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STRESZCZENIE

Wrodzona przetoka wrotno-systemowa to bardzo rzadka wada wrodzona ukladu naczyniowego polegajaca
na obecnoéci patologicznych pofaczen pomiedzy uktadem zyly wrotnej a zytami systemowymi, przez co krew
z krazenia trzewnego w calosci lub czesciowo omija watrobe. Najczestszymi objawami sg hiperamonemia
prowadzaca do encefalopatii, obecno$¢ towarzyszacych guzéw watroby oraz zespot watrobowo-plucny. Ze
wzgledu na swa rzadko$¢ oraz réznorodna symptomatologie sprawia ona duze trudnoéci diagnostyczne. W jej
leczeniu stosowane sg najczesciej metody endowaskularnego zamkniecia przetoki. Jednak w przypadkach, gdy
jest to niemozliwe, leczenie chirurgiczne moze by¢ skuteczng alternatywa. U wybranych chorych wskazane
moze by¢ przeszczepienie watroby.

StOWA KLUCZOWE:
wrodzona przetoka wrotno-systemowa, zespol Abernethy’ego, guz watroby, zespol watrobowo-plucny,
encefalopatia watrobowa.

ABSTRACT

Congenital portosystemic shunt is a very rare congenital defect of the splanchnic venous system, in which
blood from the portal vein completely or partially bypasses the liver. The most common symptoms are: hyper-
ammonaemia (which may lead to encephalopathy), liver tumours, and hepatopulmonary syndrome. Due to its
rarity and complex symptomatology it remains a great diagnostic challenge. Currently, endovascular closure
of the shunt is a primary therapy. However, in cases where it is impossible, surgical ligation is an alternative.
In selected cases liver transplantation may be indicated.

KEY WORDS:

congenital portosystemic shunt, Abernethy malformation, liver tumour, hepatopulmonary syndrome,
hepatic encephalopathy.

WSTEP wrodzong uktadu naczyniowego, ktorej istota jest obec-
nos$¢ omijajacego watrobe patologicznego polaczenia

Wrodzona przetoka wrotno-systemowa (congenital ~ pomiedzy ukladem zyly wrotnej a zytami systemowymi.
portosystemic shunt — CPSS) jest bardzo rzadka wada  Patologie te jako pierwszy w 1793 r. opisal John Aber-
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nethy, ktéry w badaniu sekcyjnym 10-miesi¢cznej dziew-
czynki stwierdzit brak zyly wrotnej oraz przetoke pomie-
dzy zylg krezkowq gorng a zyta gtéwna dolng [1]. Dane
z pi$miennictwa obejmuja gléwnie opisy pojedynczych
przypadkow oraz niewielkie serie pacjentow, jednak
w ciggu ostatnich 30 lat w wyniku rozwoju diagnostyki
obrazowej rozpoznawalnos$¢ wrodzonych przetok wrot-
no-systemowych znaczaco wzrosta [2]. Obecnie czestos¢
ich wystepowania oceniana jest na ok. 1 : 30 000 dzieci
[3]. Patogeneza wady jest nieznana i prawdopodobnie
wieloczynnikowa. Postuluje si¢ znaczenie predyspozycji
genetycznych do rozwoju tej wady, za czym przemawiajg
opisy jej rodzinnego wystepowania oraz wzglednie czgste
wspolistnienie z zespolem Downa [2, 4]. Jedna z hipotez
tlumaczacych powstawanie CPSS jest agenezja przewodu
zylnego w zyciu plodowym z obecnoscig alternatywnych
naczyn prowadzacych utlenowang krew z zyly pepkowej
do plodu, ktére nie ulegaja zamknieciu w okresie postna-
talnym [2, 5]. Malformacja ta moze wspdlistnie¢ z innymi
wadami wrodzonymi, takimi jak: wady serca, atrezja drog
z6lciowych, polisplenia, odwrdcenie trzewi [5].

