegség esete.
(1 dbrival a sziveg letiziitt.)

Irta: Gerexry Expre dr. 17, tandvsegéd,

Kgy 10 éves, kordhoz képest igen satnydn és gyengén fejlett,
esontig lesovdnyodott — mindossze csak 94 kgr. testsulyt — fiu-
gyermek boneoldsakor intézetiink anyagdiban eddig még el nem
fordult és a Hirsehprung-féle betegség kifejezett esetének megfeleld
bélelviltozds deriilt ki. Jollehet g Hirsehprung-féle betegségnok mai
napig sok esete valt mar ismeretessé, az aetiologia, valamint a Jelet-
kezés modja még mindig homdlyban van. Egy-egy adattal hozzdja-
rulni tehdt ezen bantalom ismeretéhez, hacsak kasuistikus kozlés
alakjdban is, ma sem mondhats egeészen foloslegesnek.

Boneoldskor a hasiireg megnyitdsa utin kitiinile, hogy a has legnagyobh
részét egy erdsen kitdgult béhrészlet foglafja el, mely a hasiireget annyira
kitilti, hogy kezdetben, ewyszor(i meglekintésre alig lehet tijekozaodni afeldl, hogy
a kitdgult béireszlet melyik  bélszakasznalk felol meg. Kiézelebbi megtekintésre
kideriil, hogy @ kitiagult bélrészlet nem mas, mint a véghél és a colon sig-
moideum. A vightl annyira kitdgult, hogy teljesen kitolti a kis medencét s a
hiigyholye oot helyébél kitolva, bal oldalra szoritjn. Az igy kitdgult véghél kiemeol-
kedve a kis medensébdl, atmegy a colon sigmoideumba, amely egyenesen felfele
halad &g némileg esiklkent tagulattal koriilbeliil a hordaiveken atfekieteit egyenes
magassdgiban megtiretve Jobb oldalra lefelé halad. Amint a colon sigmoidenm
Jobb oldalon elérte a esipStanyért, tigulisiga esikken és egy tjabh megtiretéssel
a kitdagult colon sigmoideum-részlet migitt harantivanyban déhajlik bal oldalra
8 dimegy g lehdga vastaghdélhbo,

Figyelembe véve mar most a vastagbelele lefutdsit, a kivetkezékot dlla-
pithatjul meg: A vakbél magasabban fekszik, mint rendesen; a féregnyiijivinyt
a csipiitaraj magassigaban talaljul, A felhdgo vastaghél koriilbeliil 11 em. hosszi
lefutdasban tagull ; pzen lefutds utin ugyancsalkk kh. 11 em. hossziisdgban sziikiil-
tebb rész kivetkezik, mely részben a jobb vastagbélhajlatnak felel meg. Most az
ivszeriien gorhiilt harant vastaghél kacsol,
mintegy 9 cm. hosszg darabon ismét It
kivetkezik mintegy 8 em, hossziisighan

illetve kanyarulatos girbiiletet képezve
dgull. Erre egy valamivel sziikebb rész
» majd 15 em.-nyi hosszisighan a hardnt :
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vastaghél ¢és részben o bal vastaghélhajlat  korviilbeliil  rendes  tig, mive ismit
kivetkezik egy tagulat 5 eme-nyi hosszisdghan, Innen keudve a lehdgo vastaghél
ioban halad (19 em. hossaisighan) a esipitinyér kizepig,

csaknem rendes figas:
ott fvalakban dtmegy o eolon sigmoidenmba,  illetve  hardnt ivdinyban jobb oldal
felé halad, F

