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Preduodenalni portalni véna je velmi vzacna kongenitalni vyvojova anomalie, ktera byla doposud popsana pouze u 63 dét-
skych a 19 dospélych pacientii. Prezentovana je kazuistika pétiletého chlapce s intermitentnim masivnim zvracenim, které
vyustilo do obrazu ,,pylorického*“ metabolického rozvratu s hypokalémii a hypochloremickou alkal6zou. Pricina doudenalni
obstrukce byla objasnéna az pri laparotomii. Operacni nalez byl uzavien jako zevni komprese duodena preduodenalné probi-
hajici vena portae. Preduodenalni portalni Zila byla sdruzena s atypicky probihajicim duodenem a polysplenii.

Anamnéza

Babicka z otcovy strany je v dialyzaCnim programu po
oboustranné nefrektomii, matka ma o¢ni vadu. Pétilety chla-
pec je ze I11. gravidity, téhotenstvi probéhlo bez komplikaci.
Pro o¢ni vadu matky byl porod cisafskym fezem dva tydny
pred terminem. Porodni hmotnost byla 2 959g, méril 49 cm,
poporodni adaptace s promodravanim, observace na JIP,
1écba kyslikem a antibiotiky. Kojeny byl pouze tyden, ve vé-
ku jednoho roku byla zjiSténa srde¢ni vada (defekt sinove-
ho septa), pro kterou byl sledovan v kardiologické ordinaci.
V dals§im prubéhu doslo ke spontannimu uzaveéru. Hospita-
lizovan byl tfikrat, jednou pro vdechnuti ciziho t€lesa, dva-
krat pro obstipaci a enkoprézu. Posledni mésic matka pozo-
rovala opakované zvraceni (kazdé tii dny, vétSinou ve vecCer-
nich hodinach). Na zakladé irigografického vySetfeni bylo
vysloveno podezieni na kratky aganglionarni usek v oblas-
ti rekta. Endoskopické vySetieni spojené s etazovou biopsii
(odbérem vzorkt stfevni sliznice na acetylcholinesterazu -
ACHE) nepotvrdilo Hirschsprungovu nemoc.

Nynéjsi onemocnéni

Od posledni hospitalizace dominovalo v klinickém ob-
raze intermitentni, nékdy velmi explozivni zvraceni (veCer
nebo v noci po probuzeni). Opakované zvraceni postup-
né vedlo k poklesu hmotnosti o jeden kilogram za mésic.
V této oblasti matka opakované pozorovala pfiznak ,pie-
sypacich hodin®, vinu pirekazkové peristaltiky Zaludku, kte-
rou velmi trefn€ nazyva ,vetielcem” (obrazek 1). Se stupiu-
jici se intenzitou i frekvenci zvraceni (podle matky vyzvra-
cel az 1-1,5 litru Zaludeéniho obsahu denn€) se vyvinul
obraz dehydratace s hypochloremickou alkalozou, extrare-
nalni urémii a hypokalémii (CI 65 mmol/l, pH 7,64, BE 22
mmol/l, osmolalita séra 302 mmol/l, K 2,48 mmol/l, Na 135
mmol/l, urea 17,5 mmol/l, kreatinin 142 mmol/I), ktera by-
la hlavnim diivodem hospitalizace na nasi klinice.

Pii pfijeti byl unaveny, mél kruhy pod o¢ima, byl dystro-
ficky. Tlak krve 95/55 torr, pulz 84/minutu, halonované o¢i,
periferie chladna, kapilarni navrat nehodnocen. Pospaval,

slo jej ale probudit. Dva dny trvajici intenzivni rehydratace
postupné vedla k upravé klinickych i laboratornich parame-
tri. Dalsi dopliujici vySetieni pri¢inu zvraceni ani prekaz-
kovou peristaltiku neobjasnila: krevni obraz: Hb 144 g/
1, erytrocyty 5,13x10'%/1, leukocyty 12,6x10°/1, trombocy-
ty 522x10°/1, moc¢+sediment normalni nalez, sérové IgA
2,13 g/1, endomyzialni protilatky (EMA) negativni, protilat-
ky proti tkanové transglutaminaze (tTG) <3U/l, anti-Heli-
cobacter pylori IgA a IgG negativni, parazitologické vysetie-
ni tfikrat negativni. Gastroskopické vysetveni: v celkové ane-
stezii byl zaveden Olympus Q160 volné do jicnu, kde byl pfi-
meéfeny nalez na sliznici i lumen, dale pres kardii do hako-
vitého zaludku, kde bylo priméfené Ciré jezirko, pres pylo-
rus do bulbu, ktery byl také s priméfenym nalezem. Zalome-
ni do D2 je velmi ostré, ale pro endoskop byl vchod prostup-
ny, v antru odebrana biopsie na Helicobacter pylori. Rentgen

