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SOUHRN

Korc¢akova E, Mirka H, Tteska V, Skalic-
ky T, Slauf F, Chudacek Z, Hadravska S.
Cholangiogenni karcinom jako pozdni
komplikace po resekci vrozené cysty zlu-
covych cest

Prezentujeme ptipad mladé Zeny, jez pro-
délala v dospélém véku operaci vrozené
cysty pravého hepatiku, kterou vzhledem
k tésnému kontaktu s velkymi cévami ne-
bylo mozné kompletné resekovat. Byla
provedena parcialni resekce a cysto-jejuno-
-anastoméza (CJA) k drendZi Zludi. Pacient-
ka byla 4 roky bez obtizi. Posléze se dosta-
vily bolesti bficha, subikterus a laboratorni
znamky cholestazy. Kvili témto potizim
a opakovanym cholangoitidim prodéla-
la fadu vysetfeni a intervenci, které mély
zajistit ozfejméni pric¢iny obstrukce a ob-
noveni odtoku zlu¢i. Pouzité zobrazovaci
metody neprokazaly jednozna¢nou pri¢inu
obtizi, proto bylo ptistoupeno k opera¢ni
revizi, pti niz byl peropera¢ni ultrasono-
grafii prokdzan tumor v oblasti CJA. Nélez
byl vzhledem k lokalizaci inoperabilni. Pa-
cientka méla nésledné zjisténu diseminaci
malignity v jatrech i v uzlinach a zemftela 5
mésict od zjisténi maligni diagnézy na he-
patorendlni selhdni. Tento pomérné raritni
ptipad doklada zvySené riziko maligniho
zvratu vrozenych malformaci Zlu¢ovych
cest predevs§im v pripadé jejich diagndzy
a lé¢by v dospélém véku. V dostupné lite-
ratute existuje jen mélo dokumentovanych
ptipadit metachronniho karcinomu po re-
sekci zlucovych cest.

Kli¢ova slova: cysta zlu¢ovodu, cholan-
giogenni karcinom, cystojejunoanastomaza.

SUMMARY

Korcé¢akova E, Mirka H, Treska V, Skalic-
ky T, Slauf F, Chudacek Z, Hadravska S.
Bile duct cancer as a late complication af-
ter congenital bile duct cyst resection

We present a case of a young woman, who
underwent surgery for congenital bile duct
cyst in adulthood. Due to location of the
cysts it was impossible to completely remo-
ve it. The cyst was partially resected and it
was performed cyst-jejunal anastomosis
(CJA) to drain of bile. After operation the
patient was 4 years without any problems.
After this interval appeared pain in the right
upper quadrant and subicterus with labo-
ratory evidence of cholestasis. The patient
suffered from recurrent cholangitis due to
which a number of diagnostic tests and in-
terventions were performed. Used imaging
metods did not demonstrate an unequivocal
cause of problems, therefore subsequently
surgical revision was performed and the in-
traoperative ultrasonography demonstrated
tumor in anastomosis. The finding was ino-
perable due to inappropriate location. In the
following period liver and lymphnode meta-
stases appeared and patient died five months
after diagnosis of malignancy.

This relatively rare case illustrates an
increased risk of malignant transformation
of congenital malformations of the biliary
tract. There are very few documented me-
tachronous cancer after resection of the bi-
liary tract in the literature.

Key words: bile duct cyst, bile duct can-
cer, cyst to jejunum anastomosis.
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Obr. 1. Klasifikace cyst choledochu dle Todaniho
Fig. 1. Bile duct cyst classification by Todani

