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Abrevierile folosite in document

MH maladia Hirschsprung RRAI reflexul rectoanal de inhibitie
AChE acetilcolinesteraza SAI sfincterul anal intern

DNI displazie neuronald intestinala SAE sfincterul anal extern
EMMRA | electromanometria rectoanala FCS fibrocolonoscopia

RRS rectoromanoscopia USG ultrasonografia

OPL oxidarea peroxidica a lipidelor AAO activitatea antioxidanta
PREFATA

Acest protocol a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova (MS RM), constituit din specialistii Catedrei Chirurgie, Anesteziologie si Reanimare
Pediatrica a USMF , Nicolac Testemitanu”, Centrului National Stiintifico-Practic de Chirurgie
Pediatrica “Natalia Gheorghiu”, Laboratorul stiintific de corectie chirurgicala a viciilor congeni-
tale la copii.

Protocolul national este elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale pri-
vind MH la copii si va servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale. La reco-
mandarea MS pentru monitorizarea protocoalelor institutionale pot fi folosite formulare supli-
mentare, care nu sunt incluse in protocolul clinic national.

A.PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: MH la copii
Exemple de diagnostic clinic:
1. Megacolon congenital.
2. Aganglionoza colonica.
A.2. Codul bolii (CIM 10): Q43.1
A.3. Utilizatorii:
e Oficiile medicale de familie (medici de familie si asistentele medicilor de familie);
e C(Centrele de sanatate (medici de familie);
e Centrele medicilor de familie (medici de familie);
e Sectiile consultative raionale si municipale (pediatri, chirurgi);
e Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, pediatri, chirurgi pediatri);
e Sectiile de pediatrie ale spitalelor raionale, municipale si republicane (pediatri);
e Sectiile de perinatologic ale spitalelor raionale, municipale si republicane (neonatologi);
e Sectiile de chirurgie pediatrica ale spitalelor raionale (paturi chirurgicale pediatrice), munici-
pale si republicane (medici chirurgi pediatri).
Nota: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialisti.
A.4. Scopurile protocolului:
1. A imbunatati diagnosticarea MH
2. A facilita diagnosticarea precoce postnatala a copiilor cu MH
3. Aspori calitatea tratamentului pacientilor cu MH
4. A reduce rata de complicatii si de mortalitate prin MH la copii
A.5.Data elaboririi protocolului: 2018
A.6. Data revizuirii urméatoare: 2020
A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la ela-
borarea protocolului

Numele Functia

Eva Gudumac academician ASM, d.h.s.m., profesor universitar, Om emerit. Director Cli-
nicd de Chirurgie Pediatrica in Centrul National Stiintifico-practic Chirur-
gie Pediatrica ,,Academician Natalia Gheorghiu”, sef Catedra de chirurgie,
ortopedie si anesteziologie pediatricda IP USMF , Nicolae Testemitanu”.

Gavril Boian d.h.s.m., Conferentiar cercetator, sef Laborator stiintific de corectie chi-
rurgicald a viciilor congenitale la copii IMSP IM si C




chirurg pediatru, Colaborator stiintific, Laborator stiintific de corectie

Veaceslav Boian chirurgicala a viciilor congenitale la copii IMSP IMsiC

Aliona Pisarenco | d.s.m., Sefa sectie de chirurgie a nou-nascutului, IMSP IM si C

Angela Maniuc anesteziolog, Sectia de anesteziologie chirurgicala IMSP IM si C

Protocolul a fost discutat si aprobat

Denumirea/institutia Persoana responsabila - semnitura

Comisia stiintifico-metodica de profil ,,Chirurgie”

Catedra de Chirurgie, Anesteziologie si Reanimare Pe- - C;\.O_L%
diatrica. USMF ,,Nicolae Testemitanu” .

Asociatia Medicilor de Familie din RM it

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Consiliul de Experti al MS RM

Consiliul National de Evaluare si Acreditare in
Sanatate

Compania Nationala de Asigurari in Medicina

A.8. Definitiile folosite in document

Maladia Hirschsprung (aganglionozi intestinald, megacolonul congenital) este 0 boala con-
genitald a colonului, caracterizata prin obstructie functionald, acumulare de materii fecale si di-
latatic masiva a colonului, cauzata de absenta innascutd a plexurilor autonome Auerbach si Me-
issner din peretele intestinal.

Copii: persoane in varsta de 0 — 18 ani.

Recomandabil: nu are un caracter obligatoriu. Decizia va fi luata de medic pentru fiecare caz
individual.

A.9. Informatia epidemiologica
MH este o entitate clinica, care conform statisticii mondiale se intalneste la nou-nascuti
cu o frecventd de la 1:2500 pana la 1:5000 de nasteri [ ]. Conform datelor IMSP IM si C si do-
cumentelor de consens existente, incidenta MH in Republica Moldova este de 1:2500 nou-nascuti
vii. Avand o natalitate anuala de 39250 £845 copii, rata prognozatd a MH este de circa 16 copii pe
an. Prin manifestarile sale clinice, dificultatile diagnostice si complicatiile survenite pe parcursul
evolutiei bolii, MH reprezinta o afectiune severa, care impune solutionarea multiplelor probleme
legate de depistarea ei precoce, alegerea procedeelor paraclinice de confirmare a aganglionozei,
selectarea metodei optimale si momentului oportun pentru corectie chirurgicala.

Printre primii care au reflectat in observatiile sale obstructia intestinala cu derulare in me-
gacolon figureaza Frederick Ruysch (1691) [168], Domenico Battini (1800) [92], Jacobi (1869)
[95], Bristowe (1885) [38], care au descris constipatia severa la copii, atribuind-o megacolonului
congenital. Ulterior, pediatrul danez Harald Hirschsprung, a prezentat la Societatea Pediatrilor de la
Berlin in 1886 un tratat mai elocvent si concis asupra megacolonului congenital cu probe morfologi-
ce de colon, care au fost publicate in 1888, dar fara a oferi pentru medicina practica o etiopatogenie
si un tratament efectiv al acestei maladii [166, 90]. Cea mai importanta realizare, in intervalul ani-
lor 1691-1949, consta in elaborarea de catre O. Swenson (1948) a conceptului de chirurgie etio-
patogenicd in megacolonul congenital, care a demonstrat posibilitatea vindecarii prin excizia
segmentului stenozat de colon si aplicarea anastamozei coloanale la nivelul liniei dentate. Ulte-
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rior, mai multi savanti, pornind de la ideea inainta de O. Swenson, au contribuit la perfectiona-
rea si elabora noilor procedee de diagnostic si tratament [50, 53, 171, 221, 224].

In functie de extinderea anatomotopografica a zonei aganglionare, se disting urmatoarele
forme ale MH: ultralunga (4,8%), lunga (6,4%), rectosigmoidala sau clasica (87,5%), ultrascurta
(1,3%). Debutul manifestarelor clinice poate fi imediat postnatal (formele lungi si ultralungi), in
primele luni de viata (forma clasicd) sau si mai tarziu (forma clasica si ultrascurta).

