Opis przypadku/Case report

Nadci$nienie wrotne z zakrzepica i transformacja
jamista zyly wrotnej u 17-letniej pacjentki

po splenektomii

Portal hypertension with thrombosis and cavernous transformation
of the portal vein in a 17-year-old patient after splenectomy

Aleksandra Nowak-Oczkowska', Monika Parzecka’, Mieczystawa Czerwionka-Szaflarska’

IKatedra i Klinika Pediatrii, Alergologii i Gastroenterologii Collegium Medicum im. Ludwika Rydygiera w Bydgoszczy

Uniwersytetu Mikotaja Kopernika w Toruniu

2Zaktad Endoskopii i Badan Czynnosciowych Przewodu Pokarmowego Wieku Rozwojowego Collegium Medicum im. Ludwika
Rydygiera w Bydgoszczy Uniwersytetu Mikotaja Kopernika w Toruniu

Prz Gastroenterol 2012; 7 (6): 401-407
DOI: 10.5114/pg.2012.33051

Stowa kluczowe: nadcisnienie wrotne, zylaki przetyku, zakrzepica zyty wrotnej, transformacja jamista zyty wrotnej, splenektomia.

Key words: portal hypertension, oesophageal varices, portal vein thrombosis, portal vein cavernous transformation, splenectomy.

Adres do korespondencji: prof. dr hab. n. med. Mieczystawa Czerwionka-Szaflarska, Katedra i Klinika Pediatrii, Alergologii i Gastroenterologii,
Collegium Medicum im. Ludwika Rydygiera, Uniwersytet Mikotaja Kopernika, ul. Marii Sktodowskiej-Curie 9, 85-094 Bydgoszcz,
tel.: +48 52 585 48 50, faks: +48 52 585 40 86, e-mail: klped@cm.umk.pl

Streszczenie

Nadciénienie wrotne jest rzadkim problemem zdrowotnym
u 0s6b w wieku rozwojowym, a jedna z jego przyczyn moze by¢
zakrzepica uktadu wrotnego. Pacjentka 17-letnia zostata przyje-
ta do kliniki z powodu objaw6w krwawienia z przewodu pokar-
mowego. W badaniu endoskopowym gérnego odcinka przewo-
du pokarmowego uwidoczniono zylaki przetyku, $wiadczace
0 rozwoju nadcisnienia wrotnego. W badaniach obrazowych
stwierdzono zakrzepice oraz przebudowe jamistg zyty wrotnej.
Na podstawie catosci obrazu klinicznego nie mozna wykluczyé,
Ze nadcisnienie wrotne oraz jamiste przeksztatcenie zyty wrot-
nej byty konsekwencjg zakrzepicy zyty wrotnej jako powiktania
splenektomii wykonanej ze wskazah hematologicznych w 10.
roku zycia (matoptytkowos¢ samoistna niepoddajaca sie stan-
dardowemu leczeniu). Przypadek przedstawiono w celu zwré-
cenia uwagi, ze pacjenci pediatryczni po splenektomii powinni
by¢ pod statg opieka specjalistycznag pomimo braku jakichkol-
wiek objawow klinicznych. W tej grupie chorych nalezy koniecz-
nie okresowo wykonywa¢ badania obrazowe w celu monitoro-
wania rozwoju powiktaf pooperacyjnych w postaci zakrzepicy
zylnej uktadu wrotnego i rozwoju nadciénienia wrotnego.

Wstep

Nadcisnienie wrotne jest skutkiem wzmozonego cis-
nienia krwi w zytach uktadu wrotnego oraz zastoju krwi

Abstract

Portal hypertension is a rare condition in children and adoles-
cents and may be caused by development of cavernous trans-
formation of the portal vein. A 17-year-old patient was admit-
ted to the clinic following the development of symptoms
suggesting bleeding from the gastrointestinal tract. Endoscopic
examination of the upper gastrointestinal tract showed
oesophageal varices. Imaging studies revealed an occlusion and
cavernous transformation of the portal vein. The whole clinical
picture suggested that thrombosis and cavernous transforma-
tion of the portal venous system after splenectomy for haema-
tological disease (idiopathic thrombocytopenic purpura) could
be a cause of the portal hypertension in our patient. The aim of
this study was to report the case of a patient with thrombosis
and cavernous transformation of the portal vein as a complica-
tion requiring splenectomy. Paediatric patients after splenecto-
my should be under systematic control, even in the case of
asymptomatic clinical features. In this group of patients
abdominal ultrasound should be considered in the diagnosis
and follow-up of post-splenectomy portal vein thrombosis and
development of portal hypertension.