uvoD

Cysty zlucovych cest jsou vrozené anomalie projevujici se roz-
$itenim nékteré ¢asti zlu¢ového stromu. V zépadnich zemich
jsou relativné vzacné, jejich prevalence je 1 na 100 000-150 000
obyvatel. V Japonsku je onemocnéni 100-150krat ¢astéjsi (1,
2). Onemocnéni se vyskytuje 3—4krat ¢astéji u Zen. P¥i¢ina neni
dosud spolehlivé objasnéna, nékteré teorie hovoii o anomal-
nim prenatalnim vyvoji zlu¢ovych cest, jiné zvazuji vliv refluxu
pankreatickych $tav do zlucovych cest, protoze maximalni tlak
v pankreatickém vyvodu je 2-3krat vys$si nez ve Zlu¢ovodech.
K refluxu dochazi obvykle u anomalné dlouhého spole¢ného
vyvodu. Reflux pankreatickych enzymt do Zlu¢ovych cest vy-
volava zanétlivé zmény a poskozeni stény Zlu¢ovodu s nasled-
nou dilataci a dal$imi komplikacemi (zanét, tumor) (3).

Cysty zlu¢ovodu se klasifikuji podle Todaniho (obr. 1) (4).

A Obr.2

kobiliarni junkce (APBJ) (5), coz je prodlouzeny spoleény
vyvod sahajici mimo sténu duodena. Pritomnost anomalie je
diagnostikovana az u 70 % pacienti s cystou zlu¢ovodu a sig-
nifikantné zvys$uje riziko maligniho zvratu.

KAZUISTIKA

Prezentujeme raritni pripad 32leté zeny, ktera se v roce 2009
dostavila na chirurgickou ambulanci nasi nemocnice s akut-
nimi bolestmi v pravém podzebii, bez nauzey a zvraceni, bez
hmatné rezistence. Pred touto piihodou byla stran zlu¢ovych
cest zcela asymptomaticka. Jako prvni zobrazovaci metoda
bylo provedeno USG a nésledné CT vysetfeni s nalezem ne-
pravidelné cysty ve 4. jaternim segmentu a drobnych kament
ve zlu¢niku, bez znamek zesileni stény 7lu¢niku a bez rozsire-

A Obr.3

Obr. 2. CT po i.v. aplikaci kontrastni Idtky ve venozni fazi; nepravidelnd cysta ve 4. jaternim segmentu
Fig. 2. CT scan after intravenous contrast in the venous phase, an irregular cyst in the 4" liver segment

Obr. 3. ERCP - ndstrik choledochu - je patrné pinéni cysty z pravého hepatiku a cdstecné se proplriuje Zzlucnik

Fig. 3. ERCP - the cyst is filled from the right hepatic duct
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A Obr.4

A Obr.5

Obr. 4. CT po ndstriku Zzlucovych cest pfi ERCP - je patrny kontrastni Idtkou naplnény Zlucnik i cysta komunikujici s pravym hlavnim Zlucovodem
Fig. 4. CT scan, following the ERCP — shows contrast material in the gallbladder and the cyst communicating with the right main bile duct

Obr. 5. 3D rekonstrukce technikou volume rendering — zobrazuje zlucnik i nepravidelnou cystu hepatiku naplnénou kontrastni ldtkou po ERCP
Fig. 5. 3D CT reconstruction - displays the gallbladder and irregular cyst filled with contrast medium after ERCP

A Obr.6

A Obr.7

Obr. 6. CT s kontrastni ldtkou v korondrni roviné, provedené na zacdtku klinickych obtizi, 4 roky po CJA - patrné rozsitené Zlucovody v pravém jaternim

laloku

Fig. 6. Post contrast CT scan in the coronal plane, shows dilatation of the bile ducts in the right hepatic lobe

Obr. 7. MRCP z téze doby - mirné rozsiteni intrahepatdlnich Zlu¢ovodd, dobre proplnény choledochus, stopové patrnd tekutina i v CJA
Fig. 7. MRCP - slightly dilated intrahepatic bile ducts, normal, well filled common bile duct, imperfekt filling of the CJA

ni zlu¢ovych cest (obr. 2). Nasledné pacientka prodélala en-
doskopickou retrogradni cholangiopankreatografii (ERCP),
kde byla prokdzana benigni stendza Vaterské papily, chole-
dochus byl normalni a z pravého hepatiku se plnil cystoidni
utvar (obr. 3). Dva mésice po odeznéni klinickych ptiznaku
podstoupila pacientka kontrolni ERCP s podobnym nalezem
a v navaznosti na tento vykon jesté kontrolni CT s kontrast-
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ni naplni Zlu¢ovych cest se zavérem: Caroliho cysta velikosti
40 x 25 x 25mm $iroce komunikujici s pravym hepatikem
a vtlacujici se do junkce hepatiki. V cysté byly vicecetné
drobnéjsi konkrementy (obr. 4, 5).

