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Autofi prezentuji kazuistiku 4,5letého chlapce se subakutné se rozvijejicim ikterem, vyznamnou hepatomegalii, acholickou stolici, tmavou moci

cich metod, které odhalily vyznamnou stenézu v distalni ¢asti choledochu. Konzervativni Ié¢ba vedla ke klinickému zlep3eni stavu pacienta.

Klicova slova: sten6za ductus choledochus, obstrukéni ikterus, primarni sklerézujici cholangoitida, hepatomegalie, magneticka rezo-
nancni cholangiopankreatikografie.

What may be behind jaundice at preschool age

The authors present a case of a four-and-a-half-year-old boy with subacutely developing jaundice, significant hepatomegaly, acholic
stools, dark urine, and pruritus. Infectious causes of jaundice had been ruled out and, since signs of obstructive hepatopathy persisted,
the patient was examined using imaging techniques, which revealed a significant stenosis of the distal common bile duct. Conservative

treatment resulted in clinical improvement in the patient's condition.

Key words: common bile duct stenosis, obstructive jaundice, primary sclerosing cholangitis, hepatomegaly, magnetic resonance cho-

langiopancreatography.

Uvod

Mezi nejcastéjsi priciny Zloutenky (ikteru) u de-
ti patif onemocnéni vyvolana hepatotropnimi
viry — viry hepatitidy A, B, C, D, E, cytomegalovi-
rem (CMV), virem Epsteina-Barrové (EBV). v dobé
nepriznivé epidemiologické situace se zvysenou
incidenci virovych hepatitid je nutné diferencialné
diagnosticky pomyslet i na jiné pficiny zloutenky,
napf. autoimunitni hepatitidu, metabolické ne-
moci, hemolytickd onemocnéni nebo obstrukce
Zlu¢ovych cest. K obstrukci mohou vést vrozené
vyvojové anomadlie Zlucovych cest, obstrukce Zlu-
¢ovymi kameny, ¢i postizeni primarni sklerézujici
cholangoitidou. PFi vysetfovani jaterniho postizeni
je nutné vyuzit vedle zakladnich laboratornich
vysetfenti i zobrazovaci techniky — sonografii bfi-
cha, magnetickou rezonan¢ni cholangiopankre-
atikografii (MRCP) ¢i endoskopickou retrogradni
cholangiopankreatikografii (ERCP), které zobrazi
prlibéh intra- a extrahepatalnich Zlucovych cest
ajejich pfipadnou patologii. Ke stanoveni diagnézy
mUze vyznamneé piispét jaternf biopsie.

Popis pFipadu
Anamnéza

Pacient ma nevyznamnou rodinnou ana-
mnézu, nema sourozence, jeho otec je zdrav,

zdravotni stav matky nenf znam. Narodil se v ter-
minu, zahlavim, porodni hmotnost a délka byly
v mezich normy. Nebyl kff$en a jeho poporodni
adaptace byla normalini.

Psychomotoricky vyvoj byl v normé. Od
2 let véku byl pouze v péci otce. V batolecim
veku trpél na opakované laryngitidy. Dva mésice
pred nynéjsim pfijetim byl hospitalizovan na
klinickém pracovisti pro protrahované febrilie
pfi lé¢ené akutnf tonzilitidé. Laboratorni vy-
setfenf jaternich aminotransferdz (AST a ALT)
pfi hospitalizaci bylo bez vyrazné patologie,
alkalicka fosfatdza a gama-glutamyltransferaza
nebyly vysetfeny, sérologické vysetfeni na EBV
bylo negativni a na CMV prokézalo pozitivn{
anamnestické IgG protilatky. Chlapec byl trvale
bez medikace, chodil do matefské skoly, bydlel
v rodinném domku. Cestu do zahranici otec
neguje. Projevy alergie zatim nemél.