w dorzeczu wrotnym z wytworzeniem zylnego krazenia
obocznego, taczacego uktad zyty wrotnej ze sptywem zyt
gtownych. Patologie te spotyka sie stosunkowo rzadko
u 0séb w wieku rozwojowym. W zaleznosci od lokaliza-
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cji utrudnionego przeptywu krwi rozpoznaje sie nadcis-
nienie wrotne przedwatrobowe, wewnatrzwatrobowe
i nadwatrobowe [1]. Zakrzepica zylna uktadu wrotnego
stanowi istotng przyczyne rozwoju nadcisnienia wrotne-
go przedwatrobowego u pacjentéw pediatrycznych.
W nastepstwie zakrzepicy zylnej uktadu wrotnego oraz
rozwoju nadcisnienia wrotnego moze dojs¢ do prze-
ksztatcenia jamistego zyty wrotnej (cavernous transfor-
mation of the portal vein — CTPV) [2].

Opis przypadku

Pacjentka 17-letnia zostata przekazana ze szpitala
rejonowego do kliniki z powodu objawéw wystepuja-
cych od 3 dni przed przyjeciem: ztego samopoczucia,
ostabienia z incydentami zastabniecia, béléw brzucha,
wymiotéw przejrzysta trescig oraz kilkukrotnego odda-
nia smolistego stolca. W wywiadzie rodzinnym wykaza-
no obcigzenie chorobg wrzodowa zotgdka u dziadka
pacjentki. Okres okotoporodowy, noworodkowy i nie-
mowlecy nie byt powiktany. W badaniach laboratoryj-
nych wykonanych w szpitalu rejonowym stwierdzono
niedokrwisto$¢ znacznego stopnia (HGB 4,3 g/dl), leu-
kocytoze, podwyzszony poziom biatka ostrej fazy oraz
dodatni wynik badania katu na krew utajona. Ze wzgle-
du na obraz kliniczny, sugerujacy krwawienie z gérnego
odcinka przewodu pokarmowego, wykonano badanie
gastroskopowe i stwierdzono obecnosé¢ duzych zylakéw
przetyku (II/11l stopnia) oraz stan zapalny btony $luzo-
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Ryc. L Zylaki przetyku obejmujace wiecej niz 1/3
srednicy przetyku

Fig. 1. Esophageal varices two-thirds of the cir-
cumference of the esophagus
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wej zotadka. Z powodu znacznej niedokrwistosci
pacjentce przetoczono preparat krwinek czerwonych,
a po uzyskaniu poprawy parametréw hematologicznych
przekazano ja do kliniki autoréw w celu przeprowadze-
nia dalszej diagnostyki i leczenia.

Na postawie wywiadu ustalono, ze w 8. roku zycia
pacjentka byta wielokrotnie hospitalizowana z powodu
matoptytkowosci samoistnej. Podejmowano woéwczas
préby leczenia gammaglobuling i stosowano steroidote-
rapie z krotkotrwatym skutkiem, jednak ze wzgledu na
brak pozadanego efektu leczniczego ostatecznie wyko-
nano splenektomie. W okresie poprzedzajacym usunie-
cie $ledziony czynnos¢ watroby oraz obraz ultrasonogra-
ficzny jamy brzusznej (w tym uktad zyty wrotnej) byty
prawidtowe. Pacjentka przez okoto 7 lat nie byta pod sta-
ta opieka specjalistyczna pomimo takich zalecen.