V ¢ervnu 2009 podstoupila pacientka planovanou operaci
na chirurgické klinice. Ptivodné byla planovana pravostranna
hepatektomie. Béhem operace vsak byl zjistén maly objem le-
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A Obr.9
4 Obr. 8

Obr. 8. Zevné vnitrni drendz Zlucovych cest s ndstfikem - intrahepatdlni Zzlucovody jsou lehce prostornéjsi, lumen choledochu se pini kolem drénu
Fig. 8. External-internal drainage (EID) of the biliary tract with filling — intrahepatic bile ducts are slightly expanded, common bile duct lumen is filled

around catheter

Obr. 9. USG bricha - rozsifené intrahepatdlni Zlucovody
Fig. 9. Abdominal ultrasound - intrahepatic bile ducts are dilated

vého jaterniho laloku. Byla provedena oteviena cholecystek-
tomie. Zlu¢nik obsahoval drobny kamen, sténa zlu¢niku byla
normalni $ife. Z lazka 7lu¢niku se ozfejmila cysta. Peroperac-
ni ultrasonografie potvrdila cystu velikosti 47 mm vychazejici
z pravého hepatiku, ktera byla ulozena ve vétveni pravé ja-
terni zily a odtlacovala stfedni a levou jaterni Zilu. Obé vétve
portalni zily bézely po jejim povrchu. Vzhledem k lokalizaci
cysty a tésnému vztahu k cévam a také vzhledem k malému
objemu levého jaterniho laloku bylo ustoupeno od zaméru
provést pravostrannou hepatektomii a byla provedena par-
cidlni resekce cysty s cysto-jejuno-anastomézou dle Rouxe.
Cysta byla hladkosténna, bez polypti, obsahovala dva kon-
krementy a ¢irou zlu¢. Histologicky byla na zlu¢niku proka-
zana produktivni cholecystitida s loZiskovou cholesterolézou
sliznice, na resekatu cysty pak chronicka zanétliva infiltrace
s neutrofilnimi a eozinofilnimi leukocyty. Na kontrolni sono-
grafii bficha tyden po operaci nebyly prokazany zadné poope-
ra¢ni komplikace. Pacientka byla propusténa v dobrém stavu
do doméciho o$etfovani. Nasledné byla pravidelné kontrolo-
vana v poradné jaterni chirurgie.

V zati 2013 se dostavila v no¢nich hodinach na ambulan-
ci s bolestmi v levém epigastriu. Druhy den podstoupila CT
s nalezem rozsifenych intrahepatélnich zlu¢ovodt (IHZ) pra-
vého laloku (obr. 6). Zaroven méla zvy$ené zanétlivé parame-
try a jaterni testy, stav byl hodnocen jako akutni cholangoitida
a pacientka byla prelé¢ena ATB. V prosinci téhoZ roku byla
provedena MR cholangiopankreatografie (MRCP) s normal-
nim nalezem (obr. 7), v tomto obdobi byla pacientka zcela
asymptomaticka. V lednu 2014 se dostavila znovu se znam-
kami obstrukéniho ikteru jak v klinickém, tak laboratornim

