HYPERTROFICKA STENOZA PYLORU U DVOJVAJECNYCH DVOJCA
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Autofi popisuji pfipad vzacného familidrniho vyskytu hypertrofické stenézy pyloru u dizygotnich dvoj¢at narozenych ve 32. tydnu
gravidity. Prvni chlapec (dvojce B) byl pfijat k hospitalizaci v 5. tydnu Zivota pro pocinajici dehydrataci pfi opakovaném zvraceni
obloukem, ultrazvukem byla potvrzena pylorostenéza. Po tydnu se u druhého chlapce (dvojce A) objevily obdobné pfiznaky
s téméf identickym nélezem na ultrazvuku. U obou byla provedena pyloromyotomie s nekomplikovanym poopera¢nim pra-
béhem. Etiologie hypertrofické stendzy pyloru zatim neni Gplné objasnéna, vliv je pravdépodobné multifaktoridlni, zahrnuje
genetickou predispozici a plisobeni environmentélnich faktor(.

Byla zaznamendna témér 200x vy3si pravdépodobnost vyskytu pylorostendzy u monozygotnich dvojcat, 20x vyssi u dizygotnich
dvojcat nebo sourozenct (1). Z faktorl prostiedi je mimo jiné popisovéna souvislost s kourenim matky v gravidité, podavani
makrolidovych antibiotik détem v prvnich dvou tydnech Zivota nebo matkam béhem pozdniho téhotenstvi a laktace (2).

Kli¢ova slova: hypertroficka stendza pyloru, dvojcata.

Authors report a case of rarely hereditary occurrence of an infantile hypertrophic pyloric stenosis in dizygotic twins. First boy
(twin B) was admitted to hospitalization in the fifth week after birth due to commencing dehydration caused by repetitive pro-
jectile vomiting, through the ultrasound pyloric stenosis was confirmed. After one week, the second boy (twin A) showed similar
symptoms with almost identical finding on the ultrasound. Both went through a procedure of pyloromyotomy without any
post-operative complications. Etiology of infantile hypertrophic pyloric stenosis is yet not clear, the influence is most probably
multifactorial. It includes genetic predisposition and environmental factors’ influence.

It was detected that there is 200 times higher probability of appearance of infantile hypertrophic pyloric stenosis in monozygotic
twins, 20 times higher in dizygotic twins and siblings (1). Among the external factors, there is a relation with mother’s smoking
during gravidity, administration of macrolide antibiotics to the children within the first two weeks of life or to the mothers during
late stages of pregnancy or lactation (2).
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Hirschsprungovo jméno je spojovano s IHPS
(infantile hypertrophic pyloric stenosis) od konce
19. stoleti, kdy na konferenci ve Wiesbadenu po-
drobné popsal dva pfipady tohoto onemocnéni
u déti. Stejné jako u Hirschsprungovy nemoci

byly tyto diagndzy popsany uz dfive, ale v obou
situacich Hirschsprungtv pfesny popis klinické-
ho obrazu otevrel o¢i zdravotnické vefejnosti
a podnitil dal3f vyzkum v této oblasti.

V tomto obdobi dominovaly tfi typy operacf:
dilatace, pyloroplastika a gastroenterostomie.

Prvni pyloroplastika byla provedena francouz-
skym chirurgem Fredetem v roce 1907. Po in-
cizi svalové vrstvy, kdy sliznice byla ponechdna
intaktni, se svalova vrstva sesila transverzalné.
Témér identickou techniku nezavisle vyvinul
i Némec Weber. Teprve Conrad Ramstedt v roce
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HYPERTROFICKA STENOZA PYLORU U DV

Dvojce B: UZ vysetteni bricha. Podélny obraz prodlouZeného pyloru
s rozsifenou sténou (sipka) pti pylorostendze

1911 proved| prvni pyloromyotomii jak ji zndme
dnes, kdy svalova vrstva je po tupé longitudi-
nalnf disekci ponechdna bez sutury (3). V roce
1991 byla provedena prvni laparoskopicka py-
loromyotomie (4).

IHPS je potencionalné Zivot ohrozujici one-
mocnéni charakterizovano hypertrofii svaloviny
pyloru, kterd nakonec mdze progredovat a7z k té-
mér Uplné obstrukci travici trubice.

Kazuistika popisuje pfipad dizygotnich dvoj-
¢at, chlapci z Il. gravidity, Il. porod, 32 + 6 t.g.
Matka byla pfijata na porodnf sal pfi zaslé bran-
ce — akutni porod, spontanné zéhlavim, plodova
voda cird, SA nevysetfeno, ATB ani kortikoidy
nepodany. V rodiné bez vyskytu zavaznych one-
mocneént, starsi sestra je zdrava.

