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Hirschsprungs sjukdom

Forandringar sedan féregaende version

Andring under rubrik “Arbetsbeskrivning” om att biopsier skall
diskuteras med Lund.

Bakgrund

Hirschsprungs sjukdom

Sjukdomen orsakas av avsaknad av nervceller (ganglieceller) i ett
segment av tarmen fran anus och uppat i gastrointestinalkanalen. Foljden
blir stérd motorik (peristaltik) i det sjuka segmentet som inte kan
relaxera och darmed ger tarmtdmningbekymmer. Tarmen ovanfor det
sjuka segmentet far jobba mot ett hdgre motstand och kan inte tdmma sig
adekvat vilket leder till dilatation av tarmen som &r proximalt om det
sjuka partiet. Darmed kan det livshotande tillstandet enterocolit utvecklas
som innebar bakteriell Gvervaxt i tarmen med foljden att bakterier kan
komma ut i blodbanan och orsaka sepsis som komplikation till detta.

e 75% av patienterna har en klassisk form som innebadr att det
agangliondra segmentet omfattar anus, rectum och en del av
sigmoideum.

e 5-10% av patienterna har ett kort aganglionart segment, det vill
saga fran anus till mellersta rectum.

e 10% har total colon aganglionos.

o 1-2 % sa kallat ”long segment disease” dir aganglionosen
stracker sig upp till mellersta eller proximala tunntarm.

Incidens 1:5000 levande fodda och &r vanligare hos pojkar, 4:1. Hos 10—
15 % av barnen forekommer aven Downs syndrom.

De barn som svarar bra pa lavemangsbehandlingen kan utredas
fullstandigt innan kirurgisk atgard utfors. Om inte tillfredstallande
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Rubrik: Hirschsprungs sjukdom

tarmtémning uppnas med tarmsond/lavemang kravs akut laparatomi med
framldaggning av avlastande stomi.

Symtom
e Forsenad mekoniumavgang >24 tim. efter fodseln.
e Uppspénd buk.
e Gallfargade krakningar.
e Uppfodningssvarigheter.
e Enterocolit.
e Svar forstoppningproblematik.

Syfte

Syftet ar att beskriva handlaggning och omvardnad kring barn med
Hirschsprungs sjukdom.

Arbetsbeskrivning

Hirschsprungs sjukdom ingar i rikssjukvardsdiagnoserna och skall darfor
behandlas och skdtas pa en rikssjukvardsenhet som Lund eller
Karolinska.

Vid misstanke om Hirschsprungs sjukdom pabdrjas utredning hos oss
med colonréntgen och anorektal manometri.

| de fall det ror sig om ileus som behdver opereras skall laparotomi goras
har, biopsier tas samt eventuell stomi laggas. Efter svar pa biopsier tas
kontakt med Lund om Hirschsprungs sjukdom féreligger.

Kan barnet skdtas med hjalp av lavemang gors detta parallellt med att
utredning pabdrjas hos oss. Utredning pa sedvanligt vis med initial
colonrontgen. Om denna inte tydligt visar pa Hirschsprungs sjukdom
skall manometri gdras. Vidare utredning med tagning av biopsier
diskuteras med barnkirurgkliniken i Lund.

Omhandertagande pa avdelning

Elimination

Lavemang x flera/dag med tarmsond storlek 12-16, volym samt frekvens
enligt lakarordination. Tarmsond vid behov for att sldappa ut gaser och
darigenom minska bukdistension. Urinmatning, avféringsmatning,
bukomfang
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Rubrik: Hirschsprungs sjukdom

Nutrition

Ventrikelsond vid gallfargade krékningar/uppspénd buk. Ventrikelsond
nummer 8, 6ppen sa lange barnet retinerar.

Dropp enligt ldkarordination.

Ersatt alla retentioner med Natriumklorid.

Tillmatning da barnets tillstand tillater och lavemangsregimen fungerar
enligt 1&karordination.

Amnings/pump information till foraldrar.

Daglig vikt.

Andning/ Cirkulation

Andningsfrekvens, saturation och puls x 8-24.

Temp x 3-4.

Intravends infart .

Prover enligt ordination.

Observation for tecken pa sepsis med tanke pa risk for enterocolit.

Lakemedelshantering
Antibiotika per os/intravendst

Information till foraldrar

Information om vilken missbildning man utreder for och vilka
undersdkningar som kommer att goras. Upplarning av foraldrar for att ge
lavemang. Etablera kontakt med stomi/tarmterapeut.

Psykosocialt

Uppmuntra fordldra-barn relation. Stallningstagande till kuratorskontakt
beroende pa hur snart barnet beréknas aka till rikssjukvardsenhet.
Eventuell psykologkontakt.

Ansvar

Galler for all halso- och sjukvardspersonal inom verksamhetsomrade
Kirurgi Barn, Drottning Silvias barnsjukhus, SU/Ostra.
Verksamhetschefen ansvarar for att de rutiner och riktlinjer som
verksamheten kraver finns tillgangliga och att verksamheten arbetar
enligt SOFS 2011:9.

Uppfoljning, utvardering och revision
Verksamhetschefen ansvarar ytterst for revision/uppféljning av
innehallet i rutinen. Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior
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om rutinen ar kopplad till patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen
rapporteras i MedControlPRO.

Granskare/arbetsgrupp

Matilda Brautigam, dverlakare Kirurgi barn, Omrade 1/SU,
innehallsansvarig

Malin Karlsson Leidzén, barnsjukskdéterska Kirurgiavdelning barn,
Omrade 1/SU, innehallsgranskare
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