ANUS VENTRALIS — NEOBVYKLA PRICINA OBSTIPACE?

MUDTr. Barbora Sedla¢kova', MUDr. Jakub Pecl, MBA"2, MUDr. Jan Senky#ik* 3, MUDr. Jan Skvafil, Ph.D.> 4,
prof. MUDr. Zdenék Dolezel, CSc."2, MUDr. Petr Jabandziev, Ph.D." %5

'Pediatricka klinika, Fakultni nemocnice Brno

2l ékarska fakulta, Masarykova univerzita, Brno

3Klinika détské radiologie, Fakultni nemocnice Brno

“Klinika détské chirurgie, ortopedie a traumatologie, Fakultni nemocnice Brno

>Stiedoevropsky technologicky institut — CEITEC, Brno

Kazuistika popisuje pfipad 17leté divky opakované vysetfované pro dlouhodobé bolesti bficha. Jeji potiZe splriovaly kritéria
pro funkéni zacpu dle IV. revize Rimské klasifikace, a proto ji bylo doporué¢eno uzivani osmotickych laxativ, rezimova opatfeni a re-
habilitace. Tato terapie vSak neméla dostatecny efekt. Pro pfetrvavani potizi a progresi bolesti bficha pfi defekaci bylo doplnéno
proktologické vysetieni. To odhalilo moznou pfi¢inu obtizi pacientky, a to anus ventralis — vrozenou anomalii fazenou ke skupiné
anorektalnich malformaci. Anus ventralis je stav, pfi kterém se na hrazi nachazi anaini otvor normalniho vzhledu, ovsem v riizné
mife dislokovany ventralnim smérem. Tento posun muze byt velmi mirny, a unikat tak odhaleni, jak tomu bylo pres opakovana
vysetfeniiv pfipadé nasi pacientky. Obvyklou manifestaci této anomalie je ndstup obstipace brzy po porodu, nicméné k rozvoji
chronickych potizi mize dojit i pozdéji. Operace v tomto pfipadé prinesla jejich reseni. Cilem sdéleni je rozsitit povédomi o této
méné obvyklé, avsak nikoli vzacné, organické pficiné zacpy a seznamit ¢tenafe s moznostmi jeji diagnostiky a terapie.
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We describe the case of a 17year old girl who was repeatedly examined for chronic abdominal pain. Her symptoms met the Rome
IV. criteria for functional obstipation and therefore she was recommended the use of osmotic laxatives, régime measures and
physiotherapy. However, this therapy brought insufficient effect. For ongoing symptomatology, further diagnostic steps were
performed including proctological examination by which anus ventralis was diagnosed. This anorectal malformation represents
a condition in which the anal orifice of a normal appearance is shifted in the ventral direction. Clinical symptoms depend on
the level of the anal orifice shift. The usual manifestation of this anomaly is the onset of obstipation soon after birth, but if only
slight shift is present, chronic problems may develop over time. Surgical reconstruction brought permanent improvement of the
symptoms. The aim of this case report is to raise awareness of this less common, but not rare, organic cause of chronic obstipation
and to describe its therapeutic and diagnostic modalities.

Key words: anus ventralis, rectoperineal fistula, obstipation, abdominal pain, paediatrics.

Zéacpa je u déti castym problémem, ktery
predstavuje 3-5% vsech navstév v pediatric-
kych ambulancich a az 35 % névstév u détského
gastroenterologa (1). V ramci terapie je klicové
odlisit zacpu vzniklou na podkladé organického

onemocnéni od obstipace funkcni. Pro stanove-
ni diagndzy funkéni zacpy je zapotrebi naplnit
dvé a vice z tzv. Rimskych kritérii, pfi sou¢asné
absenci varovnych pfiznakt (2). Symptomaticka
zacpa zpUsobena organickym onemocnénim

muze mit celou fadu pficin. Vznikd na podkla-

dé patologie proktologické, gastrointestinalni,
neuromuskuldrni, autoimunitni, endokrinni ¢i
metabolické a muize se pojiti s psychiatrickymi
poruchami ¢i nezadoucimi Gcinky Iéciv.
Autofi ¢lanku se ve sdéleni zamérfuji na

méné obvyklou, aviak dle dostupné literatury
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ANUS VENTRALIS — NEOBVYKLA PRICINA OBSTIPACE?
nikoli vzacnou, organickou pficinu obstipace -
anus ventralis (AnV).