Dvojce B (porodni hmotnost 1830g, délka
46.cm, AS 10-10-10), stejné jako dvojce A (porod-
ni hmotnost 1740g, délka 46cm, AS 9-10-10),
bylo po porodu ulozeno na novorozeneckou
JIP do inkubatoru, bez nutnosti oxygenoterapie.
Bylo zahdjeno ¢asné krmeni, které tolerovali.

18.den Zivota bylo u obou dvojcat provede-
no echokardiografické vysetfeni pro pretrvéavajici
systolicky Selest, u dvojcete B byla diagnosti-
kovdna hemodynamicky vyznamna oteviend
tepennd ducej, foramen ovale apertum. U dvoj-
Cete A Sirokd perzistujici tepennd ducej, vétsi

VAJECNYCH DVOJCAT

levostranné srde¢ni oddily, ale bez diastolického
stealu v abdominalnf aorté, bez zndmek plic-
ni hypertenze. U obou chlapcl byla zahdjena
terapie ibuprofenem a hydrochlorothiazidem.
Kontrolni echokardiografické vysetreni bylo
se stejnym nalezem, ale vzhledem k dobrému
klinickému stavu byla umoznéna dalsi kardiolo-
gickd péce ambulantné.

28. den Zivota (dvojce B: 23209, dvojce A:
22604) byli oba chlapci propusténi do domaci
a ambulantni péce na pIném perordlnim pffjmu
matefského mléka z lahvicky, davky pfiblizné
50-60ml.

U dvojcete B se od dimise do domaci péce
projevilo ulivani, v 5. tydnu Zivota (hmotnost
2415 q) se prakticky ze dne na den objevilo
opakované masivni zvracenf obloukem kratce
po podani mléka. Pro pocinajici dehydrata-
ci byl prijat k hospitalizaci, kde byla zahdjena
parenterdlni rehydratace. Vstupni laboratorni
vysetfeni bylo bez elevace zanétlivych parame-
trQ, pH 744, normochloremie, normokalemie,
hyperbilirubinemie 273 umol/I. Na ultrazvuku
byl popsan obraz hypertrofické stendzy py-
loru, nadhrani¢ni site (5mm) i délka (20 mm)
svaloviny. Chlapec byl indikovan k operacnimu
vykonu. Vzhledem k oteviené tepenné duceji
byla podéna jedna davka ampicilinu v rdmci pre-
vence bakteridInf endokarditidy. V klidné celkové
anestezii byla provedena pyloromyotomie podle
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Dvojce A: UZ vysetteni blicha. Na snimku je podélné zachycen pylorus,
ktery je prodlouZeny a md rozsitenou svalovou vrstvu pli pylorostencze (Sipka).
V prepyloru zaludku je stagnacni tekutina

Fredeta-Webera-Ramstedta, peropera¢né doslo
k drobné perforaci sliznice, nasledné jeji sutura
a plastika, dalsf prlbéh jiz bez komplikaci. Po
vykonu byl ulozen na JIRP. Pro hyperbilirubinemii
s pfihlédnutim k inkompatibilité ABO a nezra-
losti (dle Hodrova grafu mezi Il.-lll. pdsmem)
jednodenni fototerapie. Chlapec byl postup-
né realimentovan, peroralni pfjem toleroval,
nezvracel, rdna se hojila per primam. V celkové
dobrém klinickém stavu byl 5. pooperac¢ni den
prelozen na standardni oddélenf a 6. pooperacni
den byl na pIlném perorainim pfijmu propustén
do doméaci a ambulantni péce.

Obdobné se u dvojcete A v 6. tydnu Zivota,
tedy o tyden pozdéji, objevilo explozivni zvrace-
ni obloukem krétce po podani mléka. Vzhledem
k anamnéze sourozence bylo provedeno ultra-
sonografické vysetfeni se zamérenim na ob-
last pyloru. Na ultrazvuku byl témér identicky
nalez pylorostendzy, s nadhrani¢ni Siff (4 mm)
a délkou (19 mm) svaloviny pyloru. Laboratorni
vysetfeni s ndlezem mirné alkalozy pH 748
s normochloremif a normokalemii, hyperbiliru-
binemie v pdsmu observace. Chlapec byl indi-
kovéan k akutnimu opera¢nimu vykonu, taktéz
pyloromyotomie sec. Fredet-Weber-Ramstedt.
Operace probéhla v klidové celkové anestezii
bez komplikaci. Po vykonu doslo k hypoventilaci
s prosednutim, proto byl odloZzené extubovan za
9 hodin. Postupné realimentovan, rdna se hojila
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Obr. 3. Oblast pyloru po disekci, sutura drobné perforace sliznice a prekryti

této sutury svalovou plastikou
r T

per primam, 2. pooperacni den byl pfelozen na
standardni oddéleni. Dalsi prlibéh byl nekompli-
kovany, chlapec byl afebrilni, kardiopulmonélné
stabilni. Ve stabilizovaném stavu (2705g) na
plném perordlinim pfijmu byl 5. pooperacniden
propustén do doméci a ambulantni péce.

