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Kazuistika:

zena, 55 let

od 13 let zazivaci problémy, bolesti v pravém
hypochondriu, nadymani, zvraceni

v 18 letech cholecystektomie pro litiasu a recidivujici
obtize

nasledné opakované hospitalizace pro pretrvavajici
obtize

na UZ popisovana dilatace d.choledochus

opakované ERCP - choledocholithiasa, ditaltace hl.
Zlucovodu, provedena papilosfinkterotomie pri 1. ERCP

MR v roce 2011 potvrzuje cysticklou dilataci
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Vrozené cystické dilatace zlucovych cest

= \/zacné onemocnéni, postihuje vice Zzeny, nejvice ve vychodni Asii
= Radi se mezi neobstrukéni dilatace zlu€ovych cest, obstrukéni se stava az
nasledkem svych komplikaci

Todani | : Todani Il Todani Il




Etiopatogeneze Todani typ I-IV

neni u vsSech typu zcela jasnd (vyjma Caroliho nemoci/syndromu)

hlavni teorii je anomalni spojeni d. choledochus a hlavniho
pankreatického vyvodu proximalné od Oddiho sveérace. Dlouhy
spolecny vyvod umoznuje retrogradni proudéni pankreatickych
Stav do Zlucovych cest s naslednym porusenim stény a jeji dilataci.
dalSi moznosti : kongenitalni obstrukce Ci porucha postgangliové
Inervace

mohou se vytvaret jiz prenatalné , nejcasteji se objevuji kolem
2.-3. roku Zivota, potize se ve vétsSiné pripadl objevuji pred
dosazenim dospélosti



Todani typ I-1V

klinicky — i zcela bezpriznakové
- bolesti pravého hypochondria, epigastria
- ikterus, zanéty zlucovych cest ...
komplikace - cholangitidy, pankreatitidy, zanéet jater
- choledocho - a cholecystolithiasa
- fibrosa jaterni, cirhoza, cholangiokarcinom (100 - krat
vyssi riziko)
dif. dg. - obstrukcni dilatace :
* tumorosni : ampulom, cholangiokarcinom, TU hlavy pankreatu,
NEENERY
" benigni : choledocholithiasa, stenosa Vaterské papily,
skletotizujici cholangoitida
- cysty jater
vysetrovaci metody - UZ, ERCP, CT, MRCP
v UZ obraze fusiformni nebo vakovita dilatace Zzlucovodu



Fusiformni parcialni dilatace
Todani typ I

Todani typ |




Vakovité rozsireni intra—i
Todani typ Il extrahepatalnich Zluéovych cest

Todani typ IV




Caroliho nemoc/syndom

AR dédicné onemocnéni postihujici intrahepatalni zluCcovody (dle Todaniho
klasifikace typ V)

dilatované casti intrahep. Zlucovodl oddéleny normalnimi useky
1 nemocny na 1mil. obyvatel (prevazné v Asii), 2/3 postihuje muze
etiopatogeneze — porucha duktalni ploténky

duktalni ploténka = prekurzory bunék zluc. cest usporadany cirkularné okolo
vetve portalni zily



Todaniho typ V

velmi malé dilatované zlucovody = kongenitalni hepatalni fibrosa
velké dilatované zlucovody = Caroliho nemoc
Caroliho nemoc + kongenitalni hepatalni fibrosa

= Caroliho syndrom

Casto spojena s kongenitalni polycystozou ledvin



Todani typ V

segmentalné (83%, casto i bezpriznakové) nebo difusné (Spatna
prognoza)

projevy a komplikace:
cholangoitida, lithiasa intrahep. zlucovodu, portdlni hypertenze,

jaterni abscesy, cirhoza, selhani jater, cholangiokarcinom (7%
pripady)

vysetrovaci metody — UZ, ERCP, CT a MRCP



Caroliho nemoc

= central dot sign
vetev portalni zily obklopena
dilatovanou casti Zlucovodu




Atrézie zlucovych cest

vrozené zuzeni nebo nevyvinuti zluCovych cest
incidence je 1/15 000 zivé narozenych déti, predominance divek
klinicky : neustupuijici ikterus, acholicka stolice , tmava moc
klasifikace:
a) extrahepatdlni — 10 — krat vzacnéjsi

- typicky UZ obraz
b) intrahepatdlni — ve vétsiné pripadl spise hypoplazie

- progresivni charakter

- v UZ obraze zadné nebo nespecifické zmeény -

hepatomegalie



Etiopatogeneze

= pricina onemocneéni nejasna

" nejspiSe jde o progresivni, zanétlivou obliteraci Zlu¢ovodu
s postupnym rozvojem fibrozy, nasledné biliarni cirhdzou a
chronickym jaternim selhanim

=  Reoviry a CMG, autoimunitni procesy



Diagnostika a lécba

"  diagnostika :
UZ ( vétSinou normalni nalez)
scintigrafie (apl. HIDA)
cholangiograife
biopsie jater
= nejCastejsi priCina transplantace jater u deéti
= |écba: operativné, nejpozdéji do 2 mésicu Zivota
extrahepatalni — choledocho- nebo hepatikojejunoanastomosa
ve smyslu Y-Rouxovy anastomozy
intrahepatalni — Kasaiova operace —portoenteroanastomoza
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hyperechogeni pruh podél portalni




Dalsi kongenitalni vady

anomalie ulozeni a tvaru zlucniku

pridatny zlucnik Ci zlucovod

anomalie ulozeni extrahepatalnich zlucovodu
,upside-down” liver — pozice jater hilem vzhUru

- Casto spojeno se situs viscerus inversus

- na dilataci zluc. cest se podili gravitace



= UZ je zakladni zobrazovaci metodou ve vysetreni zluCovych
cest. Nase sdéleni upozornuje na moznost pritomnosti
vrozenych vad, zvlasté u bezpriznakové dilatace ZC, které je

nutné overit dalsimi zobrazovacimi metodami.



Déekuji za pozornost