Obrazek 1. Vina Usilné prekazkové peristaltiky v oblasti mezogastria
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Obrazek 2. Rentgen zaludku a duodena (snimek zhotoven v leze na zadech):
duodenum s atypickym priibéhem (jeho priibéh je oznacen bilou linif)

&

Obrazek 3. Ultrasonografie bficha: v levém hypochondriu jsou tfi kulovité
hypoechogenni Gtvary (oznacené Sipkami), které jsou oddélené a odpovidaji
polysplenii

Obrazek 4. Svisle probihajici druhé raménko duodena (Sipka 1) je pficné
pfetata masivni portaini Zilou (Sipka 2) doprovazenou hepatickou arteri

Zaludku a duodena (snimek zhotoven vleZe na zadech): po-
lykaci akt probihal fyziologicky, pasaz jicnem a kardii by-
la volna, zaludek je hakovity s jemnou sténou, slizni¢ni reli-
éf je zhrubély. Peristaltika Zaludku byl normalni, rovnéz pa-
saz pylorem byla volna. Duodenum mélo atypicky priibéh,
kdy tfeti porce sméiovala dopredu, kranialn€ a doleva (obra-
zek 2). Evakuace Zaludku a duodena byla fyziologicka. Ultra-
sonografie bricha: v levém hypochondriu byly tfi kulovité hy-
poechogenni utvary, které byly oddélené a odpovidaly po-
lysplenii (obrazek 3).

Stav se ani po aplikaci prokinetik a antiemetik nezlep-
§il, dité Casto a masivn€ zvracelo, neprospivalo, ztrata dosa-
hovala 4 kilogramti hmotnosti. V oblasti mezogastria jsme
opakované€ pozorovali piekazkovou peristaltiku s pfizna-
kem presypacich hodin. V intervalech mezi zvracenim byl
chlapec bez vaznéjSich subjektivnich potizi. Byla indikova-
na nova gastroskopie s odebranim vzorkl stény zZaludku a
jicnu k vylouceni poruch nervového zasobeni stény. Opét je
nalez fyziologicky. Tti tydny od prijeti nebyl stav diagnostic-
ky vyreSen a jako ultimum refugium byl chlapec pripraven
k probatorni laparotomii. Z horni stfedni laparotomie byl
identifikovan lehce dilatovany duodenalni bulbus, ktery byl
nezvykle fixovan jakoby zjizvenym hepatoduodenalnim li-
gamentem k jatrim. Po pferuseni fixace a prehlédnuti duo-
dena bylo ziejmé, Ze pies druhé raménko duodena, horizon-
taln€ smérem k jatriim, prechazela asi 1,3 cm Siroka zila, kte-
ra byla doprovazena tepajici asi 3 mm S§irokou arterii. Obé
popsané struktury na medialnim okraji duodena smétovaly
dorzaln€ pod slinivku. Konstatovali jsme, Ze jde o preduode-
nalni prabéh portalni Zzily, provedli jsme fotodokumentaci
(obrazek 4). Operacni nalez byl feSen izoperistaltickou sub-
mezokolickou duodeno-jejuno-anastomozou (obrazek 5).

