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Déti s choledochalni cystou se klinicky obvykle prezentu;ji s triadou bolesti bficha, cystickym Gtvarem v pravém hornim
kvadrantu a obstruk¢ni zloutenkou. Pokud je cysta velkd, mlze se projevit také proménlivymi stupni duodenalni obstrukce.
Souvislost mezi duodenalni obstrukci a choledochdlni cystou je velmi vzacna i kdyz je zndmo, Ze duodenalini obstrukce je
spojena s mnoha dalSimi anomaliemi. Autofi popisuji kazuistiku 10denniho novorozence, u kterého byla choledochalni cysta
pfi¢inou postupného rozvoje duodendlni obstrukce. Peropera¢né byla nalezena choledochokéla (typu Ill) s doprovodnou
malrotaci. Byla provedena korekce malrotace, kompletni resekce duodena D2-3 s excizi choledochalni cysty a findlné back-to-
-back duodeno-jejunoanastomoza.

Klicova slova: choledochalni cysta, choledochokéla, lll. typ choledochalni cysty, malrotace, duodendlni obstrukce, novorozenec.

Infants with choledochal cyst classically present with a triad of abdominal pain, right upper quadrant mass, and obstructive jaun-
dice. If the cyst is large, it may also manifest with variable degrees of duodenal obstruction. The connection between congenital
duodenal obstruction and concomitant choledochal cyst has not been reported frequently, although duodenal obstruction is
known to be associated with many other anomalies. The authors describe the case study of a 10-day-old neonate whose choled-
ochal cyst was the cause of the progressive development of duodenal obstruction. Choledochocele (type Ill) with accompanying
malrotatio was found peroparatively. Correction of malrotation, resection of D2-3 duodenum with complete choledochal cyst
excision and finally back-to-back duodenal-jejunoanastomosis was performed.

Key words: choledochal cyst, choledochocele, type Il choledochal cyst, malrotation, duodenal obstruction, newborn.

Prvni popis choledochélni cysty je pfipiso-
van némeckému anatomovi Abrahamu Vaterovi,
ktery choledochdlnf cysty zaznamenal béhem
disekce v roce 1723, krétce poté, co poznal po-
vahu spojenizlucovych a pankreatickych vyvod(
do ampuly, kterd nyni nese jeho jméno (1). Sir
W. C. Wheeler plvodné popsal choledochokélu

v roce 1915 jako cystickou strukturu zasahujici
do duodena a vedouci k biliarni obstrukci (2).
Choledochalni cysty (CDC) jsou vzacné vrozené
anomalie s vyskytem 1z 200000 narozenych
déti v zapadni populaci. Ctyfikrat astejsi vyskyt
je pozorovan u Zen a asijské populace. Ackoli jsou
pfitomny od détstvi, jsou ¢asto diagnostikovany
azv dospélosti. Choledochdlni cysta byla poprvé

diagnostikovana antenatalné pomoci ultrazvuku
Dewburym a kol. v roce 1980 (5). Dnes je az 15 %
CDC diagnostikovano antenatalné, coz jsou témef
vzdy typy Ic nebo V. DlleZité je vzdy vyloucit
moznost cystické bilidrni atrézie, kterd vyzaduje
urgentni portoenteroanastomdézu podle Kasaie.

Klinicky se prezentuje bolestmi bficha, ob-
strukeni Zloutenkou a pfitomnosti cystického
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CHOLEDOCHALNI CYSTA I TYPU S MALROTACI JAKO PRICINA NOVOROZENECKE DUODENALNI OBSTRUKCE

Rdzné druhy cyst choledochu podle klasifikace Todaniho. Upraveno podle (12)
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UZ vysetieni plodu, grav. hebd.25+6. V dutiné biisni se v subhepatické oblasti zobrazuje anecho-

genni, dobfe ohraniceny cysticky Gtvar

dtvaru v pravém hornim kvadrantu bficha.
Cholangitida, pankreatitida, portalni hyperten-
ze a abnormality jaternich funkenich testd jsou
¢asté a jsou povazovany za dusledek ABPDU
(@anomalni pankreatobilidrni duktalni junkce)
nebo obstrukce z konkrement( (2).

10dennf
PLDD k pfijeti na kliniku pro vahovy ubytek

novorozenec byl odesldn
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CENTRUM FETALNI MEDICINY

RM&C
45Hz/11.8cm

(-110 g/6 dni). Dité opakované zvraci po kazdém
kojeni, zvraceni je explozivni — obloukem. Stav
ditéte se zhorsil 7.dne Zivota, od kdy byly zvratky
Zlutozelené a objevil se i vyraznéjsi ikterus.
Dle matky se ale dité o jidlo hl3silo, stolicky byly
charakteru michanych vajicek denné. Pomocené
pleny zvykle, moc byla ale syté Zlutava.