Przy przyjeciu do kliniki stan ogélny pacjentki ocenio-
no jako dobry. W badaniu przedmiotowym z odchylef od
stanu prawidtowego stwierdzono blizne pooperacyjna
wzdtuz lewego tuku zebrowego o dtugosci 8 cm, w bada-
niu per rectum nie wykazano nieprawidtowosci. Rozwdj
somatyczny pacjentki miescit sie w granicach normy
(wzgledny wskaznik masy ciata oraz wskaznik Cole’a by-
ty prawidtowe). W wykonanych w klinice badaniach labo-
ratoryjnych stwierdzono niedokrwisto$¢ normocytarng
(HGB 6,8 g/dl, RBC 2,33 M/pl, MCV 94,4 fl), nadptytkowos¢
(PLT 655 K/ul; 826 K/ul), mate stezenie zelaza (14,0 pg/dl),
zmniejszone stezenie biatka catkowitego (5,3 g/dl),
podwyzszony poziom a-globulin (7,7%; 0,41 g/dl)
i a,-globulin (13,4 %; 0,71 g/dl). Parametry funkcji watro-
by byty prawidtowe (AspAT, AlAT, GGTP). Poza nieznaczna
nadptytkowoscia pozostate parametry uktadu krzepnie-
cia byty w normie. W wykonanym badaniu endoskopo-
wym goérnego odcinka przewodu pokarmowego uwi-
doczniono ciggnace sie od potowy przetyku 4 kolumny
zylakéw przetyku okreslone jako duze — ich Srednica
przekraczata 1/3 Srednicy dolnego odcinka przetyku (Il i lll
stopnia) (ryc. 1.). Wykonano zabieg sklerotyzacji zylakdw
przetyku metoda gumowych podwiazek, zatozono 3 opa-
ski gumowe na 3 kolumny zylakéw przetyku (ryc. 2.).
Uwidoczniono ponadto niewielkie Zzylaki podwpustowe
majace stygmaty przebytego i zagrazajgcego krwawienia
(winiowe plamy) (ryc. 3.). Ze wzgledu na widoczne w ob-
razie klinicznym cechy krwawienia z zylakéw przetyku
stosowano profilaktyke antybiotykowa oraz Zzywienie
pozajelitowe. Przetoczono preparat krwinek czerwonych
z uwagi na utrzymujaca sie niedokrwistos¢. W leczeniu
farmakologicznym zastosowano nieselektywny lek
B-adrenolityczny (propranolol) oraz inhibitor pompy pro-
tonowej (pantoprazol), a ze wzgledu na niedokrwistos¢
suplementowano zelazo i kwas foliowy. Poszukujac przy-
czyn stwierdzonego klinicznie nadcisnienia wrotnego,
wykonano dopplerowskie badanie ultrasonograficzne
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Ryc. 2. Opaskowanie zylakéw przetyku
Fig. 2. Endoscopic variceal ligation (EVL)

uktadu wrotnego i uzyskano obraz odpowiadajacy trans-
formacji jamistej zyty wrotnej (cavernous transformation
of the portal vein — CTPV) — trudno3ci w jednoznacznym
uwidocznieniu zyty wrotnej, brak rozgatezieh zyty wrot-
nej w obrebie watroby, a przede wszystkim obecnosé
licznych naczyn o kretym przebiegu we wnece watroby,
wérod ktérych jedno szersze naczynie o przeptywie
dowatrobowym i dos¢ stabej fazowosci oddechowej
mogto odpowiadaé zyle wrotnej. Z uwagi na niejedno-
znaczny obraz ultrasonograficzny diagnostyke poszerzo-
no o badanie angiograficzne wykonane technikg tomo-
grafii komputerowej jamy brzusznej, w ktérym we wnece
watroby i jej okolicy w rzucie czeSciowo wykrzepionej
najprawdopodobniej zyty wrotnej widoczne byty liczne,
krete naczynia zylne, sugerujace CTPV. Liczne naczynia
krazenia obocznego widoczne byty réwniez wokét trzust-
ki, zotadka, okolicy wpustu oraz obustronnie w srédbrzu-
szu. W celu wykluczenia obecnosci zylakéw ektopicznych
pozaprzetykowych i pozazotadkowych wykonano bada-
nie endoskopowe dolnego odcinka przewodu pokarmo-
wego, w ktérym uwidoczniono 1 kolumne zylakéw w od-
bytnicy.

