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SOUHRN

Cabelkova P, Krajina A, Chovanec V, Renc
O, Hulek P, Briha R. Symptomaticka

7y

stenoza jaterni Zily

Buddiv-Chiariho syndrom je soubor one-
mocnéni s velice heterogennim spektrem
pri¢in vzniku podminény blokadou odtoku
krve z jater. V tomto kazuistickém sdéleni
je popsan pripad 32leté pacientky se sym-
ptomatickou stendzou jaterni zily idiopa-
tického ptivodu, ktera byla lé¢ena na nasem
pracovisti v letech 2014 a 2015. Zena trpé-
la refrakternim fluidothoraxem, pri¢emz
po netspésné diuretické 1é¢bé byla odeslana
na angiointerven¢ni oddéleni nasi nemocni-
ce. Do stenotické pravé jaterni Zily, pti hy-
poplastické stfedni a levé, byl implantovan
balonexpandibilni stent. Po 6 mésicich bez
obtizi se znovu objevila dusnost na podkla-
dé fluidothoraxu, pii provedené angiografii
byla diagnostikovana restendza ve stentu
a byla provedena dilatace balénkem. K do-
sazeni regrese nebylo nutné vytvoreni trans-
jugularni portosystémové spojky (TIPS), ale
postacilo pouze zavedeni balonexpandibil-
niho stentu, coz se ukazalo jako dobré feSe-
ni pro tento vzacny typ Buddova-Chiariho
syndromu.

Kli¢ova slova: Budduv-Chiariho syn-
drom, stendza jaterni zily, portalni hyper-
tenze.

e e

/

LY

SUMMARY

Cabelkova P, Krajina A, Chovanec V, Renc
O, Hilek P, Britha R. Symptomatic hepatic
vein stenosis

Budd-Chiari syndrome is a group of rare
disorders with heterogenous spectrum of
causes based on liver outflow blocation.
There is a case report of a 32 year old female
patient with syptomatic hepatic vein ste-
nosis of idiopathic origin. She was treated
in our department in 2014 and 2015. She
suffered from refractory hydrothorax and
after diuretic therapy was sent to angioint-
erventional unit of our hospital. The left and
middle hepatic veins were hypoplastic. The
stenotic right hepatic vein was treated with
implantation of balloon expandable stent.
After 6 months without symptoms she suf-
fered from shortness of breath with hydro-
thorax, on angiography in-stent restenosis
was found and balloon dilatation was per-
formed. To maintain regression of symp-
toms there was no need to perform tran-
sjugular portosystemic shunt, placement of
balloonexpandable stent was sufficient and it
seems to be good solution for this rare type
of Budd-Chiari syndrome.

Key words: Budd-Chiari syndrome, he-
patic vein stenosis, portal hypertension.
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A Obr. 1

A Obr.2

Obr. 1. Venografie pravé jaterni Zily s proximdlni stenézou pi usti do dolni duté Zily

Fig. 1. Venography of the right hepatic vein with proximal ostial stenosis

Obr. 2. Kontrolni venografie pravé jaterni Zily po implantaci balonexpandibilniho stentu do mista stenozy
Fig. 2. Completion venography of the right hepatic vein after placement of a balloonexpandable stent into the stenotic part of the vein
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Buddtiv-Chiariho syndrom je soubor onemocnéni charakte-
rizovany obstrukci jaternich zil (JZ) riizné etiologie zptso-
bujici méstnani v jaternim parenchymu s jeho kongestivnim
poskozenim a nasledné i postsinusoidalni portalni hyperten-
zi. Na prvnim misté v etiologii Buddova-Chiariho syndromu
se uplatnuji hyperkoagula¢ni stavy zptisobené bud vrozenymi
onemocnénimi, jakym je kupiikladu Leidenskda mutace genu
pro hemokoagula¢ni factor V, nebo stavy ziskané. K ziskanym
pricinam hyperkoagula¢niho stavu patti naptiklad uzivani
hormonalni antikoncepce, obdobi kolem porodu nebo mye-
loproliferativni onemocnéni. Obstrukce JZ muze vznikat té7
utlakem rostoucim tumorem nebo membranou obturujici
suprahepatalni ¢ast dolni duté Zily nebo JZ. Pro evropskou
populaci je typické spie trombotické postizeni JZ (1-4). Bud-
div-Chiariho syndrom na podkladé stendzy je ¢astéjsi u asij-
ské rasy (5) nebo jako komplikace po transplantaci jater (6).