Po dobu tfi dnil od operace bylo dité na kompletni pa-
renteralni vyzivé. Od ¢tvrtého dne byly postupné podavany
tekutiny, Fresubin a mixovana strava, z 1ékt prokinetika.
Zdalo se, Ze situace je uspokojivé zvladnuta. Druhy tyden
po operaci se znovu objevilo zvraceni se zvySenou piekaz-
kovou peristaltikou v oblasti zaludku, které si vynucovala
prevedeni z normalni stravy na parenteralni piivod teku-
tin a zavedeni Zalude¢ni sondy. Rentgenové vysetieni (pa-
saz) potvrdilo prakticky kompletni nepriichodnost anasto-
mozy. Nasledna endoskopie potvrdila masivni edém ana-
stomozy. Az 33. pooperacni den byla pasaz pres anasto-

Obrézak 5. Izoperistalticka duodeno-jejuno-anastoméza. Sipka oznaguje
vlastni stoma mezi bulbem duodena a jejundini klickou.
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mozu dokonale priichodna pro kontrastni latku a 41. poo-
peracni den byl chlapec propustén v dobrém celkovém sta-
vu domu.

Diskuze

Portalni Zila probihajici pfed dvanactnikem (PDPV) je
vzacnou vrozenou anomalii, ktera je z chirurgického hle-
diska velmi vyznamna, protoze muZe zpusobit intermi-
tentni poruchu priichodnosti duodena. Tato anomalie Cas-
to probiha dlouhou dobu asymptomaticky a mdze byt dia-
gnostikovana az v dospé€losti. Z devatenacti publikovanych
dospélych pacienti s PDPV méli pouze tfi z nich klinické
priznaky stenézy duodena, u Sesti pacientli byla anomalie
objevena nahodné€ pfi cholecystektomii (7). Preduodenal-
ni lokalizace portalni Zily je Casto sdruZena s dal§imi vro-
zenymi vadami. Velmi ¢astou asociaci je zejména situs vis-
cerum inversus, jiné poruchy stfevni rotace, neprichod-
nost zlu¢ovych cest, kruhovity pankreas nebo syndrom po-
lysplenie (4, 6).

Na tuto vzacnou vrozenou anomalii jako prvni upozor-
nil pred vice nez 80 lety Knight (3) a v Sedesatych letech
i Kopecky (5). Variabilita venoznich kment, tvoficich por-
talni vénu, je znacna a je dobfe dokumentovana v radé pu-
blikaci (1, 2). Embryonalni vyvoj portalni vény umoznu-
je dobfe vysvétlit ulozeni vratnicové zily pred duodenem.
V prvni fazi vyvoje odtéka vendzni krev z primarniho stie-
va dvéma paralelné probihajicimi omfalomezenterickymi
vénami do jaternich sinusoidti. U embryi o velikosti 5 mm
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jsou tyto vény spojeny tfemi anastomozujicimi vétvemi:
horni je v oblasti jaterniho hilu, stfedni je uloZena dorzal-
né za duodenem a dolni ventraln€ pred duodenem. Horni
a stfedni anastomozujici spojeni pozd€ji zanika a u deviti-
milimetrového embrya nachazime stav, kdy kmen portalni
vény ve tvaru S probiha dorzalné za duodenem. JestliZe ale
zUstane dolni spojka zachovana a ostatni zanikaji, vznika
pak situace PDPV. Etiologické pri¢iny, které vedou k ano-
malnimu embryonalnimu vyvoji kmene vena portae neby-
ly zatim presvédCivé objasnény.

Zavérem

Vrozena anomalie uloZeni vratnicové zily pfed duode-
nem je velmi vzacna cévni anomalie. Pro chirurga a pedi-
atra muZe byt nejen nahodnym nalezem, ale i pri¢inou dia-
gnostickych rozpakt (5). Intermitentni zvraceni, opakova-
ny vyskyt prekazkové peristaltiky a atypické uloZeni du-
odena a nalez polysplenie nas mohly/mély upozornit na
moznost preduodenalné ulozené vratnicové Zily. Neuplny
a intermitentn€ se projevujici uzavér duodena, ktery zne-
snadnoval spravnou diagnozu, byva pritom ¢astym a cha-
rakteristickym nalezem PDPV (5, 6). PDPV je prave s tim-
to typem vrozenych vad Casto sdruzena.

Ze zobrazovacich vySetfovacich metod se doporu-
Cuje CT vySetfeni, které vé€tSinou urci diagnozu, proto-
Ze presné identifikuje pfed duodenem uloZenou portal-
ni zilu (7).
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