Oba chlapci byli priblizné tyden po operaci
vysetfeni v détské chirurgické ambulanci, cel-
kovy klinicky stav byl dobry, lokalni nalez také

pfiznivy.

Diskuze

IHPS je vzdcné onemocnéni vyskytujici
se priblizné u 2-5/1000 zivé narozenych détf,
pficemz vyskyt se lisf region od regionu (3).
Castgji se vyskytuje u muzského pohlavi 4:1),
pfedcasné narozenych, prvorozenych, po po-
rodu per sectionem caesaream, pti hyperaci-
dité zaludku, méné casta je u Afroamerican(l
a Asiatll (2,3, 5, 6).

Je charakterizovana hypertrofii svaloviny
pyloru s moznou progresi k Uplné obstrukci py-
lorického kanalu. Vysledkem je porucha pasaze
projevujici se zejména postprandidinim zvra-
cenim s moznou dehydratacf a Zivot ohrozujici
metabolickou alkalézou. Typicky se vyskytuje
mezi 2. a 7.tydnem Zivota (6, 7).

Etilogoie IHPS zatim neni Uplné objasnéna.
Jde o Kklasicky piiklad multifaktoridiné podminé-
ného onemocnéni, kdy na etiologii se podili jak
genetika, tak faktory prostredi. Byla zaznamena-
na témér 200x vy3si pravdépodobnost vyskytu
IHPS mezi monozygotnimi dvojcaty, 20x vyssi
u dizygotnich dvojcat a sourozencd (ve srov-
nani s jednotlivci bez postizenych pfibuznych).
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Vzhledem k tomu, Ze zvyseny vyskyt IHPS je
kromé monozygotnich dvojcat i u vice vzdale-
nych pfibuznych, je pravdépodobny vyznamny
podil genetiky na etiologii IHPS. Obdobna mira
rizika vzniku IHPS u dizygotnich dvoj¢at a sou-
rozencl naznacuje, ze intrauterinni prostredi
nehraje vyznamnou roli jako pficinny faktor.
Zvyseny familidrni vyskyt mize byt vysvétlen
spole¢nymi geny, které nésledné ovlivni odpo-
védi na postnatalni faktory (1). Bylo identifikova-
no nékolik genetickych lokust, které souvisejf
s predispozici k IHPS. Celogenomova asocia¢ni
studie identifikovala lokus obsahujici clusterovy
gen pro apolipoprotein Al (APOAT). Toto zjisténi
mUze vysvétlovat pozorovanou souvislost mezi
nizkou hladinou cholesterolu v plasmé pfi naro-
zeni a rizikem vzniku IHPS. Studie také potvrdila
drivéjsi ndlez dvou daldich lokust (v blizkosti
MBNLT a NKX2-5), které se podili mensi mirou
na celkovém riziku (8, 9).

Z faktor( prostred ke vzniku IHPS vyznamné
prispiva koufeni matky v gravidité (2x). Nékolik
studif potvrzuje, Ze krmenf z lahve ve srovnani
s kojenim zvysuje riziko vice nez 4x. Za zminku
zajisté stoji spojitost zvyseného vyskytu IHPS
s podanim makrolidovych antibiotik (zejména
erytromycinu) détem, zejména v prvnich dvou
tydnech Zivota a pravdépodobné i matkdm bé-
hem pozdniho téhotenstvi a laktace. Vzhledem
k tomu, Ze 1é¢ba takto malych déti makrolidovy-
mi antibiotiky je vyznamné spojena se vznikem
IHPS, méla by byt aplikovdna pouze pokud be-
nefity 1é¢by prevysuiji riziko (7, 10, 11).

IHPS se u déti narozenych v terminu typic-
ky projevi ve véku 2-7 tydnd Zivota. Tento vék
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Obr. 4. Dvojcata na kontrole v détské chirurgické ambulanci priblizné tyden
po operacnim vykonu

neni presné definovéan u predcasné narozenych
déti. Podle retrospektivni kohortové studie z ro-
ku 2015 se u déti narozenych predcasné IHPS
projevi pozdéji v ramci chronologického véku
nez u déti narozenych v terminu. U pfed¢asné
narozenych se IHPS prezentuje méné specific-
kymi klinickymi pfiznaky, na tuto skute¢nost
je tedy potfeba pomyslet v rdmci stanovovani
diagnozy (6).