Pacjentke konsultowano chirurgicznie i ustalono, ze
obecnie nie kwalifikuje sie do planowego leczenia chi-
rurgicznego, a jedynie wymaga kontynuacji leczenia
zachowawczego zylakéw przetyku metodg endoskopo-
wa. Wykonano tacznie 3 zabiegi opaskowania zylakéw
przetyku metoda gumowych podwigzek z zadowalaja-
cym efektem. W trakcie hospitalizacji pacjentka czuta
sie dobrze, nie zgtaszata niepokojacych dolegliwosci
i nie obserwowano objawéw $wiadczacych o krwawie-
niu z przewodu pokarmowego. Zostata wypisana do
domu w stanie ogélnym dobrym z zaleceniem postepo-

Ryc. 3. Stygmaty zagrazajacego krwawienia —
wisniowe plamki i czerwone pregi

Fig. 3. Features of threatening bleeding — red spot
and red stripes

wania farmakologicznego (inhibitor pompy protonowej,
lek B-adrenolityczny, preparat zelaza i kwasu foliowego)
oraz niefarmakologicznego. Poinformowano jg o koniecz-
nosci prowadzenia higienicznego trybu zycia, unikania
stresu, obciazajacego wysitku fizycznego, unikania czyn-
nosci i pozycji napinajacych miesnie ttoczni brzusznej
i zwiekszajacych cisnienie w jamie brzusznej. Zalecono
diete z wytaczeniem goracych, pikantnych i ciezkostraw-
nych potraw oraz napojéw gazowanych, a takze pokar-
moéw mogacych mechanicznie drazni¢ btone Sluzowa
przetyku i zotadka. Zalecono réwniez rozwazenie stoso-
wania preparatéw hamujacych nadmierny odruch kasz-
lowy w czasie infekcji drég oddechowych. Zwrocono
uwage na koniecznos¢ obserwacji niepokojacych obja-
woéw mogacych Swiadczy¢é o krwawieniu z przewodu
pokarmowego (krwiste lub fusowate wymioty, stolce
z domieszka krwi, smoliste stolce) i natychmiastowego
kontaktu z lekarzem w razie ich wystgpienia. Zalecono
dalsza systematyczng opieke w przyklinicznej poradni
gastroenterologicznej. W kontrolnych badaniach endo-
skopowych wykonanych po 3 miesigcach od opaskowa-
nia stwierdzono ponowne narastanie zylakéw przetyku
(ryc. 4.) oraz widoczne stygmaty krwawienia (wisniowe
plamki), co spowodowato zakwalifikowanie pacjentki do
kolejnego zabiegu opaskowania. W tym czasie nie zaob-
serwowano niepokojacych objawéw klinicznych. Pa-
cjentka nie zgtosita sie jednak na zaplanowany zabieg
opaskowania zylakéw przetyku oraz na dalsze wizyty
w poradni gastroenterologiczne;j.

Na podstawie catosci obrazu klinicznego u pacjentki
rozpoznano przedwatrobowe nadcisnienie wrotne z za-
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Ryc. 4. Obraz zylakéw przetyku w badaniu kon-
trolnym 3 miesiace po zatozeniu opasek

Fig. 4. Picture of esophageal varices in control
test, 3 months after EVL

krzepicag i CTPV oraz wystapieniem powiktah nadcis-
nienia wrotnego w postaci krwawienia z zylakéw prze-
tyku. Nie mozna wykluczy¢, ze rozwdj nadcisnienia
wrotnego oraz wytworzenie przeksztatcenia jamistego
zyty wrotnej u pacjentki byty skutkiem zakrzepicy zyty
wrotnej jako powiktania splenektomii wykonanej ze
wskazan hematologicznych (matoptytkowos$¢ samoist-
na) w okresie wczesnoszkolnym.

Omowienie

Nadcisnienie wrotne jest rzadka patologia u o0séb
w wieku rozwojowym. Definiowane jest jako wzrost
cisnienia w zyle wrotnej powyzej 12 mm Hg z jednocze-
snym wzrostem gradientu miedzy ciSnieniem w zyle
wrotnej a cisnieniem w zyle gtéwnej dolnej powyzej
2-5 mm Hg [3]. W obrazie klinicznym przewazajg obja-
wy wynikajace z rozwoju wrotno-systemowego krazenia
obocznego. Pewnym i najistotniejszym klinicznie obja-
wem jest obecnos¢ zylakéw przetyku. Ze wzgledu na
ryzyko wystapienia krwotoku stanowig one bezposred-
nie zagrozenie zycia pacjenta. Do innych klinicznych
nastepstw nadcisnienia wrotnego naleza splenomega-
lia, hipersplenizm, poszerzenie zyt uktadu wrotnego oraz
bierne przekrwienie narzadéw dorzecza zyty wrotnej [4].