KAZUISTIKA

Pacientka, 32 let, byla od roku 2010 lé¢ena pro jaterni cirhézu
nejasné etiologie klasifikovanou jako Child-Pugh A. V roce
2012 byla znovu hospitalizovdna pro spontdnni bakterialni
peritonitidu pfi progresi ascitu. Provedené kontrastni CT vy-
$etfeni potvrdilo volnou tekutinu v dutiné bfi$ni, pfestavbo-
vé zmény jaterniho parenchymu, kdy levy lalok byl atroficky
a lobus caudatus vyrazné zvétseny, z JZ se jako jedind pra-
chodné jevila pravé JZ. Stredni a levéa JZ byly difuzné ztuze-
né, nebylo prokazano rozéifeni portosystémovych kolateral.
Dal$im postupem bylo katetrizaéni vySetieni JZ a zméfeni

tlakd pro podezfeni na Buddtv-Chiariho syndrom. Nasondo-
véana byla pouze pravd JZ a byly naméfeny tlaky: v zaklinéni
(WHVP) 19 mm Hg, volny (FHVP) 18 mm Hg, gradient mezi
volnym a zaklinénym tlakem 1 mm Hg, tlak v dolni duté Zile
2mm Hg, stendza pravé JZ s gradientem 16 mm Hg. Provede-
nd jaterni biopsie ukazala fokélni perisinusoidalni fibrézu bez
znamek svédéicich pro jaterni cirhozu.

Po této hospitalizaci byla pacientka po ro¢nim obdobi bez
obtizi ptijata znovu v roce 2013 pro klidovou dusnost a febri-
lie pti pravostranném fluidothoraxu a probéhlé pleuropneu-
monii. Pravostranny vypotek neregredoval po opakovanych
punkcich ani diuretické 1é¢bé a jevil charakter hepatalniho
fluidothoraxu pti téméf kompletni regresi ascitu. Pacientka
byla v roce 2014 opakované hospitalizovana pro pretrvavajici
dusnost, byly provadény opakované punkce vypotku. Opa-
kovala se i katetrizace JZ, kde byla lehka progrese gradientu
ve stenotické pravé JZ z 16 na 18 mm Hg. Poté byla pacientka
odeslana na nase pracovisté k provedeni transjugularni porto-
systémové spojky (TIPS).

Zena byla ptijata v bfeznu 2014 s pietrvavajici dusnos-
ti, na oddéleni bylo z pravého hemithoraxu vypunktovano
1500 ml slamoveé 7luté tekutiny. Laboratorni vysledky byly na-
sledujici: bilirubin 7 pmol/l, ALT 0,19 pkat/l, AST 0,34 pkat/],
celkova bilkovina 64,7 g/l, albumin 39,3 g/l, CRP 2,6 mg/l,
hemoglobin 133 g/l, leukocyty 5,55 10°/1, INR 1,3. Poté byla
odeslana na angiointerven¢ni oddéleni k provedeni TIPS.
Multidisciplindrni tym (hepatolog, interven¢ni radiolog) roz-
hodl neprovést TIPS, ale stenézu dilatovat pomoci balénku
a zavést stent. Po nasondovani stenotické pravé JZ bylo pro-
vedeno méfeni tlaki: pred stenézou 27 mm Hg, za stenézou
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6 mm Hg, gradient pfed PTA 21 mm Hg, po PTA a zavedeni
stentu tlak v JZ klesl na 14 mm Hg a v pravé sini byl