A vékonyhilkacsok, melyekel a kitdgult eolon sigmoideum takar, (el van-
nak szoritva a bal epigastrinmba, ahol a rendes nagysigi, de feltolt gyomor alatt
foglalnak helyet: maguk a vékonybelek rendes tigassigiak, Az ileum  logalsé
szakaszdt a jobh oldalra hariniul halads eolon sigmoeidenm mdgitt taliljuk egészen
dsszeesve 65 ittt egy mesenterinm szilag mintegy lefogva tartja 5 ezen ilenmszakasz
nem esvupan Gsszeeselt, hanem esgyszersmind kisebb dtmérdjii, mint az ileum 1iohhi
része. (A legalsod ileumszakasz dtmérdje nem {6hb, mint 1'2—14 em,, keriilote
24— em. [Gsszeeselt dllapotban|; a tébhi vékonybélkacsole atmérdje 1'T—241 em,
kivziitt villakozik, minel megfeleldleg o keriilet is nagyobb,)

Az crdsen kitdgull véghel ésccolon sigmoidenm  folytan a hasdri szervek
is valtozdst szenvedtek, gy amij 6s lap feltolattak, a rekesz magasabban felkszik
(jobh oldalon T11. borda felsé, bal oldalon TV. borda felsd széle magassigiaban),
Amennyire megitélhetd a 1ép és maj, valamint a vesék, mely utébbiaknalk hely-
zete normalis, kiillondsebh eltérést nem mutatnak., Urelerek lefutisa és tdgassiga
rendes,

A mesorectum és mesosigmoidenm clongiltal, megnyiltak, fdgyszintén a
mesocolon transversum is, ez utébbi esak kisebb fokban. A mesocolon trans-
versum otf, ahol a hardnt vastaghél kaesot (kanyarulatos girbiiletet) képez, vasta-
gabb, rostos szdlagot hocgdt a harinl vastagbélhez : egyébként a mesenterinm
gyikénél is talilhatok ily rostos szilagok, melyek kozil egy az ileum legalsd
szakaszdf, mint emlitve volt, mintegy lefogva ftartja. Legleltiinébben a mesosig-
moidenm van kinynlva és emiatt a tagult colon sigmoideum  helyzetabil kinnyen
elmozdithaté,

A véghél és colon sigmoideum erfs tigulisin kivil feftinik még a bélfal
megvastagoddsa is, amely megvastagodds a vastaghél tobbi részét is illeti, esak
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kisebb fokban, A veebél 68 colon

sigmoideinm  falat  Gsszelogva, jol  érezhetd o
negvastagodas,

Legnagyohh a vastagsig a megliretésnél 6s a végbalnek a colon
sigmoidenmba valo dtmeneteléndl, itt a bélf
tag, a colon sigm. alsé részénck
A véghél, valamint
méretel mutatjik

al dsszelogva koriilbeliil 5—6 mm. vas-
falvastagsioa pedig 3—4 mm.

a colon sigmoideum  kitdgulasal és hosszat a kivetkozd

A véghal legnagyoblh dtmérdje: 10 em., legnagyobb keriilete: 24 em.; az
elsé megtivetésndl o keviilet: 19 em.,

az dtmérd : 6 em.; a masodik megtirettsnal
az dmérd 45 em. B szamadatok

azt  mutatjilk, hogy a colon sigmoideum felsd
részének kitigulisa o veghél kitdgulisinak mintegy felét leépezi. A hosszméreiet
illetdleg a symphisistol az clsi megtivetosia a tavolsae 13 em., az elsd 6s masodik
megtiretés kiszott pedig 12 em. A véehél s colon sigmoidenm gérbiilet hossza (0
misodik megtiretosio mérve) 36 em,

A véghélbe bolsondit vezetve, nagy mennyiséeii bélgiz tdvozik, mely utin
a viéghel Gsszeesik, Digitalis vizsgilatnil, amonnyire elérhetiink, semmiléle alka-
dilyt a véghélben nem taldlunk, esupin  nagymennyiségfi, 16molt  hélsirtimegot
tapinthatunk, amit a colon sigmoideum dttapintisindl is jol kitrezhetiink, A vig-
hilnek a keresztesont oltavolitasa folytin hatulrdl eszkiziolt felnyitisn s az oft
taldlt nagy mennyiséef és foltiinéhben biizis hélsdrriigile kitisztitisa utdn esak-
tgyan Kideriil, hogy o végbélhen semmi akadily sines. A nydlkahartyin o keminy
hélsavriigiktol feltételezetten foliiletos nyilkahirtya orvosiok lathatok,