17letad divka byla odeslana osettujicim
PLDD na fakultni pracovisté k dosetieni né-
kolik let trvajicich bolesti bticha a chronické
zacpy. Pro tyto potize byla pacientka jiz dfive
vysetfovdna za hospitalizace na jiném praco-
visti, aniz by byla odhalena organicka pficina.
Pacientka v mezidobi uzivala fermentabilni
osmotické laxativum laktulézu a zavedla
bezmlé¢nou a bezlepkovou dietu, avsak bez
vyraznéjsiho efektu.

Z podrobného pohovoru s divkou vyplynu-
lo, Ze ur¢ité zazivaci potize byly pfitomny jiz od
Utlého détstvi, nicméné v poslednim roce doslo
k jejich zhorseni. Pacientku trapily zejména
kazdodenni bolesti bficha, pro které se nékdy
budila v noci, jeji denni rezim vsak vyznamné
neomezovaly. Bolest byla popisovéna jako kre-
Covitd se suprapubickou lokalizaci, nékdy s pro-
pagaci do obou hypochondrii a byla provazena
meteorismem a nauzeou. K odchodu stolice
dochézelo dlouhodobé 1-2x tydné. Stolice
byla objemnd, kasovitd, nékdy s pfimési cer-
stvé krve. Béhem defekace byly akcentovany
bolesti bficha a kone¢niku, vzacné se bolesti
kone¢niku objevovaly i pfi chizi.

Pfi vstupnim fyzikaInim vysetfeni byl in-
terni nalez v normé, perianaini oblast klidna,
vysetieni per rectum bez patologie. V krev-
nich odbérech byla zjisténa hrani¢ni elevace
pankreatickych enzym. Ostatni vysledky byly
bez abnormit, screening celiakie byl negativni.
Hodnota fekalniho kalprotektinu byla jen mir-
né zvysend (62 upg/mg, norma do 50 pg/mag).
Sonografické vysetreni bficha prokazalo vy-
raznou pneumatézu tlustého stfeva a hojny
polotekuty obsah v klickdch tenkého streva,
ostatni nalezy byly v normé.

Pacientce byla doporucena rezimova
opatfeni k nacviku pravidelné defekace
a do medikace byl namisto laktulézy na-
sazen polyethylenglykol (inicidlné v davce
1g/kg/den, cestou PLDD byla ale dévka ne-
adekvatné brzy snizena na 0,1 g/kg/den).
Pfi planované kontrole s odstupem 3 tydn0
pacientka neuddvala zlepseni, vysledky krev-
nich odbért byly stacionarni. S ptihlédnutim
k prani rodicli byla divka odeslana k dosetreni
za hospitalizace.

MRI - transverzdlni fez

1 — AbnormdiIni uloZeni konecniku pfi anus ventralis

2 — Ocekdvand lokalizace konecniku

Béhem hospitalizace byl vzhledem k chro-
nické obstipaci a opakovanym nalezlim mir-
né elevace pankreatickych enzym( doplnén
potni test s negativnim vysledkem. Déle byl
proveden zatézovy test Zlu¢niku s priikazem
jeho nedostatecné evakuace. Do medikace by-
lo proto zavedeno choleretikum. V kontrolnich
krevnich odbérech doslo k normalizaci pan-
kreatickych enzymu. Béhem sedmidenni hos-
pitalizace divka denné udavala bolesti bicha.
Opakovana klinicka vysetreni ani kontrolni
sonografie vak neprokazala zadnou patolo-
gii. Vzhledem k tomu, Ze opét nebyla nalezena
presvédciva organicka pficina potizi, byla paci-
entka propusténa s doporucenim rezimovych
opatreni, fyzioterapie svalt panevniho dna
a psychologického vedeni.

Tfi mésice po propusténi byla pacientka
pro pfetrvavani potizi znovu vysetfena na
pediatrické ambulanci ve fakultni nemocnici.
Pro progresi bolesti pfi defekaci byla poprvé
odeslana na proktologickou ambulanci. Zde
bylo pfi vysetfeni v genukubitélni poloze chi-
rurgem zhodnoceno mirné ventralni ulozeni
anu. Na zékladé tohoto nalezu bylo doplnéno
MRI vy3etfeni panve s popisem abnormalni-
ho uloZeni zevniho vyusténi konecniku, a to
pfiblizné 1 cm ventralné oproti o¢ekavané
lokalizaci (obr. 1 a 2). Stav byl diagnostikovan
jako AnV. Nésledné byla provedena zadni sa-
gitalni anorektoplastika (PSARP — posterior
sagittal anorectoplasty), pfi které se transpo-
novalo anorektum dorzélné, byla provedena
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MRI - sagitdlIni fez

1 — Naptimeny anorektdini ihel u anus ventralis
2 — Ocekdvany ostry anorektdIni thel

rekonstrukce panevniho dna a hraze a byl vy-
tvofen neoanus. Pacientka byla po 15 dnech
hospitalizace propusténa bez potizi, s plnym
zatizenim stravou. Do medikace byla nasazena
kombinace laxativ: polyethylenglykol v dévce
0,3g/kg/den a laktuléza v dévce 0,2 g/kg/den.
PFi ambulantnich kontrolach na chirurgii divka
udavala odeznéni bolesti bficha a bezproblé-
movou defekaci. Pacientka je i v odstupu jed-
noho roku od operace bez klinickych potizi.