13mm Hg, gradient tedy klesl na 1 mm Hg. JZ byla dila-
tovana balénkem (Invatec Admiral Xtreme 8 x 40 mm, Med-
tronic, Mexico) na 8mm a poté byl implantovan balonex-
pandibilni stent 8 x 25mm (Dynamic, Biotronik, Némecko).
Balonexpandibilni stent byl zvolen z déivodu potieby presné
implantace a pouziti co nejmensi délky. Stengraft se nepo-
uzil z divodu prichodnosti jediné JZ, a tudiz zachovani co
nejvétsiho pritoku jaterni tkani. Vykon byl proveden v mir-
né analgosedaci s podanim 1mg midazolamu (Midazolam,
B. Braun, Némecko), 2ml fentanylu (Fentanyl Torrex, Chiesi
Pharmaceuticals GmbH, Rakousko) a k prevenci trombdzy
bylo podano 3000 jednotek heparinu. Jako kontrastni latka
bylo pouzito 100 ml Omnipaque 350 (Iohexolum, GE Heal-
thcare AS, Norsko). Plna antikoagula¢ni 1é¢cba LMWH byla
aplikovana pouze 3 dny po vykonu. Priachodnost stentu byla
ovéfena 3 dny po vykonu pomoci ultrasonografie, s toky
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Obr. 3. Angiografické zobrazeni restendzy ve stentu pravé jaterni zily im-
plantovaném v 3/2014

Fig. 3. Angiographic imaging of restenosis in right hepatic vein stent im-
plantedin 3/2014

Obr. 4. Boéni CO, venografie pravé jaterni Zily se zobrazenou proximdlni
deformaci stentu (oznaceno Sipkou)

Fig. 4. Lateral CO, venography of the right hepatic vein with proximal de-
formation of implanted stent (marked with arrow)

Obr. 5. Venografie pravé jaterni Zily po tspésné dilataci in-stent resteno-
2y se snizenim gradientu méreném pred a za stenézou

Fig. 5. Venography of the right hepatic vein after successful dilatation of
in-stent restenosis with pre- and post stenotic pressure decrease

120 cm/s ve stentu a 70 cm/s za stentem, malé mnozstvi ascitu
a fluidothorax.

Pacientka neuzivala Zddnou antikoagula¢ni a antiagregac-
ni 1é¢bu a byla 6 mésicti bez obtizi. V tnoru 2015 byla zno-
vu prijata na nase pracovi$té po prekladu z jiné nemocnice,
kde byl zjistén fluidothorax a malé mnozstvi ascitu, ke zhod-
noceni pruchodnosti stentu a pripadnému provedeni TIPS.
Na CT z ledna 2015 byl nalez na pravé JZ nejasny, svédéici
spiSe pro stendzu ve stentu, dale bylo zjisténo malé mnozZstvi
ascitu a fluidothorax. Laboratorni vysledky pfi pfijeti byly na-
sledujici: bilirubin 5 pmol/l, ALT 0,39 pkat/l, AST 0,34 pkat/l,
celkova bilkovina 74,9 g/l, albumin 42,1 g/l, CRP 5,1 mg/l,
hemoglobin 123 g/, leukocyty 5,66 10°/1, INR 1,15. Bylo pro-
vedeno nové katetrizaéni vySetteni, které odhalilo stenézu
ve stentu i za stentem. Na boéni projekei bylo patrné zplos-
téni proximalni ¢asti stentu, které nejspise stendzu zptisobi-
lo. Provedli jsme dilataci 10 mm balénkem (Invatec Admiral
Xtreme 10 x 40 mm, Medtronic, Mexico) a gradient namére-
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ny pred dilataci a po ni klesl ze 14 na 2mm Hg. Pro analgo-
sedaci pacientky bylo podano 1 mg midazolamu (Midazolam,
B. Braun, Némecko) a 1 ml fentanylu (Fentanyl Torrex, Chiesi
Pharmaceuticals GmbH, Rakousko). Pti katetrizaci byla zno-
vu provedena biopsie jater, kterd v§ak nebyla dostate¢né pru-
kazna a histologické vysetfeni naznacilo moznou inkompletni
cirhézu (stadium dle Ishaka 4-5) v men$iné dodané tkané.
Pacientka byla po dstupu obtizi s pretrvavajicim mirnym
ascitem a pravostrannym fluidothoraxem ovéfenym ultraso-
nograficky do 1000ml a ovéfeni toku ve stentu propusténa
do domaci péce.