Netratat, megacolonul congenital are o ratda de mortalitate peste 80%. Tratamentul com-
plex pe care il necesita copiii cu MH, particularitatile legate de fondalul premorbid, complicatii-
le asociate si malformatiile concomitente, creeaza conditii pentru frecventa inalta a mortalitatii
si morbiditatii postoperatorii. In cadrul acestei patologii 4-10% din copii operati existau, 52-
75% din ei dezvoltau diferite complicatii, 5,2-9,5% din pacienti necesitau operatii repetate [158,
222, 223, 376, 378, 391, 436]. Printre complicatiile recent postoperatorii posibile in MH figu-
reaza: dehiscenta anastamozei (3,9%), scurgeri anastamotice (3,3%), abces pelvian sau perineal
(0,8%), hemoragii (0,4%), necroza cu retractia colonului descendat (0,6%), stricturi anastamoti-
ce (8,6%), perforatia intestinului (1,9%), enterocolita (11,6%), embolie pulmonara (0,2%), ob-
structia intestinului subtire prin compresia flexurii jejuno-duodenale (0,2%), ocluzie intestinala
prin aderente (1,3%) [157]. Dupa datele din literatura, in 80% din cazuri, postoperator copiii
prezentau fecalare, tratatd pana la maturizare in 91% din cazuri.



B. PARTEA GENERALA

B. 1. Nivelul institutiilor de asistentid medicald primara

Descriere (mdsuri)

Motivele (repere)

Pasii (modalitati st condifii de realizare)

1. Screening-ul MH
C.24

Screening-ul MH prenatal este obligatoriu in primul si al
doilea trimestru de graviditate [3].

Obligatoriu:
e USG gravidelor.

2. Diagnosticul

2.1. Suspectarea diagnosticului MH
C.2.3

C.251-C.254

algoritmul C.1.1

algoritmul C.1.2

e Inlaturarea factorilor de risc micsoreaza probabilitatea

dezvoltarii MH [8, 9].

e Anamneza si examenul obiectiv permite suspectarea

MH.

Obligatoriu:

Evaluarea factorilor de risc (caseta 4).
Anamneza (caseta 6; tabelul 1).

Examenul obiectiv (tabelul 2).

Examenul de laborator (tabelul 3).
Diagnosticul diferential (tabelul 4)
Evaluarea starii generale (algoritmul C.1.2)

Decizia: consultatia specialistilor
si/sau spitalizarea

C.255

e Consultul medicului chirurg pediatru ne permite con-

firmarea diagnozei MH.

e Consultul specialistilor permite depistarea altor pato-

logii si confirmarii diagnosticului MH.

Obligatoriu:

e Toti copii cu suspiciune la MH necesita consultatia chirur-
gului-pediatru.

e Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 7).

3. Tratamentul

3.1. Tratament simptomatic (prega-
tirea preoperatorie)

Tratamentul se va efectua in colaborare cu chirurgul pe-
diatru[ ].

La necesitate:
e Tratamentul conservator la pacienti Cu risc major pentru

C.256.1 asistenta chirurgicala (caseta 9).
4. Supravegherea Supravegherea si tratamentul MH permite reducerea Obligatoriu:
C.25.7 complicatiilor intra- si postoperatorii [7]. e Dispensarizarea si reabilitarea functionala, conform planu-

lui elaborat (caseta 16)

B.2. Nivel de asistentii medicala specializatid de ambulatoriu

Descriere (mdsuri)

Motivele (repere)

|

Pasii (modalitafi si condiii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea diagnosticului MH
C.251-C254

e [Inlaturarea factorilor de risc micsoreaza probabilita-
tea dezvoltarii MH [8, 9].

e Anamneza si examenul obiectiv permite suspectarea
MH.

Obligatoriu:

¢ Evaluarea factorilor de risc (caseta 4).

e Anamneza (caseta 6)

e Examenul obiectiv (tabelele 1, 2)

o Examenul paraclinic obligatoriu (tabelul 3)




e Diagnosticul diferential (tabelul 4)

e Evaluarea starii generale (algoritmul C.1.2)
Recomandabil:

e Examenul paraclinic preoperator (la necesitate)(tabelul 3)

e (Consultatia altor specialisti la necesitate

Selectarea metodei de tratament:
stationar versus ambulatoriu C.2.5.5

Obligatoriu:
Evaluarea criteriilor de spitalizare (caseta 11)

2. Tratamentul

3.1. Tratament simptomatic (pregati-
rea preoperatorie) C.2.5.6.1

Tratamentul simptomatic are ca scop pregatirea preope-
ratorie [ ].

La necesitate:
e Tratamentul conservator la pacienti cu risc major pentru
asistenta chirurgicala (caseta 9)

3. Supravegherea
C.25.7.

Se efectueaza de catre chirurgul pediatru in comun cu
medicul de familie [7].

Obligatoriu:
e Examinarile obligatorii de 2 ori pe an

e Tratamentul conservator la necesitate (caseta 16)

B.3. Nivel de asistenfi medicala spitaliceasca

Descriere (mdsuri)

Motivele (repere)

Pasii (modalitafi si condiii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea diagnosticului de
MH
C.251-C254

Inlaturarea factorilor de risc micsoreaza probabilita-
tea dezvoltarii MH [8, 9].

Anamneza si examenul obiectiv permite suspectarea
MH.

Obligatoriu:

Evaluarea factorilor de risc (caseta 4).
Anamneza (caseta 6).

Examenul obiectiv (tabelele 1, 2).

Examenul paraclinic obligatoriu (tabelul 3).
Diagnosticul diferential (tabelul 4).

Evaluarea starii generale, riscului operator si prognosticul.
(algoritmul C.1.2)

Recomandabil:

e Examenul paraclinic recomandabil (tabelul 3)
e Consultatia altor specialisti la necesitate

2. Tratamentul

2.1 Tratamentul chirurgical o

Este indicat in toate cazurile MH confirmate histomor-
fologic [6].

Obligatoriu:
e Evaluarea indicatiilor pentru tratamentul chirurgical (ca-
seta 10)

e Pregdtire preoperatorie (caseta 11)




e Consultatia anesteziologului
e Interventia chirurgicala (caseta 12)
e Conduita postoperatorie (casetele 13,14)

3. Externarea
C.2.5.6.2.3.

Obligatoriu:
e Evaluarea criteriilor de externare (caseta 15)

4. Externarea, nivel primar de tra-
tament §i supraveghere

Extrasul obligatoriu va contine:
Diagnosticul exact detaliat.

Rezultatele investigatiilor efectuate.
Tratamentul efectuat.

Recomandarile explicite pentru pacient.
Recomandarile pentru medicul de familie.

AANENENAND




C.1. ALGORITMI DE CONDUITA
C.1.1. Algoritmul general de conduiza a copiilor cu MH

e Semne anamnestice: e Semne obiective:
v’ termenul de gestatie; v" lipsa scaunului;
v/ examinarea intrauterind ecografica a fatului; v' balonarea;
v polihidroamnios; v’ voma;
v’ evolutia sarcinii; v" palparea fecalomilor;
v’ evolutia nasterii; v' diareea;
v' scorul Apgar; v’ toxicoza, exicoza.
v emisia meconiala.
Examindarile paraclinice
e Obligatoriu:
v" hemoleucograma; analiza generala a urinei; grupa de sange si Rh-factor;
v' irigografia;

v/ manometria anorectala;
v"examenul histomorfologic, histochimic si imunohistochimic.
e Recomandabil:
evaluarea biocenozei intestinale;
evaluarea contaminarii bacteriene si virotice;
evaluarea factorilor imunobiologici de protectie;
aprecierea statutului oxidativ-antioxidant si enzimatic celular;
evaluarea echilibrului acido-bazic sanguin
lonograma sangelui,
testarea indicilor biochimici ai sangelui;
aprecierea indicilor hemodinamici si respiratori.