Nynéjsi onemocnéni

Chlapec byl vysetfen v ambulanci détské-
ho lékafe pro subikterus, tmavou moc a pro
nékolik dnf trvajici nespecifické zazivaci potize:
nevolnost, pobolivani bfiska. Nezvracel a stolici
mél normalnf konzistence a barvy. Ve skolce
byl v kontaktu s hepatitidou typu A, proto byl
hospitalizovan na infekénim oddéleni. Na za-
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kladé sérologického vysetreni byla vyloucena
hepatitida A, Bi C.V pribéhu tydenni hospita-
lizace na infekénim oddéleni doslo k progresi
ikteru, rozvoji hepatomegalie, objevil se pruritus
a acholické stolice. Byl odeslan k dovysetfenina
klinické pracovisté.

Pri pfijeti byl vyrazné iktericky, mél exkoriace
po Skrabani na rukou, ikterické skléry a tvrdé
patro. Bficho bylo vyrazné nad niveau, volné pro-
hmatné, citlivé pfi hluboké palpadci, pfi fyzikalnim
vysetfen( nebyly zndmky ascitu. Mél vyraznou
hepatomegalii, jétra byla 4 az 6 cm pres oblouk,
slezina nebyla hmatna. Na kizi mél ¢etné iatro-
gennf hematomy po venepunkcich.

Prehled vyvoje krevniho obrazu a biochemic-
kych ndlez je uveden v tabulce 1. Pfi vysetieni
koagula¢nich pomérl byla zjisténa lehce pato-
logickd hodnota protrombinového ¢asu s leh-
kym snizenim faktoru VIl na 64% (N 75-115 %)
a faktoru X na 64% (N 78-118 %), ostatni nalezy
byly v normeé @PTT, fibrinogen, antitrombin [ll).
Imunologické vysetfeni ukazalo zvysenou hladinu
sérovych protilatek IgA 5,72g/1 (N 0,40-1,80g/1),
IgG 170g/1 (50-13,09/1), CIK 245]. (0-50]), C3
slozky komplementu 2,479/l (0,90-1,80g/1)
aalfa-1-antitrypsinu 4,099/1 (1,00—2,00 g/l), hladi-
na C4 slozky komplementu byla normélini. Ostatnf
provedend vysetfeni k prikazu autoprotildtek



Tabulka 1. \/yvoj laboratornich vysetfeni

Sdéleni z praxe

Vysetieni - patologické

hodnoty jsou zvyraznény

Datum (prosinec 2008-leden 2009)

Krevni obraz 5.12. 6.12. 9.12. M2, 12120 13120 14120 15120 16,120 17120 18120 22,12, 29.12. 8.1.09
Erytrocyty pr. RBC (x 10'%/1) 4,09 3,40 3,66 3,72 3,54 3,48 3,79 442 457
Hemoglobin HGB (g/1) 107 89 96 97 91 92 929 116 115
Hematokrit 0,31 0,26 0,28 0,29 029 028 030 0,34 0,35
Str. obj. erytr. MCV (fl) 76,3 759 76,5 772 80,5 81,3 79,2 76,8 75,5
Barvivo erytr. MCH (pg) 26,2 26,2 26,2 26,1 25,7 264 26,1 26,3 25,2
Trombocyty pr. PLT (x 10%/1) 460 401 489 475 322 366 426 262
Leukocyty pr. WBC (x 10%/1) 13,82 13,21 11,29 10,37 8,00 9,06 804 10,30 10,05
Laboratorni markery

Bilirubin celk. (umol/l) 255 74 95 82 64 49 42 32 21
Bilirubin konj. (umol/1) 205 47 69 57 42 28 26 19 12
Aminotransf. ALT (ukat/1) 3,68 1,49 2,60 2,81 2,69 2,87 2,41 1,70 0,88 0,70 0,53
Aminotransf. AST (ukat/!) 3,70 0,98 3,21 3,24 2,82 2,86 2,07 1,40 0,92 0,94 0,72
Alkal. fosfatdza ALP (ukat/I) 25,17 16,5 24,64 272 30,61 36,52 3488 32,21 26,47 1498 8,89
gama-GMT (pkat/I) 5,94 3,96 12,61 14,34 14,6 16,82 15,57 12,59 9,29 5,79 2,74
Creaktivni protein (mg/l) 49 50 36 72 59 13 4 2

(@ntinukledrnf protilatky, endomysidlni protilatky
tridy IgA, protildtky proti cytoplazmé neutrofild,
protildtky proti transglutamindze ve tfidé IgGilgA,
protildtky proti Saccharomyces cerevisiae tfidy IgA,
antimitochondriaIni protildtky, protilatky proti
mikrozomdm, protilatky proti cytosolu a protilatky
proti F-actinu) byla negativni.