A boneolat 1ibbi adataibol esak @ bal tiidd alss lebenyéhen  taldlt broncho-
pneumonia easeosa tuberculosat emlitjiik meg. -

Az 6loben éssleltekrd]l nem sokat mondhatunk, mert a klinikai
észlelést megnehezitette azon kérilmény, hogy a gyermek idiota
volt. Miutdn apja tidé tubereulosisban elpusziult, anyja a kolozsviri
gyermekmenhely gondjaira bizta. A gyermekmenhelybe valo felvé-
tele alkalmival — ami a halal bekévetkezése eldtt pdr héttel tor-
tént — az idiotismuson és rossz tipliltsagon kiviill semmi kiiloni-
sebb nem tiint fel és emiatt ki is adtik azonnal telepre; a gondozdja
azonban pir nap mulva visszavitte o menhelybe, a hol fokozatos
erbhanyatlds mellett 1912. mare. 18-4n meghalt. Idiotismus és
atrophia ex inanitione diagnosissal kiildetett be bonco'ds végett,

Még a gyermekmenhelybe valg felvétele elétt tobb izben tettek
a sziilok emlitést orvosoknak gyermekiik gyengeelméjiiségérdl, vala-
mint arrél, hogy a gyermeknek ritkdn van széke, dtlag két heten-
ként egyszer és akkor minden beavatkozds nélkiil, nagy mennyiségii,
lelttinobben biizos bélsar tivozik, de az igénybe vett orvosok a
szil6k utdbbi megfigyelésének nagyobb jelentséget nem tulajdonitot-
tak 6s ez irdnyban pontosabban meg sem vizsgaltik a gyermeket.

A fentebb kozsltekbol tehdt az deriil ki, hogy esetiinkben fel-
taldlbaték mindazon momentumok, a melyeket a Hirschprung-féle
betegségre  jellomzGknoek ismeriink. Nevezetesen a  korbonetani
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elviltoziasok fGszékhelye a végbél és a colon sigmoideum, lényege
pedig ezen bélrészletek igen nagylokt kitigulisa, amely erds bélfal
vastagodiassal — az izomzat taltengésével — pdarosult. Ezek mellett
tdguldst mutat o vastagbélhuzam fels6bb szakaszanak is némely
roszlete. A bantalom loealisatioja, kiterjedése hosszabb-rovidebb bél-
szakaszokra a mindig szaporuld észleletek szerint nagy valtozatos-
sigot mutathat. Izt bizonyitja Lowessrem-nak mar kordbbi idGbol
szirmazo  osszeallitdsa is.! Ugyanis szerinte 83 esetben a meg-
nagyobbodishan: o colon sigmoideum egyediil: 27-szer, a vastag-
bélnek tobb részlete: 35-szor, az egész vastaghél: 11-szer, a vastag-
bél és végbdl: G-szor, a vékonybél a vastagbélen kivil pedig 4-szer
velt részt. I kimntatds azt igazolja, hogy a betegségnél a colon
sigmoideum az esetek '/,-dban egyedil vett részt. Mivel esetiinkben
a colon sigmoideumon kiviil feltiinden erés tigulist és hypertophiit
mutat a véghél, st tigulatokat a vastagbélhuzam egyes szakasza
is, ami esetiink méltan sorozhato a ritkdbban el6fordulok kozé.
Hozzatartozik a kérbonetani elviltozisokhoz az esetek nagyobb

szimaban taldlt azon lelet, hogy a vastaghél — kiilondsen a colon
sigmoideum — egyszersmind meg is van hosszabbodva; jellegzetes-

nek ezt azért nem vehetjiik, mert a betegség el6fordulhat rendes,
normalis bélnél is. 13 tekintetben esak azon pér adatbél nyerhetiink
tijékozddast, amit a kérdéses bélszakaszokon in silu végzett mérés
nyajthat. Ezen méretek mellett, ha még a vastaghél egyes részei-
nek kaesképzodését, valamint a colon sigmoideumnak jol Lithato
megnyaldsat is tekintetbe vessziik, akkor a vastaghél meghosszabbod:i-
sat hatdrozottan felvehetjik.