Gtéwna przyczyna nadcisnienia wrotnego u dzieci
jest zakrzepica zylna uktadu wrotnego. W5sr6d mozliwych
przyczyn zakrzepicy zylnej w populacji pediatrycznej
wymienia sie m.in. wykonywanie w okresie noworodko-
wym zabiegu cewnikowania zyty pepowinowej w celu
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przeprowadzenia transfuzji wymiennej [5-9]. Ze wzgle-
du na istniejace w okresie pourodzeniowym potaczenie
zyty pepowinowej z lewa gatezig zyty wrotnej zabieg
cewnikowania niesie ze soba ryzyko omytkowego wpro-
wadzenia cewnika do uktadu wrotnego zamiast do zyty
gtownej dolnej przez drozny jeszcze przewdd zylny [8].
W pismiennictwie podkresla sie znaczenie radiologicznej
kontroli potozenia cewnika [7]. W patogenezie rozwoju
zakrzepicy znaczaca role odgrywa mechaniczne draznie-
nie srodbtonka przez cewnik, dodatkowe znaczenie ma
czas utrzymywania cewnika w zyle pepowinowej oraz
podawanie hiperosmolarnych ptynéw. Zmiany zakrzepo-
we moga sie pojawi¢ juz w krétkim czasie po cewniko-
waniu [5, 8]. Jednoczesnie w pismiennictwie dostepne
sa pojedyncze doniesienia podajace w watpliwosé zwig-
zek zakrzepicy wrotnej z procedura cewnikowania
naczyi pepowinowych w okresie noworodkowym [10,
11]. W badaniach Guimaraes i wsp. [11] nie obserwowa-
no rozwoju zakrzepicy wrotnej u zadnego z 40 dzieci
w wieku szkolnym, ktére w okresie okotoporodowym
przeszty zabieg cewnikowania zyty pepowinowej. Czas
utrzymywania cewnika w zyle pepowinowej w tej grupie
byt jednak krétki i nie przekraczat 120 min. U przedsta-
wionej pacjentki wywiad ukierunkowany na zabiegi prze-
prowadzane w okresie okotoporodowym i noworodko-
wym, zwiekszajace ryzyko powstania zakrzepicy zyty
wrotnej, byt bez znaczenia.

Z innych czynnikéw istotne znaczenie dla rozwoju
zakrzepicy wrotnej maja ostre i przewlekte stany za-
palne przebiegajace w postaci uogélnionych zakazeh
z nadkrzepliwoscia lub zakazenia miejscowe, w tym
zakazenia wokoét pepka [7, 9]. Powstawaniu zakrzepicy
sprzyjaja procesy zapalne w catej jamie brzusznej (zapa-
lenie wyrostka robaczkowego, zapalenie uchytkéw jeli-
towych, ostre zapalenie trzustki, ropne zapalenie drég
z6tciowych i ropnie watroby), przewlekte choroby zapal-
ne (nieswoiste zapalenie jelit, choroba Behceta), nowo-
twory (poprzez naciek, ucisk zyty wrotnej oraz indukcje
standéw nadkrzepliwosci) oraz marsko$é¢ watroby [12].
Zakrzepica wrotna moze by¢ rowniez skutkiem trombo-
filii w stanach niedoboru antytrombiny Ill, biatka C lub S,
mutacji genéw protrombiny czy mutacji Leiden [9, 13].
W wywiadzie u pacjentki nie stwierdzono wymienionych
schorzen.