AN N N N NN

Madasurile terapeutice

e Intubarea colonului pentru lavaj recursiv cu Sol. Natrii chloridum 1%.

e Combaterea afectiunilor septicopiemice (terapia antibacteriana).

e Administrarea infuziei intravenoase pentru detoxicare, terapie sindromala, redresarea echilibrului hidrosalin,
normalizarea hipo- si disproteinemiei, anemiei. Volumul terapiei infuzionale este variabil in limitele 100-150
ml/kg/24 ore. Se administreaza solutii coloide si cristaloide, preparate inotrop-pozitive (Dopaminum — 5,15
ug/kg/min), dupa indicatie individuala.

e Corectia modificarilor homeostatice secundare in sistemul imunobiologic de protectie, sistemul OPL si AAO
si indicilor activitatii enzimelor celulare.

e Aplicarea terapiei de corectie asupra disfunctiilor sistemului respirator si cardiovascular, urmarind anticipa-
rea complicatiilor si situatiilor de risc vital.

e Efectuarea terapiei recuperative a disbacteriozei intestinale.

10




C.1.2. Algoritmul de evaluare a starii generale a copilului cu MH

Factorii de influienta Punctajul
varsta la evaluare:
1-30 zile 10
1-3 luni 7
4-6 luni 5
7-12 luni 2
zona aganglionara:
Ultralunga 20
Lungi 17
Rectosigmoidala 10
Ultrascurta 5
masa corpului la nastere:
<2,5kg 15
2,5-3 kg 10
>3 kg 0
deficitul ponderal:
>10% 17
6-10% 10
<5% 5
patologiile concomitente:
>2 16
2 14
1 8
complicatiile MH:
>2 18
2 16
1 9
maladiile asociate:
>2 19
2 16
1 8
focare active de infectie:
>2 19
2 17
1 7
statutul metabolic:
patologic modificat 20
normal 0
statutul imunobiologic
de protectie:
patologic modificat 18
normal 0
Gradul disbacteriozei intesti-
nale:
gradul IV 15
gradul 111 11
gradul 11 7
gradul | 4

INTERNAREA IN SERVICIUL
REANIMARE CHIRURGICALA:

e Evaluarea gradului de severitate si prognosticul

Indicatii pentru internare

Gradul de risc | Punctajul ; :
n reanimare
Risc | 7-53 -
Risc |1 54-96 +
Risc 11 97-187 +
Ocluzie intesti- Internare in reanimare
nala - indiferent de gradul de

obstructiva risc
Internare in reanimare
- indiferent de gradul de
risc

Enterocolita
obstructiva

Examinari obligatorii:

e Radiografia de ansamblu a cavitatii abdominale in
pozitie ortostatica, profil anteroposterior
USG organelor interne
Monitorizarea tensiunii arteriale, pulsului si respiratiei
Determinarea grupei sanguine si Rh factor
Analiza biochimica a sangelui
Echilibrul acido-bazic (PaCOz, PaO., pH, BE, BEecf)
Glucoza si electrolitii sangelui
Consultatia specialistilor

Remarca
Gradul de risc 11, cel mai grav, se atribuie pacientilor

cu dereglari organice si functionale profunde, in unele cazuri,
decompensate, care necesita aplicarea tratamentului etiopato-
genic multimodal. Desi acesti pacienti au indicatii chirurgica-
le, momentul rezolvarii radicale trebuie amanat pana la ameli-
orarea starii.

Gradul de risc |1, prezintd abateri metabolice, hemodi-
namice, imunobiologice de protectie si bacteriologice mai le-
jere, comparativ cu gr. I11. Pacientii sunt receptivi la tratament
medicamentos si pot fi rezolvati radical, dupa stabilizarea sta-
ril.

Gradul de risc |, prezinta abateri clinico-paraclinice ge-
nerale si locale moderate. Testarea modificarilor metabolice,
imunobiologice, statutului biocenozei intestinale denota o sta-
re compensata a homeostazei. Pacientii pot fi pregatiti pentru
asistenta chirurgicala in mod programat.
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR S1 A PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea

Caseta 1. Clasificarea anatomicd a MH
I. Rectala
1. cu afectarea segmentului perineal (aganglionoza ultrascurtd)
2. cu afectarea ampulei si segmentului supraampular (aganglionoza scurta)
Il. Rectosigmoidala
1. cu afectarea segmentului distal al intestinului rect (aganglionoza clasica)
2. cu afectarea totald a sigmei (aganglionoza cu segment lung)
III. Subtotala (lunga)
1. cu afectarea hemocolonului stang
2. cu raspandire pe hemocolonul drept
IV. Totala (ultralunga)
1. cu afectarea totala a cadrului colic
2. cu raspandirea aganglionozei in segmentul terminal al ileonului

Caseta 2. Clasificarea dupad evolufia clinica si severitate

I. Evolutia clinica Il. Severitate
1. acuta 1. usoard (compensatd)
2. subacuta 2. medie (subsompensata)
3. cronica 3. grava (decompensata

C.2.2. Etiologia MH

Caseta 3. Etiologia MH
e Neurocristopatia (primara, secundara)
e Migrarea anormala a neuroblastilor spre intestin
e Absenta partiala sau totala a celulelor ganglionare in plexurile neuronale colonice
e Mutatia in RET-gen (forma genetica)
e Anomalia cromosomiala (trisomia-21)
e Impactul factorilor secundari (chimici, fizici, biologici )

Notda: Etiologia aparitieci MH ramane, pana in prezent, incomplet elucidata, se afla in studiu de rand cu
alte malformatii congenitale.

C.2.3. Factorii de risc

Caseta 4. Agentii etiologici in dezvoltarea MH, cu actiune negativi asupra dezvoltarii intraUterine a fatului:
e Factorii fizici:
v’ radiatia ionizata, electromagnitica, cu unde scurte;
v' razele ultraviolete;
v undele X si gama;
v" neutronii.
e Agentii infectiosi:
v’ agentii microbieni;
v' virusurile (citomegalovirus, virusul herpetic, virusul rugeolei, virusul rubeolei, virusul gripal, etc);
v" micoplasmele, clamidiile.
e Preparatele medicamentoase:
citostatice;
antimicrobiene;
hormonale;
neuroleptice;
anticonvulsivantele etc.
e Factorii chimici
e Toxinele produselor alimentare
e Metalele (arsenic, plumb, zinc, mercur etc.)
e Poluantii organici ai mediului ambiant.

ANANENENRN
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C.2.4. Screening-ul MH
Screening-ul matern prenatal este obligatoriu in primul si al doilea trimestru de graviditate.
Screening-ul USG nu prezinta semne caracteristice pentru MH.

C.2.5 Conduita pacientului cu MH

Caseta 5. Pagii obligatorii in conduita pacientului cu MH

Culegerea anamnezei.

Examinarea clinica.

Examinarea paraclinica.

Evaluarea riscului de complicatii (consultatia specialistilor).
Luarea deciziei asupra tacticii de tratament.

Efectuarea tratamentului.

Supravegherea (dispensarizarea).

C.2.5.1 Anamneza

Caseta 6. Acuzele parintilor copilului cu MH in primul an de viata:
retardarea emisiei meconiale;

dereglari de tranzit intestinal (constipatie severa, diaree);
semne dispeptice (greturi, voma, inapetenta);

meteorism;

palparea fecalomului;

dureri abdominale;

retardarea in dezvoltare;

deficit ponderal;

exicoza;

toxicoza;

insuficienta respiratorie si cardiovasculara etc..