A korszovettani vizsg@lat a betegség lényegére nézve semmi
ériékesithetd adatot nem nyujtott; esupin megerGsiti azt a leletet,
hogy a bél izomzata és pedig tgy a korkoros, mint hosszanti izom-
réteg, s6t még a musceularis mucosae is tekintélyesen megvastago-
dott. Kgyébként azonban a nydlkahdrtya részérél semmi feltiing
gires6i elviltozds nem volt kimutathato.

Nagyobb nehézséget okoz annak a megillapitisa, hogy esetiink
a pathogenesis szempontjabol a Hirschprung-féle betegség gyiijt6
neve ald foglalt bélelviltozdsok melyik typusdnak felel meg. E
tekintetben még ma is némi bizonytalansigot tapasztalunk, nyilvan
azért, mert amint azt a mi esetiinkon kiviil mds észleletek is bizonyit-
Jak, nem minden eset felel meg egyik vagy madsik tiszta typusnak.

¥ D, O Lowenstris: Ueber die Hirschprungsehe Krankheit (Sammelveferat.)
Centralblatt f. allg. Pathologie und path. Anatomie, 18, kitat 1907,
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A Kavewann esoporfositisa szerint egyik typust képviselnék azon
esetek, amelyekben a vastaghél fejlidasi hiba, illetve torzképzodes
gyandnt foghatd fel. Ilyen esetekben lehet szolni megakolon con-
genitumrdl. A misik typus gyandnt tekinthetd az, amidon az elséd-
leges elviltozas a colon sigmoideum rendellenes hosszisiga, kacs-
képzOdése és szelepszerii elzaroddsa volna, a tagulis ¢s hypertrophin
pedig esak ez eldbbiek kovetkezménye gyandnt tekintendd. Kzen
eseteket nevezi Henwe megasigmoidenm congenitumnak.

Izen beosztis értelmében esetiinket még leginkdbb a mdasodik
csoportba lehetne soroznunk, abba o typusba, a mely szerint a
betegség oka a colon sigmoideum abnormis  hosszusdga  kaes-
képzGdéssel. 12 kaesképzodés (kanyarnlatos girbiiliség) mint mechani-
kai akaddly mdsodlagosan  vezethetett a colon 1obbi részének
kitdgulisira és fulinak megvastagodisiara, Nehezebben értelmezhend
a kis medenciét feljesen kitoltd s faliban crdsen megvastagodott
végbél erts tdgulasa, amelynek magyarizatat illetdleg esupin azon
feltevésre  szoritkozhatunk, hogy ennek a véghel alsd  résziében
valamilyen erdsebb plica képzides Jehetett takin a kivalto oka. 18
mellett, itt sem zirhatok ki természetesen azok a fejlodésre, torz-
képzGddsre vonatkozo viszonyok, amelyek a colon sigmoidenmndl szoba
johetnek. Annyi mindenesetre valdszint, hogy o petegség lappangva
keletkezett, de hogy elsG tinetei mikor mntatkoztak, crridl semmi
bizonyosat mondani nem tudunk, mert — mint emlitve volt —
elmebaja miatt ez irdnyban sem a gyermekmenhelyben, sem azelott
ofthon meg sem vizsgaltik a gyermeker és igy a belegség telje-
sen ki is keriilte a figyelmet s csak a boncolat alkalmdval lett
nyilvinvalova.
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