obraze. Na USG byly zjistény rozsitené IHZ a hyperechogen-
ni struktura (zfejmé kombinace jizevnatych zmén a nasité
kli¢ky) v oblasti jaterniho hilu s podezfenim na pfitomnost
dvou konkrementt. Vzhledem k tomuto nalezu byla zavede-
na zevné-vnitini drendz (ZVD) zlucovych cest. Po zavedeni
ZVD se paradoxné zvy$ily zanétlivé parametry i jaterni tes-
ty. Pacientka byla poté opakované hospitalizovana s recidi-
vujicimi atakami cholangoitidy a obstrukce zlu¢ovych cest.
Prodélala opakované nasttiky ZVD i nékolik vymén drendze
(obr. 8). Vzdy pti pokusu drenaz uzavrit a vyjmout se zvysi-
la sekrece z drénu a zvysily se jaterni testy. Opakované USG
kontroly zjistovaly sttidavé normalni a rozsifené intrahepa-
talni Zluc¢ovody, jaterni parenchym byl bez loZisek (obr. 9).
Pocatkem cervence 2014 byla provedena dilatace CJA balén-
kem s dobrym efektem (obr. 10). Po 3 tydnech na kontrolni
MRCP byly nitrojaterni Zlu¢ovody mirné rozsifeny, neplnil
se choledochus (obr. 11). MR vySetfeni jater s podanim he-
patospecifické kontrastni latky nebylo indikovano. Vzhledem
k recidivujicim atakdm cholangoitidy a obstrukci zlu¢ovych
cest a nejasné pri¢iné obtizi bylo na zdkladé konzilia chirurga,
radiologa a gastroenterologa ptistoupeno k revizni operaci,
kterd probéhla koncem srpna. Peropera¢né byl zjistén tumor
v oblasti CJA. Peropera¢ni ultrasonografie (IOUS) potvrdila
tumor velikosti 26 mm se satelitem v bezprostfedni blizkosti
velikosti 8 mm (obr. 12). Ostatni jaterni parenchym byl bez
loziskového postizeni, hepatoduodenalni ligamentum bez uz-
lin. Levy lalok byl maly, tvoril maximalné 20 % objemu jater.
Pravostrannd hepatektomie nebyla vzhledem k malému rezi-
dudlnimu objemu jaterniho parenchymu proveditelna z di-
vodu rizika akutniho jaterniho selhani, proto bylo od vykonu
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A Obr. 10 A Obr. 11

Obr. 10. Balénkovd plastika CJA
Fig. 10. Balloon expansion of CJA

Obr. 11. MRCP pred 2. operaci - ZVD, intrahepatdlni Zzlucovody lehce prostornéjsi, nenaplnén choledochus
Fig. 11. MRCP before the second surgery - intrahepatic bile ducts are slightly expanded, unfilled common bile duct

A Obr. 12 A Obr. 13

Obr. 12. Peroperacni sonografie — neostre ohranicend tumordzni hmota komprimujici pravou portdlni Zilu
Fig. 12. Intraoperative ultrasonography — poorly demarcated tumor mass compressing the right branch of the portal vein

Obr. 13. PET/CT po 2. operaci - vicecetné FDG akumulujici okrsky v obou jaternich lalocich odpovidaji jaterni disseminaci cholangiogenniho karcinomu
Fig. 13. PET/CT - FDG accumulating multiple lesions in both liver lobes correspond with dissemination of cholangiogenic cancer

ustoupeno, byla odebrana biopsie. Histologicky byla prokaza-  suspektni uzlinova metastaza pod mec¢ikem (obr. 13). Roz-
na infiltrace hute diferencovanym adenokarcinomem duktal-  hodnuto o symptomatické terapii a zavedeni stentu do ana-
niho vzhledu. stomazy (obr. 14).

V odstupu 1 mésice byla indikovdna PET/CT s nélezem Pacientka zemfela 5 mésict po druhé operaci na hepatore-
mnohodetné jaterni diseminace cholangiogenniho karcino-  nalni selhdni na podkladé mnohodetné generalizace cholan-

mu v jatrech, na povrchu jater, vypotky v seréznich dutinach, = giogenniho karcinomu do jater.
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A Obr. 14

Obr. 14. Zavedeni stentu do hepatocholedochu s cilem zajistit odtok
Zluci

Fig. 14. Metalic stent in the common bile duct to maintain patency of
bile

DISKUSE

Cysty zlucovych cest jsou vrozena onemocnéni, ktera se proje-
vuji obvykle pomérné ¢asné bolestmi bricha, zvracenim, ikte-
rem a mohou se prezentovat i jako hmatna rezistence v bfise.
U vétsich déti mize byt prvnim projevem pankreatitida (6).
Mohou vs$ak mit i nespecifické projevy (7) ¢i jsou zcela bezpri-
znakové, a proto nemusi byt véas rozpoznany. Onemocnéni se
obvykle diagnostikuje a je operovano v raném détském véku
(60 %). Ve 20 % pripadi se mohou cysty zachytit aZ v dospé-
losti, kdy je nejtypi¢téj$im klinickym projevem bolest bricha.