AN N N NN N N N N NN

C.2.5.2 Manifestarile clinice
Tabelul 1. Particularitatile clinice ale MH

Factorii de baza e Pierderea motilititii colonice in segmentul aganglionar

e Staza continutului intestinal in segmentul suprastenotic de colon;
e Dilatarea, hipertrofia si alungirea segmentului stazat de colon;

e Comprimarea si deplasarea viscerelor si a diafragmei.

Clasificarea semnelor clinice e Generale:

inapetenta;

regurgitatia;

Voma;

diareea;

insuficienta respiratorie si cardiovasculara;
retardarea in dezvoltare, deficit ponderal;
toxicoza;

exicoza.

coregionale:

retardare emisiei meconiale >24-48 ore;
constipatia cronica,

meteorism;

palparea fecalomului;

vizualizarea segmentului dilatat de colon;
asimetria abdomenului;

enterocolita obstructiva.

AN N N NN

e L

o

NSNS N NN

Particularitatile clinice e Semne de ocluzie intestinald joasd de la nastere.
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in forma acuta a MH

De regula, simptomatica se dezvolta pe parcursul primelor 24-48 ore de
viata.

e Retardarea emisiei meconiale.
e Voma cu continut biliar.
e Meteorism.
e Simptome peritoneale.
e Enterocolitd obstructiva.
e Toxicoza, exicoza.
e Insuficienta respiratorie si cardiovasculara.
Particularitatile clinice e Sunt caracteristice aceleasi semne clinice proprii formei acute, dar, cu
in forma subacuta a MH un debut mai tardiv (1-3 luni/viata) si 0 expresivitate clinicd moderata.
e Terapia simptomatica, de regula, asigura remisia provizorie a bolii cu
reducerea toxicozei, exicozei si dereglarilor metabolice.
e In 25% din cazuri diagnoza se stabileste in primele 6 luni/viata.
e In 75% din cazuri, simptomatica clinica se suspecti intre 6-12 luni/viata,
odatd cu decompensarea starii pacientului.
Particularitatile clinice e Simptomatica clinica este dominata de constipatia cronica rebela la tra-
in forma cronica a MH tament medical.
e Episoade de ocluzie intestinald obstructiva joasa, rezolvata prin clistere
cu Natrii chloridum 1%.
e Instalarea treptata a intoxicatiei endogene.
e Formarea fecalomilor.
e Extinderea si balonarea treptata a abdomenului.
e Retinerea in dezvoltare fizica, deficit ponderal.
e Deformarea configuratiei abdomenului si a cutiei toracice.

Instalarea disbacteriozei intestinale.
Crize repetate de abdomen acut.

Particularitatile clinico-
evolutive ale MH la nou-
nascuti si sugari

Tabloul clinic corespunde formei acute si subacute a MH.

Gradul de severitate in derularea bolii depinde de localizarea si extinde-
rea zonei aganglionare.

Debutul precoce al enterocolitei obstructive.

Soc septic.

Semne de ocluzie mecanica.

Simptomatica dispeptica gastrointestinala din primele zile de viata (vo-
ma, regurgitatie, inapetenta).

Manifestari clinico-paraclinice caracteristice peritonitei acute.

Lipsa efectului curativ al clismelor evacuatorii.

Necesitatea intubarii prolongate a cadrului colic, sau aplicarea colosto-
mei.

Tabelul 2. Examenul obiectiv in MH

Maladia Hirschsprung
indiferent de forma si varsta

e In inspectie: distensie abdominald, asimetrie abdominala, vizua-
lizarea ansei dilatate de colon, vizualizarea peristalticei intesti-
nale, cutie toracica bombata, arc costal detaliat, paliditate ex-
primata, cearcéne etc.;

e In percutie abdominald: sunet timpanic;

e Inauscultatie abdominala: sunete peristaltice intensive;

Maladia Hirschsprung asociata
cu ocluzie mecanica

e Sunt caracteristice semnele expuse mai sus, Insd cu o expresivi-
tate mai pronuntata;

Maladia Hirschsprung
cu enterocolita obstructiva

asociatd [¢ In inspectie: pe langd semnele de mai sus, se asociaza tabloul

clinic caracteristic abdomenului acut, cu/sau fara, soc septic.
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C.2.5.3. Investigatii paraclinice
Tabelul 3. Investigatiile paraclinice la pacientii cu MH

Semnele sugestive

Nivelul acordarii asistentei medicale

EVES L s TGS pentru MH Nivel AMP Nivel con- Nivel de
sultativ Stationar
v’ pozitionarea zonei de stenoza
Irigoscopia (irigografia) v’ zona de trecere in forma de palnie - } O
v’ zona dilatatd de colon
Manometria anorectali v ![ligsa reflexului rectoanal de inhibi- ] ] 0
v’ proba pozitiva la AChE
v’ proba negativa
Biopsia rectala I? NADH-(_iiaf_orazé
in plin strat sau prin aspira- Y I|p§a ga ngllon_llor_ neuro- ) } O
fie endoscopica naI|+h|p_ertrc_)f|a fibrelor nervoase
’ (coloratia Bielschowsky-Gross)
v’ absenta imunomarcajului la NFP,
NSE, SYP si CGA.
Evaluarea biocenozei intes- |v* disbacterioza intestinala, sugestiva - R 'e)
tinale pentru severitatea bolii
v" hemoconcentratie
Analiza generala de sainge  |v' anemie R R O
v leucocitoza
fl\llz(iirzi%lg.l)asmatm v dezechilibru electrolitic - R o
Hematocritul, POz, PCO2 si |concentratia PO> trebuie sa fie mai . R 0
pH in singe mare de 60%, iar PCO2 — sub 40%
Biochimia sangelui: biliru-
bina si fractiile ei, ALT,
AST, coagulograma (timpul |se indica cu scop de pregatire preope-
de coagulare, timpul de san- |ratorie, fiind sugestiva pentru deter- ) R O
gerare, timpul de recalcifi- |minarea gradului de gravitate a bolii
care activat, protrombina,
trombocitele), glucoza
Factorii imunobiologici de
protectie (CD3, CD20, indici sugestivi pentru severitatea bolii a R 0O
CD4, CD8, IgA, IgM, IgG, |si potentialul de protectie biologica
IL-1B, IL-4, I1L-8)
vicii congenitale cardiace,
de a aprecia particularitatile hemodi-
) - namice si efectivitatea tratamentului
Examinarea ecograﬁca a | hl ertenzie Ul o _ _ o)
cordului a copi cu nipe pulmonara
manifesta, fapt important, mai ales
pentru candidatii pentru oxigenarea
extracorporala

Notda: O - obligatoriu; R- recomandat
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C.2.5.4 Diagnosticul diferential
Tabelul 4. Diagnosticul diferential al MH

Criterii Maladia Hirschsprun SlosE B ML Ik Megacolon functional LI I L
prung la nou-nascuti meconial g ulcero-necrotica
Anamneza Prezenta in istoricul famili- | Posibila prezenta pato- | Posibild prezenta de mu- Prezenta traumei perinata- | Nastere prematura a fatului

al a malformatii congenita-
le, inclusiv MH

logiei primului trimes-
tru de sarcina

coviscidoza in istoricul
familial

le, nastere in asfixie inci-
pienta etc.

in asfixie, agresiune toxica
si infectioasa

Debutul si evo-
lutia bolii

De la nastere — constipatie
rebela la tratament, pro-
gresarea lentd a semnelor
clinice de obstructie intes-
tinala

De la nastere - progre-
sare acuta a semnelor
clinice de obstructie
intestinala

Din primele zile de viata -

accese de ocluzie intestina-
14, dureri abdominale, var-

saturi

De la varsta de nou-nascut
- dereglarea tranzitului in-
testinal pe fundalul infecti-
ilor bronhopulmonare si
intestinale

De la nastere - cu progresia
agravarii starii generale

Manifestarile cli-
nice generale si
locale

Retardarea emisiei meco-
niale, lipsa scaunului de la
nastere, palparea fecalo-
mului, meteorism, voma,
diaree, inapetenta, retarda-
re in dezvoltare

Voma de la nastere, ba-
lonare, lipsa scaunului,

semne de endotoxicoza
si exicoza etc.