ANATOMIA

Wrodzone przetoki wrotno-systemowe charakteryzu-
ja sie duza réznorodnoscig postaci anatomicznych. Moga
wystepowal zewnatrzwatrobowo lub wewnatrzwatrobo-
wo [7]. Przetoki zewnatrzwatrobowe (nazywane takze
malformacja Abernethyego [8]) zostaly sklasyfikowana
przez Morgana i Superine [9] (ryc. 1). W typie I wyste-
puje calkowity brak wewnatrzwatrobowego ukltadu zyly
wrotnej, a cato$¢ krwi z ukladu trzewnego przeptywa do
zyly gtéwnej dolnej, omijajac watrobe. Dodatkowo w ty-
pie I wyrézniono jeszcze postac Ia, w ktérej zyta krezko-
wa gorna nie taczy si¢ z zylq sledzionows, a oba naczynia
osobno uchodza do zyly gléwnej dolnej (catkowity brak
zyly wrotnej), oraz typ Ib, gdzie istnieje pien zyly wrot-
nej taczacy si¢ nieprawidlowo z krazeniem systemowym.
W typie II istnieje czesto hipoplastyczny wewnatrzwa-
trobowy uklad rozgatezien zyly wrotnej, dlatego jedynie
cze$¢ krwi z trzewi trafia bezposrednio do uktadu zyty
gtéwnej dolne;j.

la

Najczestsza lokalizacje przetoki stanowi polaczenie
pomiedzy pniem zyty wrotnej lub jej gateziami (czgsciej
prawa) a zyla gléwna dolna, cho¢ opisywane sa przetoki
potozone bardziej obwodowo, np. $ledzionowo-nerkowe
czy krezkowo-nerkowe [10].

Przetoki wewnatrzwatrobowe zostaly z kolei podzielo-
ne przez Parka na cztery grupy: 1 - polaczenie pomiedzy
prawa galezig zyly wrotnej a zyla gtéwna dolng, 2 - ob-
wodowe pojedyncze lub mnogie potaczenia pomiedzy
galeziami wrotnymi a watrobowymi w obrebie jednego
segmentu, 3 - obwodowe, tetniakowate potaczenie wrot-
no-systemowe, 4 — obwodowe, mnogie polaczenia wrot-
no-systemowe w obu platach [11]. W pézniejszym czasie
klasyfikacje te rozszerzono o piata grupe, ktora stanowi
przetrwaly przewdd zylny [6]. W przypadku niewielkich
przetok wewnatrzwatrobowych opisywano przypadki
samoistnego zamkniecia sie przetoki w pierwszym roku
zycia [12, 13].

OBRAZ KLINICZNY

Objawy kliniczne CPSS sa niezwykle réznorodne
i niespecyficzne. Czesto bywaja bardzo dyskretne, co
moze przyczyni¢ si¢ do opdznienia rozpoznania. Sg one
zwigzane zaréwno z samg obecnoscig przetoki, jak i z nie-
prawidtowym rozwojem watroby wynikajacym z zabu-
rzen ukrwienia.

Pierwsze objawy pod postacia przedluzajacej sie cho-
lestazy ze zwiekszeniem stezenia kwasow zolciowych oraz
transaminaz w surowicy moga pojawic si¢ juz w wieku
noworodkowym [2, 6, 14]. Objawy te zwigzane sg praw-
dopodobnie z niedostateczng perfuzja noworodkowe;
watroby. Cholestazie czesto towarzysza hiperamonemia
i hipergalaktozemia, wynikajace z braku przeptywu krwi
z krazenia trzewnego przez watrobe. Nalezy jednak pa-
mietaé, ze obecno$¢ przetoki wrotno-systemowej nie
zwalnia od poszukiwania innych przyczyn cholestazy
(np. atrezji drog zolciowych). W krajach, w ktérych pro-
wadzone s3 rutynowe badania przesiewowe w kierunku
galaktozemii, podwyzszone stezenie galaktozy we krwi
bywa pierwsza stwierdzang nieprawidtowoscia. Dlatego,
poza diagnostyka w kierunku galaktozemii, postuluje

IVC—Zyta gtowna gdrna, SV — Zyta sledzionowa, SMV — Zyta krezkowa gdrna, PV — Zyta wrotna, S — przetoka

RYCINA 1. Klasyfikacja zewnatrzwatrobowych przetok wrotno-systemowych wg Morgana i Superiny
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RYCINA 2. Obraz CT. Widoczna przetoka pomiedzy zyta wrotng (PV)
a zyta gtéwna dolng (JVC)

RYCINA 3. Obraz angiograficzny. Widoczna szeroka przetoka wrotno-
-systemowa oraz hipoplastyczny wewnatrzwatrobowy uktad wrotny

sie ocene tych pacjentéw pod katem obecno$ci przetoki
wrotno-systemowej [3, 15].