U pacjentéw predysponowanych wystapienie zakrze-
picy zyty wrotnej moze by¢ indukowane urazami zyty
wrotnej. W3rdéd tej grupy przyczyn wymienia sie zew-
netrzne urazy mechaniczne jamy brzusznej (np. urazy
Lrowerkowe” — uderzenie o kierownice rowerka, bedace
niekiedy réwniez przyczyna splenektomii; uderzenie
0 pasy bezpieczenstwa), urazy podczas uprawiania spor-
téw sitowych oraz czynniki mechaniczne jatrogenne
(zabiegi chirurgiczne na narzadach jamy brzusznej) [12].
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U oséb dorostych znaczne ryzyko wytworzenia sie
zakrzepicy zyty wrotnej wystepuje po zabiegu splenekto-
mii, zwtaszcza wykonywanej z powodu niedokrwistosci
hemolitycznej i choroby mieloproliferacyjnej [za 12].

U przedstawionej pacjentki na podstawie wywiadu
wykluczono zewnetrzny mechaniczny uraz jamy brzusz-
nej, natomiast czynnikiem znacznie zwiekszajacym ry-
zyko wystgpienia zakrzepicy zyty wrotnej byt wykonany
w okresie wczesnoszkolnym zabieg usuniecia sledziony
z powodu rozpoznanej matoptytkowosci samoistnej oraz
stwierdzona aktualnie w badaniach laboratoryjnych
nadptytkowosé¢. Stany nadptytkowosci sa czesta konse-
kwencja splenektomii, co sprzyja powstawaniu zmian
zakrzepowych [14, 15]. W badaniach Meekes i wsp. [15]
az u 84% pacjentéw pediatrycznych stwierdzano trom-
bocytoze po zabiegu usuniecia sledziony. Wydaje sie, ze
liczba ptytek krwi jest mniej istotnym czynnikiem niz ich
rola w patogenezie powiktan zakrzepowych [14].

Dane dotyczace czestosci wystepowania zakrzepicy
zyty wrotnej jako powiktania po zabiegu usuniecia $le-
dziony w populacji pediatrycznej sg rozbiezne. Eraklis
i Filler [16], analizujac obraz kliniczny 1413 pacjentéw pe-
diatrycznych po usunieciu Sledziony z 37 p6tnocnoame-
rykanskich osrodkéw chirurgicznych w latach 1955-1965,
nie odnotowali zadnego powiktania pooperacyjnego
w postaci zaburzen zakrzepowo-zatorowych. Skarsgard
i wsp. [17] stwierdzili rozwd]j pooperacyjnej zakrzepicy
systemu wrotnego u 3 sposrdéd 16 pacjentéw pediatrycz-
nych, u ktérych w latach 1981-1991 wykonano zabieg
splenektomii z przyczyn hematologicznych. Ostre powi-
ktania zakrzepowe uktadu wrotnego wystapity w krét-
kim okresie pooperacyjnym (4., 11, 13. doba), byty kli-
nicznie objawowe (bdl brzucha, nudnosci, goraczka)
i dotyczyty pacjentow w wieku 13-18 lat operowanych
z powodu wrodzonej eliptocytozy, talasemii oraz mato-
ptytkowosci samoistnej, przy czym u 2 z nich doszto do
przeksztatcenia jamistego zyty wrotnej. Perel i wsp. [18]
opisali 15-letniego pacjenta z klinicznie objawowa ostra
postacig zakrzepicy zyty wrotnej w 8. dobie po zabiegu
usuniecia sledziony z powodu wrodzonej stomatocytozy
(opisywane jest duze ryzyko wystapienia zaburzen
zakrzepowo-zatorowych po splenektomii w tej jednost-
ce chorobowej). Dane dotyczace czasu, w jakim moze
dochodzi¢ do rozwoju powiktan zakrzepowych po zabie-
gu splenektomii, sg rozbiezne, jednak wedtug wiekszo-
Sci autoréw pooperacyjna zakrzepica zyty wrotnej moze
byé stwierdzana juz kilka dni po usunieciu $ledziony,
zardwno u pacjentéw dorostych [19], jak i pediatrycz-
nych [17].

Przewlekta postac zakrzepicy zyty wrotnej moze dtu-
go nie powodowaé zadnych objawéw klinicznych po-
mimo tworzacego sie juz nadcisnienia wrotnego.
W nastepstwie niedroznosci zyty wrotnej, w tym spowo-

dowanej zakrzepica zylna, moze dochodzi¢ do rozwoju
sieci kretych naczyn krazenia obocznego we wrotach
watroby, co okresla sie jako CTPV.