Nejndpadnéjsim pfiznakem je projektilové
zvracen{ obloukem kratce po jidle, kdy dité z0-
stava hladové (,hungry vomiter”). U pfedcas-
né narozenych déti se IHPS muze prezentovat
atypicky, napfiklad i méné silnym zvracenim.

Pfi fyzikaInim vysetfenf Ize v nékterych pfi-
padech palpovat rezistenci velikosti olivy v pra-
vém hornim bfisnim kvadrantu u laterdiniho
okraje musculus rectus abdominis (6).

V zavislosti na délce trvani pfiznakd mizeme
pozorovat réizné stupné dehydratace s adekvat-
ni odpovédiv laboratornich hodnotéch ve smy-
slu hypochloremické metabolické alkalézy (7).

Zobrazovaci metodou volby je ultrasonogra-
fie (senzitivita a specificita nad 95 %), vysetieni
by mél provadét zkuseny détsky radiolog. Pro
IHPS je typicky obraz terce, svalovina je hyper-
trofickd, s sifi min. 3-4,5 mm, délka od 14 mm do
vice nez 20 mm. Ciselné hodnoty jsou viak méné
dulezité nez celkovd morfologie pylorického
kandlu (3). V obdobi pfed dobrou dostupnosti
zobrazovacich vysetfeni se lékafi vice spoléha-
li na Usudek zalozeny na fyzikalnim vysetrent.
Pravdépodobné pravé proto je nyni zazname-
navan nizsi pocet palpovanych rezistenci pfi

ultrazvukem potvrzenych IHPS.
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Dnes je u déti se zjisténou IHPS metodou
volby pyloromyotomie, kdy po protéti svalo-
viny pyloru dochazi k okamzitému uvolné-
ni obstrukce. Nacasovani operace zavisi na
klinickém stavu ditéte. Pfi dobré hydrataci
a elektrolytové rovnovaze pacienta je vhodné
vykon provést v den stanovenf diagnézy (12).
Vzhledem k tomu, ze alkaldza je spojovéna
se zvydenym rizikem apnoe v poopera¢nim
obdobi, doporucuje se pfed vykonem upravit
vnitini prostredi (13).

V soucasné dobé se provadi dva zpUsoby
operac¢niho fesenf IHPS, pyloromyotomie kla-
sickd a laparoskopicka. Laparoskopickd pyloro-
myotomie, coz je minimalné invazivni obdoba
Ramstedtovy klasické operace, je spojovéna
s celkové kratsi dobou hospitalizace, nizsim po-
¢tem komplikaci, nizsim postoperacnim diskom-
fortem vyjadfenym nizsi spotfebou analgetik
a v neposledni fadé hraje roli i lepsi kosmeticky
efekt. Incidence zadvaznéjsich komplikaci (ne-
kompletni pyloromyotomie, perforace sliznice
nebo infekce rany vyzadujici drendz) je u obou
operacnich pfistupl nizka (1,2-3,4%) (7).

Pokud to stav ditéte umoznuje, s krmenim
se mUze zacit jiz nékolik hodin po operaci. Mirna
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vzhledem k signifikantné delsi délce hospitaliza-
ce a nutnosti dalsiho intenzivniho sledovéni je
nepravdépodobné, Ze by tato metoda nahradila
pyoromyotomii (15). U pacientd s IHPS byla po-
psana také endoskopicka balonkova dilatace.
V mnoha pfipadech viak nedoslo k uvolnéni ob-
strukce a ¢asto dochazelo k perforacim. Stejné
jako u pouziti atropinu, mdze hrét tato metoda
roli u déti s kontraindikaci chirurgické pyloro-
myotomie. Vzhledem k tomu, Ze informace tyka-
jici se konzervativni lé¢by jsou velmi limitovany
a ze operacni fesent je bezpecné a efektivni,

zUstava chirurgicky pfistup metodou volby (16).

IHPS patif mezi nejcastéjsi onemocnéni vy-
zadujici chirurgickou intervenci v prvnich mési-
cich Zivota. Etiologie je multifaktoralni, je znama
genetickd podstata onemocnénfi environmen-
taInf rizikové faktory. Dlouhodobd progndza
pacientl je pfizniva. Viysoky vyskyt u dvojcat
a sourozencl by mél byt brdn v potaz v rdmci
poradenské péce u rodin s détmi postizenymi
timto onemocnénim. Pfi vyskytu IHPS u jednoho
z dvojcat nebo sourozencl je nutné intenzivné
sledovat i druhého sourozence.
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