Komplikace provazejici neoperované cysty zlu¢ovodi jsou
cholangoitida, akutni pankreatitida, jaterni absces, cholan-
giogenni karcinom, fibréza, cirhéza ¢i spontanni ruptura.
Za pri¢inu maligniho zvratu u pacientti s cystou zlucovych
cest se povazuje chronicky zanét, ktery vznikd pfi zamezeni
¢i zpomaleni odtoku Zludi (8). Riziko maligniho zvratu roste
s dobou trvani onemocnéni, tedy s vékem.

U pacientt s cystou zjisténou a odstranénou v raném dét-
ském véku je riziko vzniku karcinomu pod 1%. V hodnoceni
rizika karcinogeneze u choledochalnich cyst zjisténych v do-
spélosti se prace rozchdzeji, Bismuth (8) v praci z roku 1999
uvadi riziko vzniku malignity u cyst operovanych ve véku
11-20 let 6,6 % a nad 20 let 14,3 %. Jihokorejsti autofi uvadéji
v praci z roku 2011 riziko vzniku malignity ve vékové skupiné
21-30 let 1,3 %, ve skupiné 71-80 let 23,5% (9).

Multicentricka studie provedena v Jizni Koreji v letech
1990-2007 zahrnujici jen dospélé pacienty operované pro

cystu zlu¢ovodu (808 pacientit) uvadi vyskyt malignity u 10 %
osob s cystami choledochu, z toho 50 % mélo karcinom v cys-
té, 43 % karcinom zlu¢niku, jen 7% metachronni karcinom.
U pacientt s karcinomem zluc¢ovych cest v tomto soubo-
ru byla kurativni resekce nddoru mozna u 75% pacientt.
Ve skupiné osob s metachronnim karcinomem byl pouze je-
den prfipad intrahepatalné vzniklého tumoru, ktery byl zjistén
v odstupu 53 mésict od operace, byl neoperabilni, 1é¢en byl
chemoterapii a doba preziti byla 6 mésict. Podobné pripady
jsou v literatute popisovany jen sporadicky.

Nejpresnéjsi diagnostiku cyst choledochu umoznuje en-
doskopicka retrogradni cholangiografie, jedna se v$ak o in-
terven¢ni zakrok zatizeny moznymi komplikacemi. Neinva-
zivné lze vysetfovat prostfednictvim USG, MDCT, MRCP,
zobrazovaci metody vSak mohou mit problém s malymi
cystami (10).

Cysty choledochu se fesi opera¢né, optimalni 1é¢ebnou
metodou je kompletni resekce cysty, predev$im u typt 1 a 4,
kde je vyssi riziko vzniku malignity. Pokud to neni mozné,
jako napriklad v pripadé nami referované pacientky, provadi
se parcialni resekce cysty a spojkova operace, zajistujici dre-
naz zludi z cysty. Cysty typu 3 lze fesit endoskopickou sfink-
terotomii. Pokud je cysta velka, doporucuje se resekce a cho-
ledochoduodenostomie (2). U unilobuldrni Caroliho nemoci
se provadi lobektomie postizeného jaterniho laloku. Pokud
se jedna o difuzni postizeni je vysoké riziko vzniku cirhdzy
a malignity, proto je doporuc¢ovana transplantace jater. U pa-
cientli s odstranénou cystou zluc¢ovych cest je nezbytné dlou-
hodobé sledovani, nékteré prace uvadéji potiebu sledovat pa-
cienty 30 let po operaci, jini doporuéuji dozivotni sledovani.