Distensie abdominala,
voma cu continut biliar,
constipatie rebela la trata-
ment, tuse cu detasare di-
ficila a mucoasei, aderenta
meconiului de manusa

Meteorism, retinerea gaze-
lor si evacuarii maselor
fecale, voma repetata cu
continut biliar si intestinal,
lipsa peristalticei intestina-
le

Semne de peritonita acuta
(Incordarea peretelui abdo-
minal, durere la palpatie,
edem in regiunea hipogas-
tricd), constipatie, diaree,
striuri de sdnge si mucozi-
tati in scaun

Irigoscopia
(irigografia) si
radiografia pano-
ramicd

Pozitionarea zonei de ste-
noza, zona de trecere in
forma de palnie, zona dila-
tata de colon

Retinerea tranzitului
intestinal cu formarea
nivelelor pe parcursul
intestinului subtire
si/sau gros

Pune in evidenta nivele de
aer-lichid in ansele intesti-
nale, dimensiuni scazute

ale colonului microcolon)

Pune 1n evidenta ansele
dilatate ale intestinului
subtire si gros, fara nivele
de aer-lichid

Dilatarea anselor intestinu-
lui subtire si gros, sectoare
opacitate si transparenta,
iregular raspandite pe trase-
ul digestiv, aer/lichid liber
in cavitatea abdominala

Manometria Lipsa reflexului rectoanal | Reflex pozitiv Reflex pozitiv Reflex pozitiv Reflex pozitiv
anorectald de inhibitie
Biopsia v AChE-pozitiva Bioptatele prelevate nu | Bioptatele prelevate nu re- | Bioptatele prelevate nu re- | O posibila prezenta a displa-

rectala in plin
strat si prin aspi-
ragie endoscopica

v' NADH-diaforaza negati-
va

v lipsa ganglionilor neuro-

nali+hipertrofia fibrelor

nervoase (coloratia Bi-

elschowsky-Gross)

v imunomarcajul negativ

la NFP, NSE, SYP, CGA.

releva modificari pato-
logice

leva modificari patologice

leva modificari patologice

ziei neuronale intestinale
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C.2.5.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 7. Criteriile de spitalizare a copiilor cu MH

Suspectie clinica la MH (programat)

Enterocolita obstructiva (de urgenta)

Suspectie la forme acute ale MH, cu/sau fara semne de peritonita (de urgenta)
Forme confirmate ale MH (programat)

C.2.5.6 Tratamentul
NOTA Produsele neinregistrate in Nomenclatorul de Stat al medicamentelor vor fi marcate cu asterisc
(*) si Insotite de o argumentare corespunzatoare pentru includerea lor in protocol.

C.2.5.6.1 Tratamentul conservator

Caseta 8. Indicatii pentru tratament conservator
e Pacienti cu MH fara complicatii, pana la interventia chirurgicala
e Pacientii cu forme decompensate si subcompensate ale MH

Caseta 9. Tratamentul conservator complex al MH

e Alimentatie corespunzator varstei.

e Asigurarea evacuarii intestinale prin clistere cu Sol. Natrii chloridum 1%.

e Aplicarea infuziei intravenoase — Sol. Glucosum 5-10%, Sol. Natrii chloridum 0,9%, solutie de ami-
noacizi.

e Administrarea eubioticilor si enterosorbentilor.

e Terapie sindromald medicamentoasa (antibiotice, desensibilizante, vitamine gr. B)

Nota:
v’ Tratamentul conservativ depinde de gradul si severitatea starii generale a copilului, patologiile
concomitente si complicatiile survenite.

C.2.5.6.2 Tratamentul chirurgical

Caseta 10. Indicatii pentru tratamentul chirurgical in MH
e Toate formele MH confirmate histochimic se supun corectiei chirurgicale

C.2.5.6.2.1 Etapa preoperatorie
Scopul etapei preoperatorii este de a trece bolnavul din stare decompensata, declansata in urma endotoxi-
cozei, comorbiditatilor si complicatiilor, in stare subcompensata si compensata. Principiile de baza sunt:
e Reducerea riscului anestetico-chirurgical, operatia radicala fiind acceptatd pacientilor in stare subcom-
pensata si compensata.
e In cazuri grave, tratamentul chirurgical radical este amanat pana la obtinerea ameliorarii.
e In lipsa efectului curativ, se aplica colo- sau ileostoma.

Caseta 11. Pregatirea preoperatorie

e Corectia modificarilor homeostatice depistate (normalizarea hipo- si disproteinemiei, redresarea echili-
brului hidrosalin, combaterea anemiei si a devierilor patologice a peroxidarii lipidelor, statutului functio-
nal al enzimelor celulare si al factorilor imunobiologici de protectie).

e Combaterea infectiei, comorbiditatilor si complicatiilor asociate (antibioticoterapia, corectia insuficien-
tei cardio-respiratii, corectie simptomatica).

e Intubatia transanald suprastenotica de colon cu lavaj prolongat recursiv al cadrului colic.

e Administrarea locala a enterosorbentului Polimethylsiloxani polihydras si eubioticului (Bifidocacterium
BB-12 + Lactobacillus paracasei 431+ Streptococcus Thermophillus TH-4).

C.2.5.6.2.2. Interventia chirurgicald

Caseta 12. Etapele interventiei chirurgicale la pacientii cu MH
1. Premedicatie.
2. Anestezie generala cu respiratie dirijata.
3. Laparotomie:
v'revizia cadrului colic;
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biopsia seromusculara intraoperatorie la nivelul anatomic vizual sanatos;

mobilizarea colonului sdnatos pentru descendare;

scheletizarea si rezectia segmentului patologic modificat de colon;

aplicarea anastamozei colorectoanale dupa Swenson, Soave, Duhamel, De La Torre-Mandragon,
Georgeson, Duhamel — Martin.

4. Trezirea pacientului.

AN

C.2.5.6.2.3. Etapa postoperatorie

Caseta 13. Conduita postoperatorie

Continuarea terapiei initiate preoperatoriu.

Analgezia postoperatorie adecvata.

Administrarea de antihipoxante.

Stimularea si mentinerea peristalticei intestinale.

Tratamentul complicatiilor declansate.

Alimentatia enterald dupa 4-5 zile de restabilire a tranzitului intestinal.

Caseta 14. Terapie intensiva pre si postoperatorie

Sol. (Dextranum + Natrii chloridum)100ml (flacon) 100-200ml i.v.

Sol. Plasma nativa 100ml (punga) 100-200ml i.v.

Sol. Natrii chloridum 0,9%-200 ml (flacon) 5-10 mg/kg/24 ore i.v.

Sol. Glucosum 5-10 %-200 ml (flacon) 5-10 mg/kg/24 ore i.v.