PYi sérologickém vysetfeni byly prokazany
anamnestické IgG protildtky proti CMV, protilatky
proti EBV, chlamydifim a Mycoplasma pneumoniae
byly negativni.

Sonografie bricha: Jatra byla zvétsend, méla
normalni echogenitu a byla bez loZiskovych
zmeén. Intrahepatické Zlu¢ovody byly dilatova-
ny — maximum asi na 3mm. Choledochus byl
dilatovan, jeho lumen bylo nepravidelné site
— v nejsirsim misté asi 11 mm. Vytvéfelo kolénko-
vity ohyb, za kterym nebyl choledochus deteko-
vatelny a byl vidét az v oblasti hlavy pankreatu,
kde byl asi 8 mm Siroky. Pankreas byl zvétseny —
hlava méfila 28 mm, télo 16 mm a kauda 18 mm.
Jeho kontury byly ostré, echogenita parenchymu
byla normélni, loZiskové zmény nebyly nalezeny,
Wirsung nebyl dilatovén. Slezina byla 8,5cm
dlouhd bez zmény echostruktury. Ledviny byly
normalni, moc¢ovy méchyr byl beze zmény, volna
tekutina v dutiné bfisni nebyla pfitomna.

Magnetickd rezonancni cholangiopankre-
atikografie (MRCP): U chlapce byl zjistén ob-
jemnéjsi pankreas, ktery mél v oblasti hlavy sifi
3cm. Déle byl zobrazen prostorny Zlucovy strom.
Intrahepaticky i extrahepaticky bylo vidét dilataci
hepatocholedochu, ktery mél $ifi kolem 13 mm,

byl kénicky zakoncen pfi vstupu do oblasti hlavy
pankreatu, kde byl velmi gracilni (obrdzek 1).

Obrdzek 1. MRCP vysetfenijater a zlu¢ovych cest:
zachycena filiformnf stendza distélniho choledochu
a vyrazna prestenotickd dilatace

Intrahepaticky nebyl ndlez nepravidelnosti ka-
libru Zlu€ovych cest presvédcivy. Levy lalok jater
dosahoval do levého subfrenia ke sleziné, ktera
byla normalnf velikosti (obrazek 2).

Obrdzek 2. MRI vysetfeni bficha, abdominalni
transverzalni fez: nélez vyrazné hepatomegalie

Pediatrie pro praxi | 2009; 10(2) | www.pediatriepropraxi.cz

Biopsie jater: Histologické vysetfeni proka-
zalo vazivove rozsifené a prosaklé portobilidrnf
prostory (obrazek 3), ve kterych bylo patrno
zmnozeni duktull a smiseny zanétlivy infiltrat.
Limitujici membrana nebyla narusena, hepato-
cyty byly bez ndpadnéjsi patologie. Fokalné byly
vidét zndmky intra- a extraceluldrnf cholestazy
(obrazek 4). Rozsifend portobilia byla navzajem
propojena jemnymi vazivovymi septy a docha-
zelo i ke spojeni portdlnich poli a centrélnich
Zil. Zavér: Je zjisténa fibréza 3. stadia, suspektni
prechod do cirhézy a cholestéza. Autoimunni
etiologie nelze vyloucit.