Léc¢ba malignich tumort vzniklych v cysté je rovnéz chi-
rurgicka, tumory extrahepatalnich zlu¢ovodi jsou resekova-
ny a je provedena choledochoenteroanastomdza, v piipadé
lokalizace tumoru intrahepatalné je optimalnim fe$enim re-
sekce tumoru s dostateénym bezpe¢nostnim lemem zdravé
jaterni tkané. V pripadé, Ze se jedna o tumor Zlu¢niku, pro-
vadi se cholecystektomie s eventualni resekei prilehlého ja-
terniho parenchymu. Nékteré pripady jsou v$ak neoperabilni
z dtivodu nevhodné lokalizace tumoru a v téchto ptipadech se
podéava pouze chemoterapie.

U referované pacientky vsak i pres ¢asté kontroly nebyl
karcinom zjistén v ¢asném stadiu, protoze zobrazovaci meto-
dy nedokazaly identifikovat pocate¢ni rust nadorovych hmot
v oblasti cysto-jejuno-anastomozy. Tato lokalizace je pomérné
raritni. A¢ na moznou pritomnost maligniho zvratu v oblasti
CJA se pred druhou laparotomii pomyslelo, vzhledem k re-
cidivujicim infektim a pretrvavajici dilataci intrahepatalnich
zlu¢ovodu, prvni metodou, kterd nador objektivizovala, byla
az IOUS. Zpétné lze spekulovat o tom, Ze méla byt v obdo-
bi recidivujicich obtizi MRCP, kterd neni schopnd detailnéji
posoudit tkan jater, doplnéna o standardni MR jater. MR vy-
Setfeni s podanim hepatospecifické kontrastni latky by lépe
posoudilo stav jaterniho parenchymu a mohlo objektivizovat
pfitomnost tumoru. Diagnostickou metodou, ktera by pre-
dopera¢né mohla ozfejmit pritomnost malignity, je PET/CT.
Nédory zluc¢ovych cest vyrazné akumuluji fluorodeoxygluko-
zu (FDG) a senzitivita PET/CT pro nodularni typ cholangio-
karcinomu je 85%. Toto vySetfeni vSak predoperac¢né nebylo
indikovano. PET/CT bylo provedeno az po operaci pro potie-
bu stagingu onemocnéni, kdy prokazalo mnohodetnou dise-
minaci cholangiokarcinomu v jatrech i v uzlinach.
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U nasi pacientky se projevila neptiznivda kombinace néko-
lika rizikovych faktort. Pfitomnost cysty zlu¢ovych cest zvy-
$uje riziko vzniku cholangiogenniho karcinomu oproti bézné
populaci 0 20 % (11). Skute¢nost, Ze cysta zlucovodu byla zjis-
téna az v dospélosti, zvySuje riziko maligniho zvratu o 14 %.
Parcialni resekce cysty a CJA je sice uznavanym opera¢nim
feSenim, je vSak zatizena zvy$enym rizikem vzniku maligni-
ty (12). V uvahu je tfeba vzit i prodélanou graviditu, i kdyz
vliv téhotenstvi na riziko maligniho zvratu cyst Zlu¢ovych cest
neni v literatufe diskutovan.

ZAVER

Cysty choledochu jsou v nasi populaci sice pomérné rarit-
ni vrozenou anomalii, pfesto je na né nutné pomyslet v di-
ferencialni diagnostice bolesti bficha a ikteru, a to prede-
vs$im u détskych pacienti, protoze ¢asné stanoveni diagnozy
a Casnd operace snizuje riziko zavaznych komplikaci v¢etné
maligniho zvratu (13). U pacientl s anamnézou operované
cysty zlucovych cest je nezbytné dlouhodobé, nékteti autori
doporucuji i celoZivotni sledovani (14). Z uvedené kazuistiky
vyplyvd, ze i opakované negativni nalez zobrazovacich me-
tod, zvlasté pokud se na moznou malignitu cilené nepomysli,
jednozna¢né nevylu¢uje moznost maligniho zvratu v oblasti
CJA, coz je oblast velmi komplikované prehledna pro zobra-
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