Sol. Metamizolum natricum 50%-2 ml (fiold) (sub supravegherea medicului) 0,1 ml la 1 an de viata i.m.
Sol. Diphenhydraminum 1%-1 ml (fiola) 0,1 ml la 1 an de viata i.m.

Sol. Etamsylatum 12.5%- 2 ml (fiold) 2 ml i.v.

Sol. Acidum ascorbicum 5%-2 ml (fiola) 1-2 ml i.v.

Sol. Inosinum 5 ml 1-2 ml i.v.

Caseta 15. Criterii de externare
e Normalizarea starii generale.
e Lipsa febrei.
e Lipsa complicatiilor postoperatorii.

C.2.5.7. Supravegherea postoperatorie a pacientilor

Caseta 16. Supravegherea pacientilor cu MH

Medicul de familie
e Indicad consultatia medicului chirurg dupa o luna de la interventie, apoi o data la trei luni pe parcursul

primului an si ulterior de 2 ori pe an.

e Indica analiza generala a sangelui, urina sumara, ECG, irigografia la 6 luni postoperator.

e Indica consultatia altor specialisti dupa necesitate: Fizioterapeutul, chinetoterapeutul etc..
Medicul chirurg
Efectueaza tratament conservator al complicatiilor survenite.

Evalueaza restabilirea functionala a rectului neformat cu indicarea tratamentului necesar.
Asigura evidenta si tratamentul postoperator al pacientilor cu fecalare, enureza, constipatie.
Scoaterea de la evidenta a pacientilor dupa restabilirea functionala si integrarea sociala.

C.2.6. Complicatiile (subiectul protocoalelor separate)

Caseta 17. Complicatiile MH

¢ Ocluzie mecanica e Stenoza anastamotica
e Scurgere anastamotica e Enterocolitd obstructiva
e Infectarea plagii o Fecalare

e Enureza
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR DIN PROTOCOL

D.1. Institutiile
de asistengi medicali
primard (AMP)

Personal:

medic de familie

asistenta medicului de familie
medic laborant

medic functionalist (CMF)

Aparate, utilaj:
e USG (CMF)
e laborator clinic pentru aprecierea hemogramei si a urinei sumare.

Medicamente:

Preparate prochinetice (Metoclopramidum etc., pentru administrare parenterala)
Preparate antacide (Aluminii hydroxidum (doar in combinatie),

Magnesii hydroxidum (doar in combinatie) etc., pentru administrare enterala)
H»- histaminoblocante (Famotidinum etc., pentru administrare enterala)
Inhibitorii pompei protonice (Omeprazolum etc., pentru administrare enterala)

D.2. Institugiile/sectiile
de asistengi medicali
specializatd de ambula-
toriu

Personal:

medic de familie

pediatru

chirurg pediatru

asistenta medicului de familie
asistenta pediatrului

asistenta chirurgului

medic laborant

R-laborant

Aparate, utilaj:

e USG

e cabinet radiologic

e instrumente pentru examen radiologic

e laborator clinic si bacteriologic standard

Medicamente:

Preparate prochinetice (Metoclopramidum etc., pentru administrare parenterala)
Preparate antacide (Aluminii hydroxidum (doar in combinatie),

Magnesii hydroxidum (doar in combinatie) etc., pentru administrare enterala)
H»- histaminoblocante (Famotidinum etc., pentru administrare enterala)
Inhibitorii pompei protonice (Omeprazolum etc., pentru administrare enterala)
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D.3. Institugile de asis-
tengi medicala spitali-
ceascd:

secfii de chirurgie pedi-
atricd ale IMSP I si M

Personal:

chirurg pediatru;

pediatru;

neurolog;

anesteziolog;

medic imagist;

medic morfolog;

medic neurofiziolog;
medic genetic;

asistenta medicului genetic;
asistenta neurofiziologului;
asistenta morfologului;
asistenta pediatrului;
asistenta neurologului;
asistenta anesteziologului;
asistenta chirurgului;
medic laborant;
R-laborant.

Aparate, utilaj:

USG;

cabinet radiologic;

TC,

Aparat Dyno Compact Smart

cabinet endoscopic;

instrumente pentru examen radiologic;
laborator clinic si bacteriologic standard.

Medicamente:

e Preparate prochinetice (Metoclopramidum etc., administrare parenterala).

Preparate antacide (Aluminii hydroxidum (doar in combinatie),
Magnesii hydroxidum (doar in combinatie) etc., pentru administrare enterala).

e Ho>- histaminoblocante (Famotidinum etc administrare enterala)

e Inhibitorii pompei protonice (Omeprazolum etc., administrare enterala).

e Cefalosporine (Cefuroximum, Ceftazidinum etc., administrare parenterala).

e Preparate antihistaminice (Diphenhydraminum etc., administrare parenterala).

e Preparate antioxidante (Tocopherolum 30% etc., administrare enterald).

e Preparate de sange (Plasma nativa, Masa eritrocitara, Albuminum etc., adminis-

trare parenterald).

e Solutii coloidale si cristaloide (Sol. Dextranum 40, Sol. Natrii chloridum 0,9%,

Sol. Glucoum 5-10% etc., administrare parenterala).

e Vasodilatatoare (Natrii nitroprussias*, Sol. Magnesii sulfas 25% etc., pentru ad-

ministrare parenterald).

e Solutiile tampon (Sol. Natrii hydrocarbonatis 4% etc., administrare parenterala).
e Vitamine (Retinolum, Ergocalciferolum, administrare enterala; Thiamini hydro-

chloridum, Pyridoxinum etc., pentru administrare parenterala).

20




E. INDICATORI DE MONITORIZARE A IMPLIMENTARII PROTOCOLULUI

Metoda de calcul a indicatorului

mortalitate prin MH
la copii

torie (pana la 3 zile) pe par-
cursul unui an (in %)

ce postoperatorie (pana
la 3 zile) pe parcursul
ultimului an x 100

Nr. Scopul Indicatorul :
Numarator Numitor
A facilita diagnosti- | 1-1- Ponderea copiilor di- L.1. Numarul de copii Numarul total de copii
. carea precoce post- aAgnos'tlcatgl postnatal cu MH dlagnosticat;l postnatal diagnosticati postnatal
. natald a copiilor cu (in prlmele_ 24 ore) pe par- cu MH (in primele 2_4 cu _MH pe parcursul
MH cursul unui an (in %) ore) pe parcursul ultimu- | ultimului an
lui an x 100
2.1. Ponderea pacientilor cu | 2.1. Numarul de pacienti | Numarul total de paci-
MH care au beneficiat de cu MH, care au benefi- | enti cu MH, care au
pregatirea operatorie adec- | ciat de pregatirea opera- | beneficiat de trata-
vata, conform recomandari- | torie adecvata, conform | ment chirurgical pe
lor din protocolul clinic na- | recomandarilor din pro- | parcursul ultimului an
o tional Diagnosticul si tra- tocolul clinic national
A spori calitatea tra- | tamentul MH la copii, pe Diagnosticul si trata-
2. | tamentuluiacordat | parcursul unui an (in %) mentul MH la copii, pe
pacientilor cu MH parcursul unui an x 100
2.2. Ponderea pacientilor cu | 2.2. Numarul de pacienti | Numarul total de paci-
MH, care au beneficiat de cu MH, care au benefi- | enti cu MH supusi tra-
tratament chirurgical, pe ciat de tratament chirur- | tamentului chirurgical
parcursul unui an (in %) gical, pe parcursul ulti- | pe parcursul ultimului
mului an x 100 an
3.1. Ponderea pacientilor cu | 3.1. Numarul de pacienti | Numarul total de paci-
MH, care au dezvoltat com- | cu MH, care au dezvol- | enti cu MH pe parcur-
plicatii in urma viciilor pe tat complicatii in sul ultimului an
parcursul unui an(in %) urma viciilor pe parcur-
sul ultimului an X 100
3.2 Ponderea pacientilor cu | 3.2. Numarul de pacienti | Numarul total de paci-
MH, care au dezvoltat com- | cu MH, care au dezvol- | enti supusi tratamen-
plicatii postoperatorii pe tat complicatii postope- | tului chirurgical pe
parcursul unui an (in %) ratorii pe parcursul ulti- | parcursul ultimului an
mului an x 100
3.3. Ponderea pacientilor cu | 3.3. Numarul de copii cu | Numarul total de paci-
MH, supusi corectiei chirur- | MH, supusi corectiei enti supusi tratamen-
A reduce rata de gicale, care au decedat in chirurgicale, care au de- | tului chirurgical pe
3 complicatii i de perioada precoce postopera- | cedat in perioada preco- | parcursul ultimului an