AnV je jednim z oznaceni pro abnormal-
ni vyusténi anorekta na hrazi a byva fazen
ke skupiné anorektalnich malformaci (ARM)
(tab. 1). Pfi této vrozené anomalii nachazime

na hrazi normdélné vyhlizejici anélni otvor,
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Krickenbeckd klasifikace anorektdinich malformaci/agenezi. Prevzato ze Skdba et al (9)

Zakladni klinické typy

Vzacné/lokalni varianty

perinedlni pistél

rektouretrdIni pistél prostatickd
rektovezikalnf pistél
vestibularni pistél

kloakalni malformace

ageneze bez pistéle

andlnf stenéza

pouch colon
rektovaginalni pistel
rektovagindlni H pistél
jiné

ovéem dislokovany ventralnim smérem. Tato
dislokace mUze byt mirna (nékolik milimetrd),
ale i vyraznd, hranicici s vestibularni (popf.
skrotalni) pistéli (3).

V odborné literatuie nicméné nepanuje
jednotny pohled na nomenklaturu a klasifi-
ka¢ni zafazeni této jednotky, ani na typické
klinické projevy. Setkavame se i s protichtdny-
mi nazory na anatomicky podklad malforma-
ce. Konkrétné zda muize byt pfi dislokaci anu
vytvofen normalni komplex analnich svéra-
¢l - tedy vcetné své ventralni porce (4), ¢i zda
je tento vzdy narusen a nachdzi se prevazné
dorzélné od andlniho otvoru (3, 5, 6).

Termin anus (perinei) ventralis, téZ nazy-
vany jako anterior ectopic anus (AEA), anterior
displacement of the anus (ADA) ¢i mild anterior
anus, néktefi autofi neuzndvaji a poukazuji na
fakt, Ze normdlni anus, obklopeny normalné
utvarenym komplexem svéracd, vabnormalni
pozici neexistuje. Na jakkoli abnormalni ulozeni
analniho otvoru pohliZeji jako na analni pistél
a v tomto konkrétnim pfipadé pak stav, vzhle-
dem k lokalizaci zevniho Usti pistéle na hrazi,
oznacuji jako (rekto)perinedini pistél (3).

Pro ucely naseho sdéleni budeme nadéle
vyuzivat termin AnV, nebot pravé toto ozna-
Ceni bylo pouzito pfi stanoveni diagnézy na
nasem pracovisti. Podstatné je, Ze bez ohledu
na konkrétni podobu nazvu se vétsina au-
tord shoduje na tom, Ze se jedna o béznou
vrozenou anomalii, ktera muze byt ptic¢inou
chronické obstipace, a ktera je v praxi casto
opomijena (1, 4).

Celkové incidence ARM je udavana v roz-
sahu 2,0-2,5 na 10000 zivé narozenych déti,
pfi¢emz Castéji jsou postizeni chlapci nez div-
ky. KvCli neprehledné terminologii a klasifikac-
nim systémm je vak obtizné urcit frekvenci
vyskytu jednotlivych typl ARM (7).

| presto je ale perinedlni pistél povazovana
za jednu z nejcastéjsich ARM (3) a odhaduje se,
Ze vice nez jedna tietina déti vysetfovanych

pro zacpu ma pravé AnV (4).

www.pediatriepropraxi.cz

Na rozdil od celkového vyskytu ARM pos-
tihuje AnV castéji divky nez chlapce. Kromé
Zenského pohlavi se za dalsi rizikové faktory
pro vznik AnV povazuji vyssi vék matky ditéte
a jeji multiparita. Vzhledem k fadé nalezu ro-
dinného vyskytu diagnézy AnV se spekuluje
také o mozné genetické predispozici (4).

Vétsina zdrojd udava jako obvyklou ma-
nifestaci AnV zacpu. Ta se mUze u ditéte roz-
vinout jiz ¢asné po porodu, pfipadné pozdéji
v dobé zavadéni prikrmu, pricemz potize pfi
vyprazdnovani se zhor3uji spolu s narlstajicim
vékem ditéte (1).