Klinicky pribéh

V prabéhu hospitalizace chlapce dochazi
k dalsi progresi ikteru a hepatomegalie, postup-
né se rozviji hemoragické diatéza ve formé sufuzi
a protrahovaného krvaceni po venepunkcich.
Laboratorné bylo zjisténo prodlouzenf protrom-
binového ¢asu a dalsi snizeni faktor( VIl a X.
Soucasné doslo k elevaci jaternich enzym (ALT,
AST, ALP, GMT). Nalez na sonografickém vyset-
fenf bficha a MRCP prokazal filiformni stendzu
rozsghlé ¢asti distalnfho choledochu a vyraznou
prestenotickou dilataci (obrazek 1). Biopsie jater
prokézala cholestazu, fibrézu 3. stupné s nazna-
¢enym pfechodem do cirhézy, nevyloucila ani
nepotvrdila autoimunitni plvod. Metabolické,
endokrinologické ¢i toxické postizent jater ne-
bylo prokdzéno. Pfi imunologickém vysetreni
bylo zjisténo pouze zvysenfhladin IgA, IgG a CIK,
nebyly vsak prokdzany 7adné autoprotilatky.



Obrdzek 3. Histologické vysetrent jaterni biopsie: fibro-

Obrdzek 4. Histologické vysetienfjaterni biopsie:
cholestéza, zelené, 200 x

za portobilia, proliferace pseudoduktuld, HE, 200 x
- - —— =
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V priibéhu hospitalizace se objevily opako-
vané teplotnf $picky do 39°C se zimnici dopro-
vazené mirnou leukocytézou a zvysenym CRP.

Hemokultury byly opakované negativni. Bylo vy-
sloveno podezieni na akutni cholangoitidu s ob-
razem Charcotovy trias. Po nasazenf antibiotické
lé¢by amoxicilinem s kyselinou klavulanovou doslo
k rychlému poklesu teplot a k Ustupu zimnice.
Kombinovana konzervativni lé¢ba hepatoprotekti-
vy, kyselinou ursodeoxycholovou, fenobarbitalem,
buscopanem vedla u chlapce k vyraznému zlep-
Seni klinickych projevd i laboratornich parametrd
obstrukéni hepatopatie. Vzhledem k dobrému kli-
nickému stavu byly pdvodné zvazované invazivni
terapeutické vykony a vysetfenf (endoskopicka
dilatace stenotického Useku choledochu ¢i chi-
rurgickd rekonstrukce zlu¢ovych cest) (1) odlozeny.
Chlapec byl propustén do ambulantni péce a je
ddle sledovan v hepatologické ambulanci. V sou-
¢asné dobeé je klinicky ndlez u pacienta normaln,
v laboratornim vysetfeni konstatujeme normalizaci
hladiny bilirubinu a jaternich enzym a rovnéz
koagulacni parametry jsou v mezich normy. Pfi
sonografickém vysetfeni pretrvavad mirna hepa-
tomegalie +1cm a ndlez prostornéjsich intrahe-
patickych Zlu¢ovych cest.

Diskuze

Nejcastéjsi pricinou Zloutenky u détf jsou
infekce hepatotropnimi viry. Povinné ockovéni
proti virové hepatitidé B je u nds zavedeno od ro-
ku 2001 s doockovanim détido 12 let véku, mélo
by dnes chrénit viechny détské pacienty.V roce
2008 byl zaznamenan zvyseny vyskyt onemoc-
néni virem hepatitidy A, proti kterému nejsou
déti v CR povinné ockovany. U¢innou obranou
proti tomuto typu onemocnéni je ddkladna
osobni hygiena, ta vsak u déti v kolektivnich
zafizenich muze byt problematicka.

Pod klinickym obrazem Zloutenky se
viak u déti mohou skryvat jind onemocnént.
Nekonjugovana hyperbilirubinemie se maze
u malych détf objevit pfi hemolyze erytrocy-
td u vrozenych nebo ziskanych hemolytickych

anémii. Konjugovana hyperbilirubinemie mdze
doprovézet onemocnéni jater neinfekéniho
plvodu, jako jsou autoimunitni hepatitidy, me-
tabolickd onemocnéni, postizeni toxickymi l&t-
kami ¢i vrozené syndromy DubinCv-Johnsondv
a Rotordv aj. Po vyloucenf infekci hepatotropni-
mi viry, vzacnéji bakteriemi ¢i parazity, je proto
nutno patrat po jiné etiologii Zloutenky.