3.4. Rata mortalitatii perina-
tale prin MH pe parcursul
unui an (in %)

3.4. Numarul de copii
nascuti morti sau dece-
dati in primele 7 zile
prin MH x 1000 pe par-
cursul ultimului an

Numarul total de copii
nascuti morti sau de-
cedati in primele 7
zile pe parcursul ulti-
mului an

3.5. Rata mortalitatii infanti-
le prin MH pe parcursul
unui an (in %)

3.5. Numarul de copii,
sub un an de viata, nas-
cuti vii si decedati prin
MH, pe parcursul ulti-
mului an x 100

Numarul total de copii
ndscuti vii pe parcur-
sul ultimului an
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ANEXE
Anexa 1. Informatie pentru parinfii copiilor cu maladia Hirschsprung

Maladia Hirschsprung (megacolon congenital, megacolon aganglionar) este o anomalie
congenitald caracterizatd prin obstructie functionald intestinald, cauzata de absenta celulelor
ganglionare din plexurile nervoase intestinale, responsabile de activitatea functionald a tubului
digestiv.

Simptomele bolii variaza in functie de varsta, momentul diagnosticarii, localizarea si ex-
tinderea zonei afectate. Principalele semne sunt:

v retinerea emisiei meconiale mai mult de 24-48 ore;
v' constipatie severa din primele zile de viat;

v' distensia abdomenului;

v/ meteorism;

v’ voma;

v’ diaree;

v’ toxicozi, exicoza etc..

De mentionat, ca tabloul clinic al MH este mai accentuat in formele extinse de aganglio-
noza intestinala.

In cazul MH, nu se recomandi tratament ambulator. Confirmarea viciului prin examen
histomorfologic obliga acordarea tratamentului chirurgical in institutii medicale specializate.

Dupa caracterul clinico-evolutiv al bolii, operatia poate fi primar-radicala sau etapizata.
Formele acute, complicate cu enterocolita obstructiva, necesita aplicarea de urgenta a colo- sau
enterostomei.

Evolutia postoperatorie prezinta risc vital din cauza complicatiilor postoperatorii posibile,
atat la etapa precoce, cat si la distanta. De aceea, dupa interventia chirurgicala copiii vor fi luati
la evidenta chirurgului si pediatrului, pentru tratament recuperativ. In functie de caracterul com-
plicatiilor, tratamentul postoperator include metode recuperative de biofeedback, comportamen-
tale si integrare sociala. Durata dispensarizarii variaza in dependenta de caracterul anatomoto-
pografic al bolii de la 2 ani pana la pubertate. In tratamentul postoperator sunt importante urma-
toarele momente: restabilirea functiei de tranzit si evacuare intestinala, combaterea si profilaxia
enterocolitei obstructive, prevenirea proceselor aderentiale.

In cazul cand copilul operat pentru MH acuza dureri, retinerea scanului, voma, inapetenta,
febra si/sau alte semne suspicioase, parintii trebui si consulte de urgentd medicul de familie sau
institutia medicala de profil.
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Anexa 2. Schema algoritmului de diagnostic etiopatogenic al MH
la nou-ndscufi si sugari

Examen
histomorfologic

Examen
neurofiziologic

Examen clinic
local si general

Examen radiologic

Confirmarea diagnosticului MH,
evaluarea statutului homeostatic
general si limitrof

Fara a hiperboliza valoarea examenului clinic general si local, credem ca erorile conduitei di-
agnostico-curative isi au originea anume in atitudinea pripita superficiala la examenul primar al pa-
cientului. In aceasta ordine de idei, este important elaborarea si aplicarea unui standard diagnostic
care sa prevada implicarea diferentiata a studiului clinico-paraclinic general, radiologic, neurofizio-

logic, histomorfologic etc..
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Anexa 3. Schema evaluarii modificarilor patofiziologice la etapele evolufiei MH la nou-

ndscufi si sugari

Fondalul micro-
bian

Perturbarile mi- Modificarile

crobiocinozei in- Imunoblologlce
testinale de protectie

Fiziopatologia Sistemul

modificirilor POL si AAO

enzimatice
celulare

Situatia grava in care se afla organismul nou-nascutilor si sugarilor afectati de MH impune
chirurgului actiuni urgente de tratament medico-chirurgical. Acest lucru poate fi efectuat doar du-
pa o evaluare complexa a sistemelor biologice generale si locale responsabile de rezervele vitale

ale organismului.
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Anexa.4.Fisa standartizatd de audit bazat pe criterii pentru maladia Hirschsprung la copil.

FISA MEDICALA DE AUDIT BAZATA PE CRITERII
TUMORILE HEPATICE PRIMARE MALIGNE LA COPIL

Domeniul promt

Definitii si note

1. Denumirea IMSP evaluata prin audit

2. Persoana responsabila de completarea fisei Numele prenumele, telefon de contact

3. Perioada de audit DD.LL.AAAA

4, Ne FM a bolnavului

5. Medicul de resedinta a pacientului 1 — urban; 2- rural

6. Data de nastere a pacientului DD.LL.AAAA sau 9 —nu-i cunoscuta

7. Sexul pacientului 1 — masculin; 2- feminin, 9 — nu este specificat

8. Numele medicului curant

9. Patologia Maladia Hirschsprung (diagnostic morfopatologic)

INTERNAREA

10. Institutia medicala unde a fost solicitat ajutor | AMP=1, AMU=2, sectia consultativa=3, spital=4,

medical primar institutia medicald privata=6, alte institutii =7, necu-
noscut=9

11. | Data adresarii primare dupa ajutor DD.LL.AAAA, necunoscut=9

12. | Data interndrii in spital DD.LL.AAAA sau 9 —necunoscuta

13. | Ora internarii la spital HH:MM sau 9 —necunoscuta

14. | Sectia de internare DMU - 1; sectia de profil pediatri — 1; sectia de pro-

fil chirurgical — 2; sectia reanimare -3

15. | Timpul pina la transfer in sectia specializata

< 30 minut — 0; 30minute-1 ora -1; >1 ora -2; nu se
cunoaste -9

16. Data si ora internarii in reanimare, TI DD.LL.AAAA, o0ra(00:00); nu a fost necesar=>5;
9 —necunoscuta
17. Durata aflarii in reanimare, T1 (zile) numar de ore/zile nu a fost necesar=5; necunoscut=9
18. Durata internarii in spital (zile) numar de zile; necunoscut=9
19. | Transfer in alte spitale Nu=0; da=1(denumirea institutiei); nu a fost nece-
sar=5; necunoscut=9
20. | Aprecierea criteriilor de spitalizare Aplicate: 0 —da; 1- nu, 9 — nu se cunoaste