W ok. 50% przypadkéw CPSS towarzyszg tez rozne
guzy watroby, co przypisuje si¢ z kolei zwiekszonemu
przepltywowi tetniczemu przez watrobe [2, 6, 16]. Naj-
czedciej zmiany te maja charakter tagodny, zwykle jest to
ogniskowy przerost guzkowy, guzkowy przerost regene-
racyjny lub gruczolak [2, 6, 14, 17]. Moga one by¢ poje-
dyncze lub mnogie. Zdarzaja si¢ jednak rowniez zmiany
ztosliwe — gléwnie rak watrobowokomorkowy (hepatocar-
cinomay), ale takze watrobiak zarodkowy (hepatoblastoma)
i inne rzadsze nowotwory [14, 17, 18]. Czesto$¢ guzdw
tagodnych jest podobna niezaleznie od typu przetoki,
za$ nowotwory zlosliwe wystepuja gtéwnie w przypadku
przetok zewnatrzwatrobowych [2].

U czgéci pacjentdw malformacji towarzyszy objawia-
jacy si¢ hipoksemia zespot watrobowo-plucny lub nadci-
$nienie ptucne [2, 6]. Powstanie tych objawdéw tlumaczy
sie ekspozycja naczyn krazenia ptucnego na omijajace
watrobe wazoaktywne czynniki wzrostu [19]. Moga one
powodowac rozszerzenie naczyn ptucnych i zaburze-
nie stosunku wentylacji do perfuzji, a takze obliteracje
i wtoknienie tetnic ptucnych. Zaburzenia te wystepuja
niezaleznie od postaci anatomicznej wady.

Inng czesta manifestacja CPSS jest encefalopatia zwia-
zana z toksycznym dziataniem amoniaku i innych meta-
bolitéw na osrodkowy uklad nerwowy [2, 6, 14]. Objawia
si¢ ona najczesciej opoznieniem rozwoju psychicznego,
trudnos$ciami w nauce i zaburzeniami zachowania przy-
pominajgcymi autyzm. Czasem objawom tym moga to-
warzyszy¢ drgawki i nieprawidtowosci w badaniu elek-
troencefalograficznym. Bywa, ze zaburzenia zachowania
nasilajg si¢ po obfitych positkach. Objawy te stwierdza-
ne sg niezaleznie od wieku, a ich nasilenie zwigzane jest
z wielkoscia przetoki.

DIAGNOSTYKA

W diagnostyce CPSS kluczows role odgrywaja bada-
nia obrazowe. Ze wzgledu na duza dostepno$¢ badaniem
wykonywanym zwykle w pierwszej kolejnosci jest ultraso-
nografia (USG). Wykorzystanie opcji Doppler pozwala na
uwidocznienie patologicznego naczynia, stwierdzenie hi-
poplazji uktadu wrotnego oraz okre$lenie kierunku i pred-
kosci przeplywu krwi, a czesto réwniez kompensacyjny
wzrost przeplywu tetniczego. W przypadku malformacji
zewnatrzwatrobowej typu I nie uwidocznia si¢ naczyn
wrotnych wewnatrz watroby. Badanie USG umozliwia tez
zobrazowanie zwigzanych z przetoka zmian guzowatych
w watrobie [2, 16, 20]. W ostatnim czasie pojawiajg si¢
ponadto doniesienia o rozpoznawaniu przetok wrotno-
-systemowych w prenatalnych badaniach USG [13, 21].