MUzeme se vsak setkat i s nazory, ze logic-
kym dasledkem této anomalie je inkontinence
stolice (6), nebo Ze diagnostika této malfor-
mace je jiz v utlém véku velice jednoducha
a pfimocara (3, 6). Naproti tomu fada autor(
uvadi, ze AnV mize byt snadno piehlédnut
a je poddiagnostikovan (4, 8).

Tézsi formy ARM jsou u novorozencu
obvykle zjistény ihned po porodu (absen-
ce konec¢niku, pasdz smolky abnormalnim
ustim) (4). AnV vsak muze zUstat pomérné
dlouhou dobu neodhalen. Analni otvor ma
totiz obvykle normélini vzhled a jevi se byt

Anal position index (API)

ANUS VENTRALIS — NEOBVYKLA PRICINA OBSTIPACE?
obklopeny normélnim komplexem svéracd.
Pfi velmi mirné dislokaci pak mlze unikat
identifikaci az do doby, kdy se u ditéte rozvi-
ne chronicka zacpa (8). Vzhledem k blizkosti
umisténi konec¢niku ve vztahu k pochvé muze
byt nerozpoznany AnV u zen také pfic¢inou
potizi pti porodu (4).

Normalni vyusténi anu na hrazi se nachazi
u divek v poloviné vzdalenosti mezi frenu-
lum labiorum pudendi a kostr¢i, u chlapcu
v poloviné vzdalenosti mezi skrotem a kostrci.
UloZeni anu mazeme objektivizovat pomoci
tzv. anal position index (API) (obr. 3). V pfi-
padé, ze je APl mensi nez 0,34 u divek nebo
mensi nez 0,46 u chlapcl, mizeme stanovit
diagnozu AnV (4).

Kromé klinického vysetifeni v diagnos-
tice AnV vyuzivame zobrazovaci vysetfeni
a elektrickou stimulaci vnéjsiho andlniho
svérace (tzv. sfinktertest). Pfi podezieni na
AnV je MRI vysetfeni panve metodou vol-
by pro presné zobrazeni mékkotkanovych
struktur. V pfipadé potieby lze vyuzit per
rectum aplikace sonografického gelu jako
rektdlniho kontrastu (1). Studie MRI anato-
mie analniho kanalu prokazala u déti s AnV
napfimeni anorektalniho uhlu a zménu ori-
entace centralni osy andlniho kandlu. Tato
zjisténi mohou vysvétlovat mechanismus
vzniku obtizi pfi defekaci, nebot v pfipadé
AnV probihd osa analniho kandlu napfi¢ (na-
misto podél) svalovych vldken svérace (5).
U pacient s AnV by mélo byt provedeno
zobrazeni lumbosakralni oblasti i vzhledem

Divky:
APl =A/B

Chlapci:
API=A/B

A =vzddlenost/anus — frenulum labiorum pudendi/ A = vzddlenost /anus — skrotum/

B = vzddlenost/anus — kostre/
Diagndza anus ventralis pfi APl < 0,34

B = vzddlenost /anus — kostrc/
Diagndza anus ventralis pri APl < 0,46
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k mozné asociaci s dalsi relevantni patologii
v podobé presakralni masy (napf. teratom,
dermoidni cysta, lipom ¢ meningokéla) (3).
Tzv. sfinkter test se provadi v celkové ane-
stezii a jeho podstatou je zhodnotit umisté-
ni anu ve vztahu ke stfedu kontrahovaného
svérace béhem elektrické stimulace (3). Za
normalnich okolnosti se anus po stimulaci
vnéjsiho analniho svérace nachazi v centru
kontrahovaného svalu. U pacientl s AnV je
vsak analni otvor po kontrakci vnéjsiho svéra-
e dislokovan ve vztahu ke stredu svalového
komplexu ventralné (1). Na nasem pracovi-
sti bylo po provedeni tohoto testu rovnou
pfikro¢eno k opera¢nimu fedeni. Podstatou
chirurgické 1é¢by AnV je rekonstrukce ano-
rekta vcetné jeho svéracového aparatu s vy-
tvofenim neoanu, ktery je nezbytné v poope-
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perinealni oblasti. Tuto |épe umozni vyset-
feni v genukubitélni ¢i gynekologické po-
loze - na rozdil od pravdépodobné castéji
preferované polohy na boku, ktera poslouzi
pfi posuzovani perianalni oblasti, nicméné
drobné anatomické odchylky pfi ni mohou
zGstat neodhaleny. Pfi nejistoté ohledné fy-
ziologického uloZeni analniho otvoru si mu-
zeme pomoci méfenim anal position indexu,
doplnénim MRI pénve, pfipadné odeslanim
pacienta k vysetfeni svalovym stimuldtorem.
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