21. | Tratament administrat la DMU Administrat: 0 — nu; 1- da, 9 — nu se cunoaste

In cazul raspunsului afirmativ indicafi trata-

mentul (medicamentul, doza, ora administrarii)

DIAGNOSTICUL
22. Data debutului simptomelor DD.LL.AAAA; 0- pana la 6 luni; 1- mai mult de 6
luni sau 9 —necunoscuta

23. Irigografie Dupa internare: 0 — nu; 1- da, 9 —nu se cunoaste
24. Manometrie anorectala Dupa internare: 0 — nu; 1- da, 9 —nu se cunoaste
25. Biopsie cu examen histomorfologic Dupa internare: 0 — nu; 1- da, 9 — nu se cunoaste

In cazul raspunsului afirmativ indicafi rezultatul

ISTORICUL MEDICAL AL PACIENTULUI

26. Internat In mod programat nu=0; da=1; necunoscut=9
217. Internat in mod urgent nu=0; da=1; necunoscut=9
28. | Starea pacientului la internare Satisfacatoare=2; grav-medie=3; grava=4; foarte gra-

va=5; extrem de grava=6

29. Complicatii inregistrate la internare

nu=0; da=1; necunoscut=9

30. Maladii concomitente nu=0; da=1; necunoscut=9
TRATAMENTUL

31. Tratamentul medicamentos suficient 0—-nu; 1- da

32. | Tratament chirurgical a fost efectuat 0-nu; 1- da

EXTERNAREA SI MEDICATIA
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33.

Data externarii sau transferului in alt spital | DD.LL.AAAA
Data decesului DD.LL.AAAA

34. Complicatii inregistrate pe parcursul tra- | nu=0; da=1; necunoscut=9
tamentului
35. Implimentarea criteriilor de externare 0 —nu; 1- da; 9 — nu se cunoaste
36. Prescrierea recomandarilor la externare 0 — nu; 1- da; 9 — nu se cunoaste
DECESUL PACIENTULUI
37. Decesul in spital 0 — nu; 1- cauzat de complicatii tumorii ficatului; 2

— alte cauze; 9 — nu se cunoaste

BIBLIOGRAFIE:

1.

2.

10.

11.

12.

Aprodu G. s. a. Diagnosticul si tratamentul megacolonului congenital prin metode clasi-
ce. Experienta personala. In: Jurnalul de chirurgie, Iasi, 2007, vol. 3, nr. 2. p. 141-147.
Boian G., Sinitina L., Boian V. Malformatiile neuronale intestinale congenitale si im-
pactul lor in morbiditatea si mortalitatea nou-nascutilor operati pentru vicii congenitale.
In: A VI-a conferinta regionald. Zilele neonatologiei moldave. Patologia malformativi
neonatala. Tasi: Tehnopress, 2013. p. 15-23.

Calisti A., Molle P.H., Vallasciani S. Congenital megacolon in neonates and infants:
impact of early, one-stage repair on morbidity and surgical complications. In: Pediatria
Medica e Chirurgica, 2004; 26 (4). p. 241-244.

Christofferson R. et al. Hirschsprung disease - a rare congenital intestinal disease. New
surgical techniques and therapeutic principles of postoperative problems. In: Lakartidnin-
gen, 2009; 106 (17). p. 1172-1176.

Clermidi P. et al. The challenge of measuring quality of life in children with Hir-
schsprung's disease or anorectal malformation. In: Journal of Pediatric Surgery, 2013;
48(10). p. 2118-2127.

Sharp N.E. et al. The prevalence of Hirschsprung disease in premature infants after sucti-
on rectal biopsy. In: J Surg Res, 2013 Apr 19. pii: S0022-4804(13)00300-4. doi:
10.1016/}.jss.2013.03. 88 p.

Shinall Myrick et al. Comparing cost and complications of primary and staged surgical
repair of neonatally diagnosed Hirschsprung's disease. In: Journal of Pediatric Surgery,
2008; 43. p. 2220-2225.

Thapar N. New frontiers in the treatment of Hirschsprung disease. In: J Pediatr Gastroen-
terol Nutr, 2009; 48 Suppl 2. p. 92-94.

Yong Chen et al. Transanal endorectal pull-through versus transabdominal approach for
Hirschsprung's disease: A systematic review and meta-analysis. In: Journal of Pediatric
Surgery, Volume 48, Issue 3, 2013. p. 642-651.

I'epacbkun A.B., [IponoB A.®., CmupnoB A.H. Jlerckas KOJONPOKTOJOTHS:
PykoBojcTBO /15 Bpaueid. MockBa: Kontaut, 2012.

AponoB A.®., CmupHoB A.H., XoaocroBa B.B. u ap. Oneparnus CoaBe mipu 00Je3HH
lupmmpynra y nereit — 50-netnuit onbiT npumeHenus. B: XKypuan [lerckas xupyprus
uM. HO.®. Ucakosa, 2016. Tom 200 Ne 6. c. 303-309.

Schnellbach S. Febra si durerea provocari in cabinetul medical. Contraverse in tratamen-
tul febrei si durerii la copii. Jurnal de pediatrie. 2017;22-23

26



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Christofferson%20R%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19530426
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19530426
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19530426
http://www.jpedsurg.org/article/S0022-3468%2813%2900338-2/abstract
http://www.jpedsurg.org/issues?issue_key=S0022-3468%2813%29X0010-7
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sharp%20NE%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=23647803
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/23647803
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Thapar%20N%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=19300137
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19300137
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/19300137
http://www.jpedsurg.org/article/S0022-3468%2812%2901064-0/abstract
http://www.jpedsurg.org/issues?issue_key=S0022-3468%2813%29X0003-X

	D:\Dima\Desktop\Plasarea la rubrica PCN\PCN-307 Maladia Hirschsprung la copil.doc
	PREFAŢĂ
	A. PARTEA INTRODUCTIVĂ
	A.1. Diagnosticul: MH la copii
	A.3. Utilizatorii:
	A.4. Scopurile protocolului:
	A.6. Data revizuirii următoare: 2020
	A.9. Informaţia epidemiologică

	B. PARTEA GENERALĂ
	C. 1. ALGORITMI DE CONDUITĂ
	C.1.1. Algoritmul general de conduită a copiilor cu MH
	C.2.1. Clasificarea
	C.2.2. Etiologia MH
	C.2.4. Screening-ul MH
	C.2.5 Conduita pacientului cu MH
	C.2.5.1 Anamneza
	C.2.5.2 Manifestările clinice
	C.2.5.3. Investigaţii paraclinice
	C.2.5.4 Diagnosticul diferenţial
	C.2.5.5. Criteriile de spitalizare
	C.2.5.6 Tratamentul
	C.2.5.6.1 Tratamentul conservator
	C.2.5.6.2 Tratamentul chirurgical
	C.2.5.6.2.1 Etapa preoperatorie
	C.2.5.6.2.2. Intervenţia chirurgicală
	C.2.5.6.2.3. Etapa postoperatorie


	C.2.5.7. Supravegherea postoperatorie a pacienţilor

	C.2.6. Complicaţiile (subiectul protocoalelor separate)

	ANEXE
	Anexa 1. informaţie pentru părinții copiilor cu maladia Hirschsprung