Badanie tomografii komputerowej w opcji angio-TK
pozwala na doktadng ocene¢ anatomii przetoki (dtugosci
patologicznego naczynia i jego Srednicy) oraz jej sto-
sunku do migzszu watroby, co jest niezwykle pomocne
w doborze odpowiedniej strategii postepowania (ryc. 2).
Ponadto badanie to pozwala na ocen¢ zmian guzowatych
w watrobie (ryc. 3). Podobnych danych dostarcza badanie
rezonansu magnetycznego (MR) [2, 16, 20]. W niekto-
rych osrodkach wykonywana jest réwniez przezodbytni-
cza scyntygrafia wrotna, ktora umozliwia okreslenie tzw.
shunt ratio. Jest to wskaznik procentowy obliczany na
podstawie oceny gromadzenia radioizotopu w watrobie
i sercu, pozwalajacy na ilo$ciowa oceng przeplywu przez
przetoke [20, 22].

POSTEPOWANIE

W kazdym przypadku stwierdzenia przetoki wrotno-
-systemowej niezaleznie od objawow klinicznych nalezy
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TABELA 1. Badania diagnostyczne

Badania laboratoryjne

- transaminazy (AspAT, AIAT)

- y-glutamylotranspeptydaza (GGTP)

« bilirubina catkowita/bezposrednia

- koagulogram

- amoniak

- kwasy zétciowe

- glikemia

- a-fetoproteina (w przypadku guza
watroby)

+ USG/Doppler

- angio-TKi/lub MR
- angiografia

- echokardiografia

Badania obrazowe Inne

- badanie neurologiczne

- ocena psychologiczna

- badania histopatologiczne
(w przypadku guza watroby)

przeprowadzi¢ pelng diagnostyke w kierunku zaburzen
charakterystycznych dla tej patologii oraz wykluczy¢
nadcié$nienie wrotne [2]. Powinna ona obejmowa¢ panel
badan biochemicznych, badania obrazowe, ocen¢ neuro-
logiczna, a w wybranych przypadkach takze badanie hi-
stopatologiczne (tab. 1). Sposéb postepowania powinien
by¢ okreslany indywidualnie w zalezno$ci od wieku pa-
cjenta, charakteru i nasilenia objawéw, a takze typu prze-
toki, jej lokalizacji oraz rozmiaru.

W przypadku przetok wykrytych prenatalnie lub
w okresie niemowlecym, jesli nie towarzysza im objawy
kliniczne, zalecana jest obserwacja. W tym wieku opisano
bowiem przypadki samoistnego zamkniecia si¢ przetok,
zwlaszcza wewnatrzwatrobowych potozonych obwodo-
wo [2, 6, 13]. Postepowanie wyczekujace mozna réwniez
rozwazy¢ u starszych bezobjawowych pacjentéw, ale po-
winni oni pozostawa¢ pod statg kontrola. W pozostatych
przypadkach nalezy dazy¢ do zamkniecia przetoki, a wybor
sposobu powinien by¢ uzalezniony od cech nieprawidto-
wego polaczenia wrotno-systemowego, m.in. lokalizacji,
wielkosci, dostepnosci metodami chirurgicznymi czy ra-
diologii interwencyjnej. Najczestszymi wskazaniami do le-

czenia s3 utrzymujaca si¢ hiperamonemia, objawy encefa-
lopatii watrobowej oraz zespotu watrobowo-ptucnego [23].

W przypadku objawowej przetoki wrotno-systemo-
wej typu I jedyna mozliwoscig leczenia przyczynowego
jest przeszczepienie watroby, gdyz zamkniecie przetoki
uniemozliwitoby odptyw krwi z tozyska trzewnego [6, 24].
Leczenie takie zarezerwowane jest tez dla pacjentéw z ob-
jawami zespotu watrobowo-plucnego oraz z encefalopatia,
a takze z niekorzystnie zlokalizowanymi guzami watroby.
Wskazanie do przeszczepienia watroby moze réwniez sta-
nowi¢ obecno$¢ mnogich przetok wewnatrzwatrobowych
w calej watrobie [25]. W pozostalych przypadkach, gdy
w badaniach obrazowych widoczny jest wewnatrzwatro-
bowy uklad wrotny, w zalezno$ci od warunkéw anato-
micznych w celu zamknigcia przetoki stosuje sie techniki
endowaskularne lub leczenie operacyjne [2, 6, 14] (ryc. 4).