Typické klinické a laboratorni znamky, ja-
kymi jsou ikterus doprovézeny pruritem, tma-
vou mocf, acholickou stolici, zvysenf ALP, GMT
a konjugovaného bilirubinu v séru, mze svéd-
¢it pro obstrukci Zlu¢ovych cest. Pro obstruke-
ni hepatopatii vétsinou nenf typicky akutnf ¢i
subakutni prébéh. Pfi podezfeni na obstrukci
Zlu¢ovych cest je nezbytné provést zobrazovaci
vysetieni. Nejdostupnéjsi a nejméné invaziv-
ni zobrazovaci metodou je sonografie, kterd
mUze zobrazit strukturdini zmény Zlucovych
cestizmény vjaternim parenchymu.V pfipadé
nejasného nalezu je mozno vyuZzit presnéjsich
metod — MRCP ¢&i invazivni ERCP, kterd z0sta-
vé zlatym diagnostickym standardem. Tyto
metody zobrazi stendzy, dilatace, patologicky
pribéh a jiné anomadlie extra i intrahepatélnich
Zlu¢ovych cest.

U naseho pacienta pfipadé v diferencidlni
diagndze v Gvahu primarni sklerdzujici cholan-
goitida (PSC) nebo vrozend anatomickd anoma-
lie ZluCovych cest s naslednou chronickou cho-
lestazou. P¥i histologickém vysetfenf jaterniho
parenchymu u naseho pacienta nebyly nalezeny
zmény charakteristické pro PSC (koncentricka
periduktalni fibréza nebo sklerdza s duktalni
destrukci) (2). Pfi vysetieni MRCP nebyl obraz
rovnéz typicky pro PSC (nepravidelnosti duktal-
nich stén, striktury a dilatace) (3), byla nalezena
pouze izolovand filiformni stendza distalni ¢asti
choledochu s prestenotickou dilataci intra-
i extrahepatélnich Zlu¢ovych cest. Na zakladé
dosavadnich vysetfeni nelze diagndzu PSC
zcela vyloucit. K jejimu definitivnimu stanoventi
prispéje planované vysetfeni ERCP a sledovanf
dalsiho vyvoje onemocnén.
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Zaveér

Viyskyt obstrukeniho typu Zloutenky je u détf
vzacny. Pficinou mohou byt vrozené anomalie
Zlu¢ovych cest, Zlu¢ové konkrementy, pooperacni
stendzy, obstrukce pfi zevnim Utlaku nebo PSC.

PSC je vzacné, ale zavazné onemocnéni
postihujici intra- a extrahepatalni Zlu¢ové cesty,
které postupné vede k rozvoji cirhézy. U déti se
vyskytuje ojedinéle, ale prevalence je pravdépo-
dobné podhodnocena pro jiné klinické zndmky
nez u dospélé populace (4, 5). Etiologie PSC nenf
presné zndma, predpoklada se autoimunni pd-
vod. U 60% détskych pacientl je typicky spojena
s nespecifickymi stfevnimi zanéty (6). Asi ve 25 %
se vyskytuje soucasné s autoimunitni hepatitidou
(7). Na zanétlivé reakci jater a Zlu¢ovych cest se
muze také podilet chronickd nebo rekurentni
bakteridIni infekce v portalnim obéhu. Jaterni
postizeni mUze byt dale dlisledkem cholestazy
s akumulacf toxickych Zlucovych kyselin, které
jsou produkovény stfevnimi bakteriemi nebo pfi
chronickych virovych infekcich. V posledni fadé se
na rozvoji PSC mize podilet i postizeni Zlu¢ovych
cest na podkladé ischemie. Diagnostika PSC u dé-
tinenfsnadnd a vétsinou vyZaduje delsf sledovani
pacienta a opakovana vysetfeni. Onemocnéni ma
zdvaznou progndzu, pro progresi do cirhdzy je
u vétsiny pacientl indikovéna transplantace jater.
| pfes jeho vzécnost je tieba na toto onemocnént
jater a ZluCovych cest u déti myslet.
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