Ze wzgledu na bardzo mata Srednice powstatych na-
czyh ultrasonograficzna ocena wystepowania i kierunku
przeptywu w zytach krazenia obocznego jest utrudniona
[2], co potwierdzito sie podczas wykonywania badan
obrazowych u przedstawionej pacjentki. W pismiennic-
twie dyskutowany jest wiek pacjentéw oraz czas, w ja-
kim moze dojs¢ do rozwoju jamistosci zyty wrotnej
wskutek jej niedroznosci, a dostepne dane sa rozbiezne.
Wedtug r6znych autoréw anomalia ta moze sie rozwijaé
od kilku dni do kilku miesiecy od momentu wytworzenia
sie zakrzepicy zylnej uktadu wrotnego [17, 20, 21]. W ba-
daniach, ktére przeprowadzili Klopfenstein i wsp. [20],
Sredni wiek rozpoznania CTPV u 10 pacjentéw pedia-
trycznych wyniést 5,7 roku (rozpietoé¢ wieku od 6 mie-
siecy do 11 lat). U wiekszosci pacjentéw czas, jaki upty-
nat od momentu wystapienia pierwszych objawéw
(splenomegalia, trombocytopenia) do ustalenia rozpo-
znania, byt stosunkowo dtugi, przecietnie wyniost on
27,9 miesigca (rozpietos¢ 0-66 miesiecy). We wspo-
mnianych obserwacjach autoréw kanadyjskich [17] roz-
woj CTPV stwierdzono u 2 pacjentéw w wieku 13 i 18 lat
w ciggu 6 miesiecy po usunieciu Sledziony z przyczyn
hematologicznych (talasemia, matoptytkowos¢ samo-
istna).

W pismiennictwie poza zakrzepica zylng uktadu wrot-
nego jako istotng przyczyne przeksztatcenia jamistego
wymienia sie réwniez inne domniemane czynniki pre-
dysponujace. W retrospektywnych badaniach Jimenez
i wsp. [22], dotyczacych pacjentow w wieku 8-69 lat,
przeksztatcenie jamiste zyty wrotnej stwierdzono u po-
nad 27% os6b z nadcisnieniem wrotnym bez wspdtist-
niejacej marskosci watroby. Najczestszym czynnikiem
ryzyka predysponujacym do rozwoju jamistosci wrotnej
w nastepstwie zakrzepicy byt przebyty w przesztosci
duzy zabieg chirurgiczny jamy brzusznej. W5r6d innych
przyczyn autorzy hiszpahscy wymieniaja zakazenie pep-
ka w okresie noworodkowym, a z mato spotykanych
czynnikéw — zakazenie tasiemcem bablowcowym wa-
troby (Echinococcus granulosus) oraz zespét Sjogrena.
W badaniach, ktére przeprowadzili Klopfenstein i wsp.
[20], obecnos¢ w wywiadzie czynnika zwigzanego ze
zwiekszonym ryzykiem powstania zakrzepicy zylnej
uktadu wrotnego stwierdzono jedynie u 1 sposrdd 10 pa-
cjentéw pediatrycznych z rozpoznang CTPV (11-letnia
dziewczynka po zapaleniu pepka w okresie niemowle-
cym). U pozostatych pacjentéw z CTPV odnotowano
hipoalbuminemie oraz niski poziom biatka C i S w bada-
niach laboratoryjnych, a u czworga dzieci obecnosé réz-
nych anomalii rozwojowych (VATER, VSD, zesp6t Shprin-
tzena, wnetrostwo, zesp6t Downa), co sugerowatoby
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udziat czynnikéw genetycznych lub zaburzeh rozwojo-
wych w powstawaniu CTPV. Obecnos¢ wrodzonych mal-
formacji, zwtaszcza anomalii uktadu moczowo-ptciowe-
go oraz przetok tchawiczo-przetykowych, u pacjentéw
z CTPV byta opisywana réwniez przez innych autoréw
[23]. Wedtug niektérych doniesien CTPV u pacjentéw
pediatrycznych jest spowodowana w duzej mierze wro-
dzonymi deformacjami systemu zyty wrotnej [21, 24-26].
Przypuszcza sie, ze wrodzona agenezja zyty wrotnej
moze prowadzi¢ do rozwoju okotowrotnych kolaterali
naczyniowych. Wedtug innej teorii CTPV rozwija sie na
podtozu naczyniaka zyty wrotnej [21].