Po przeprowadzeniu diagnostyki obrazowej za pomo-
ca tomografii komputerowej lub rezonansu magnetycz-
nego rozwazy¢ nalezy wskazania do przeznaczyniowego
badania kontrastowego polaczonego z oceng rozmiaru
przetoki, dlugosci patologicznego naczynia, pomiarem
ci$nienia w ukladzie wrotnym, prébna okluzja przetoki

RYCINA 4. Widok srédoperacyjny: A — widoczna przetoka oznaczona strzatka, B — stan po zamknieciu przetoki — widoczna zyta wrotna (*)
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oraz proba uwidocznienia wewnatrzwatrobowego ukla-
du wrotnego. Zabieg ten powinien by¢ jednak wykony-
wany zawsze w celach terapeutycznych, a w przypadku
korzystnych warunkow anatomicznych oraz dobrej tole-
rancji probnego zamkniecia przetoki z uwidocznieniem
przeplywu wewnatrzwatrobowego powinno go zakonczy¢
zamkniecie nieprawidfowego polaczenia wrotno-syste-
mowego metodami radiologii interwencyjnej. Z reguly
wykonuje sie go przez naklucie zyly udowej lub zyly szyj-
nej [2, 6, 14, 16].

W przypadku bardzo duzych przetok o ograniczonym
dostepie stosowane bywa laczone lub etapowe leczenie,
polegajace na operacyjnym zwezeniu przetoki, czasem
z jej nastepczym catkowitym zamknieciem za pomoca
technik radiologii interwencyjnej [14, 26].

Niezaleznie od planowanego sposobu leczenia za-
mkniecie przetoki powinno by¢ zawsze poprzedzone
oceng wydolno$ci krazenia wrotnego. W sytuacji lecze-
nia operacyjnego ocenia si¢ wyglad jelit po prébnym
zamknieciu przetoki, a badaniem $rédoperacyjnym
USG Doppler przeptyw wrotny w watrobie. Zwykle po-
czatkowo pojawiaja sie cechy zastoju w krazeniu zylnym
i obrzek $ciany jelit, ale po kilkunastu minutach objawy
te ustepuja, co pozwala na zamkniecie przetoki. W trak-
cie leczenia endowaskularnego ocenia si¢ ci$nienie
w ukladzie wrotnym po probnym zamknieciu przetoki.
W przypadku stwierdzenia wysokiego ci$nienia wrotnego
(> 32 mm Hg) nalezy rozwazy¢ leczenie etapowe [14].

W efekcie zamknigcia przetoki dochodzi do znaczne-
go zmniejszenia lub calkowitego ustgpienia objawéw ptu-
cnych, krazeniowych i neurologicznych [2, 6]. Opisano
takze regresje tagodnych zmian guzowatych w watrobie
[14]. Wszyscy pacjenci wymagaja okresowych kontroli,
w trakcie ktérych nalezy zwrdci¢ szczegolng uwage na
zwiekszone ryzyko rozwoju nowotworéw ztosliwych.

PODSUMOWANIE

Wrodzona przetoka wrotno-systemowa ze wzgledu
na swojg rzadkos¢ oraz nietypowe, bardzo réznorodne
objawy jest wada sprawiajacg wiele trudno$ci diagno-
stycznych oraz terapeutycznych. Powinna by¢ brana
pod uwage w réznicowaniu przyczyn cholestazy okresu
noworodkowo-niemowlecego, hiperamonemii, zespotu
watrobowo-plucnego oraz encefalopatii. Jej diagnostyka
oparta jest na wspolczesnych badaniach obrazowych. Le-
czenie tej wady powinno by¢ prowadzone w osrodkach
doswiadczonych w leczeniu zmian naczyniowych watro-
by, w ktorych dostepne sa wszystkie mozliwe metody le-
czenia lacznie z zabiegami endowaskularnymi, chirurgia
watroby i przeszczepieniem watroby. Sposéb leczenia po-
winien by¢ dobierany indywidualnie, z uwzglednieniem
potencjalnego ryzyka i skutecznosci.
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