DISKUSE

Stenéza JZ jako pri¢ina Buddova-Chiariho syndromu byla
v literatufe popisovéana jako velice vzacna (2, 5, 6). Studie pub-
likovana v roce 1997 byla provedena na souboru 111 pacientt
s poruchou odtoku krve z jater, pouze v 86 piipadech byly JZ
vizualizovany a z tohoto mnozstvi 25 pacientti mélo kratkou
stenézu JZ. V obou skupinach, s prokézanou stenézou a bez
stenozy, byly provedeny testy na hyperkoagulaéni stavy, které
odhalily identickou incidenci prokoagula¢nich stavii v obou
skupinéch. Jako etiologie stenézy ve skupiné se stenézou JZ
bylo v deviti ptripadech prokdzano myeloproliferativni one-
mocnéni, v jednom pripadé byl podkladem stenézy tumor,
antifosfolipidovy syndrom a Behgetova choroba, v jedenacti
ptipadech byl screening etiologie negativni, dva pripady byly
uvedeny s etiologii rtizné (2). V této studii byl hlavnim zpi-
sobem lé¢by konzervativni postup pouze se sledovanim (v 16
ptipadech), 12 pacientt bylo o$etfeno pomoci chirurgického
zkratu a pouze dvéma pacienttim byla provedena PTA steno-
zy se $patnym dlouhodobym vysledkem. V ¢lancich vydanych
v letech 2004, 2005 a 2014 se autofi priklani k antikoagula¢ni
terapii (4), v ptipadé, Ze se jednd o akutni uzavér JZ trombem.

Pokud jde o pomalu progredujici onemocnéni se stenézou JZ
nebo dolni duté Zily a sitovitou obstrukci dolni duté Zily, je,
pokud je to technicky mozné, doporuc¢ovana PTA stendzy (4,
5). TIPS je doporudovan u onemocnéni se $patné kontrolova-
telnym pribéhem. Kone¢nym fe$enim je jaterni transplanta-
ce provadéna u pacientt, kde selhaly v§echny jmenované po-
stupy (4). Etiologie stenézy JZ byla dosud urcena jen u &asti
pacientd, stale zustava velkd ¢ast, u které je podklad stendzy
idiopaticky (2). U ndmi prezentovaného pfipadu pacientky je
pricina stendzy nejasna.

Z duvodu heterogenity skupiny pacientit s Buddovym-
-Chiariho syndromem jsou dosud zpusoby pristupu k 1é¢bé
zna¢né neucelené. Zvlasté pristup k pacientim se stendzou
JZ neni plné vyjasnén hlavné z dvodu malého poctu téch-
to pacientt, ktef{ jsou zminéni v dostupné literature. Pripad
s kombinaci stenézy JZ a difuzniho zdZeni ostatnich JZ, ktery
je prezentovan v tomto ¢lanku nebyl dosud nikde popsan.

ZAVER

Stenéza JZ jako soucast Buddova-Chiariho syndromu je ve-
lice vzacnou formou vyskytu této choroby v nasich podmin-
kéch, je viak potieba brat tuto formu v potaz. Redeni pomoci
transluminalni angioplastiky stenotického useku s ptipadnou

implantaci stentu bylo u¢innou a relativné jednoduchou me-
todou lé¢by tohoto onemocnéni.

Pouzité zkratky

FHVP  tlak ve volné jaterni zile

JZ jatern{ zila

PTA perkutanni translumindlni angioplastika

TIPS transjugularni intrahepatalni portosystémovy zkrat

WHVP tlak v jaterni Zile v zaklinéni
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