U przedstawianej pacjentki przebudowa jamista zyty
wrotnej nie byta wrodzong malformacja, o czym Swiad-
czyt prawidtowy obraz ultrasonograficzny uktadu wrot-
nego w okresie poprzedzajgcym zabieg splenektomii.

Zasadniczym celem postepowania z pacjentami z nad-
cidnieniem wrotnym jest zapobieganie jego powikta-
niom, szczegélnie krwawieniu z zylakéw przetyku.
W przypadku wystapienia krwawienia obowigzuje profi-
laktyka antybiotykowa, przetoczenie preparatéow krwio-
pochodnych, stosowanie preparatéw zmniejszajacych
trzewny przeptyw krwi (nieselektywne leki B-adrenoli-
tyczne, somatostatyna, terlipresyna) oraz wykonanie
endoskopii z mozliwoscig zaopatrzenia krwawigcego
miejsca. W pierwotnej i wtérnej profilaktyce krwawienia
z zylakéw przetyku stosuje sie nieselektywne -adreno-
lityki oraz zabiegi endoskopowego opaskowania. Brak
zadowalajgcego efektu leczenia farmakologicznego
i endoskopowego jest wskazaniem do zatozenia zespo-
lerr wrotno-systemowych [3].

U przedstawionej pacjentki, leczonej w okresie wcze-
snoszkolnym z powodu matoptytkowosci samoistnej,
przed planowanym w 8. roku zycia zabiegiem splenek-
tomii nie stwierdzano nieprawidtowosci w badaniach
obrazowych w zakresie uktadu zyty wrotnej, a takze
odchylen w parametrach laboratoryjnych dotyczacych
funkcji watroby i uktadu krzepniecia. Nie odnotowano
rowniez obciazajgcego wywiadu okotoporodowego
i noworodkowego oraz danych dotyczacych transfuzji
wymiennej, ktéra wedtug wiekszosci autoréw jest jedna
z najczestszych przyczyn rozwoju zakrzepicy w uktadzie
wrotnym u pacjentéw pediatrycznych. W wywiadzie
wykluczono uraz zewnetrzny jamy brzusznej oraz jakie-
kolwiek schorzenia mogace sprzyja¢ stanom nadkrzep-
liwosci i powstawaniu zakrzepicy zyty wrotnej (poza wy-
zej wymienionymi chorobami uwzgledniono stany
odwodnienia, niedozywienie, cigze, stosowanie doust-
nej antykoncepgji, dtugie przeloty samolotem). Jedynym
czynnikiem klinicznym, ktéry wydaje sie najbardziej
prawdopodobna przyczyng rozwoju nadcisnienia wrot-
nego u opisywanej pacjentki, byt zabieg usuniecia $le-
dziony wykonany ze wskazah hematologicznych w okre-
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sie wczesnoszkolnym (matoptytkowos$é samoistna nie-
poddajgca sie standardowemu leczeniu). Nie mozna
wykluczyé, ze w jego nastepstwie (mechaniczny uraz
jatrogenny oraz sama splenektomia indukujaca nadptyt-
kowos¢) doszto do wytworzenia zakrzepicy wrotnej,
a w konsekwencji do nadcisnienia wrotnego i prze-
ksztatcenia jamistego zyty wrotnej, a takze péznych
powiktan nadcisnienia wrotnego w postaci zylakéw prze-
tyku, manifestujacych sie powaznymi objawami po wie-
loletnim okresie niemym klinicznie. Ze wzgledu na brak
systematycznej i statej opieki specjalistycznej nie
uchwycono mozliwych powiktan splenektomii we wcze-
snym etapie.

Przypadek przedstawiono, aby zwréci¢ uwage na
pacjentéw pediatrycznych po zabiegu splenektomii, kto-
rzy powinni byé pod stata, dtugoletnia opieka specjali-
styczna pomimo braku jakichkolwiek objawéw klinicz-
nych. W tej grupie chorych konieczne jest okresowe
wykonywanie badanh obrazowych w celu monitorowania
ewentualnego rozwoju nadcisnienia wrotnego.
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