Od prenatalniho zivota byla dispenzarizo-
vana pro nalez ohrani¢eného anechogenni-

ho cystického utvaru v subhepatické oblasti

(obr. 2). Dité bylo z lll. gravidity/Ill. para, kombi-
novany screening v I. trimestru byl negativni,
podrobna morfologie plodu ve Il. trimestru
s nalezem cystické formace v dutiné bfisni,
téhotenskd cukrovka byla [é¢ena dietou. Porod
byl ve 35 + 4 t. gravidity, PH 2980 g, spontanné
zahlavim, plodové voda ¢ird, dité po vybaveni
bez potizi s adaptaci. Na novorozeneckém
oddélenf bylo 3. den Zivota provedeno kon-
trolni UZ vysetfeni (obr. 3) na kterém bylo
potvrzeno, ze cysticky Utvar se od prenatalni
kontroly mirné zvétsil do velikosti 29 X 21 mm
s patrnou sténou sife 1 mm, bez prokrvenf
v dopplerovském mapovani pritoku. V dife-
ren¢ni diagnostice jsme zvazovali moznosti
stfevni duplikatury, mezenteridInf cysty nebo
lymfangiomu. Hodnoty transkutannf biliru-
binometrie (Minolta) byly od 75 umol/Il, do
208 umol/I ve fyziologickém rozmezi. Jatra
byla nezvétsena, pfimérené echogenity, bez
lozisek. Zluenik nezvétien, sténa byla neroz-
$ifend, bez detekce lithidzy. Vyvodné Zlucové
cesty byly nerozsiteny, v pfehledném rozsahu
bez detekce lithidzy. Pankreas nebyl patrny.
Slezina nezvétsend, pfiméfené echogenity,
bez lozisek. V peritonedlni dutiné bez volné te-
kutiny. Novorozenecky screening byl odebran
kompletné. Pfed propusténim z novorozenec-
kého oddéleni bylo dité pIné kojeno, zac¢inalo
prospivat na véze, hmotnost pfi propusténi
byla 2790 g, klinicky nalez byl fyziologicky,
pupecni pahyl ponechdn. Maminka o oset-
fovani ditéte poucena. Dité bylo za 6 tydnu
pozvano na kontrolni ambulantnf ultrazvu-
kové vysetreni briska.

Pfi ndhlém zhorSeni bylo dité pfi pfijeti
afebrilni, ameningeéini, hydratace byla mirné
snizend—turgor povadly, mo¢ byla tmava. Skléry
nazloutlé, zornice izokorické s reakci na osvit.
AS pravidelnd, ozvy ohranic¢ené, bez Selestu.
Dychéni v celém rozsahu plic puerilni, bez ve-
dlejsich fenoménd. Bfisko bylo meteoristické
a vzedmuté, hdre prohmatné, patologicka re-
zistence ani organomegalie nebyla hmatng,
peristaltika ziv&jsi. Genitdl Cisty, anus bpn, per
rectum nevysetfena. Kize lehce ikterickd. Otoky
0. Hmotnost 2904 g (-110 g/6dni). Pro akutné
vzniklou obstrukci GIT (duodena - zeleny ob-
sah zvratkd), zvysenou intenzitu ikteru a blize
nespecifikovany cysticky utvar v dutiné bfisni
velikosti 29x21 mm) byla pro projevy duodendini
obstrukce pfijata na JIRP.
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UZ vysetreni bricha 3. den Zivota, cysticky Utvar uloZeny subhepaticky se od prenatdlini kontroly

2vetsil

1L 2.97 cm
2L 215cm

UZ vysetieni bricha 10. den Zivota. Cysticky Gtvar uloZeny v horni poloviné bricha vpravo se opét

od posledniho vysetreni zvétsil

Laboratorni vysetieni v den pfijeti: Krevni
obraz: leukocyty: 15,95x10%1, hemoglobin
194 g/1, HCT: 0,56, desticky: 518x10%/1, dif. rozpo-
Cet: Ly: 32,0 %, Mo: 12,5 %, Ne: 51,9 %, Eo: 3,2 %,
Ba: 0,4 %. Koagulacni screening byl v mezich
normy. Biochemie-sérum: Na: 139 mmol/I, K:
4,49 mmol/l, Mg: 0,85 mmol/I, P: 1,29 mmaol/I,
urea: 4,6; kreatinin 27, konjugovany bilirubin: 26,5
pmol/I; nekonjugoany bilirubin: 355 pmol/I; ALT:
0,81 pkat/l; AST: 1,21 pkat/I; ALP: 3,99 mmol/I,
GGT: 17,50 pkat/l; amylaza: 0,07 pkat/l; / lipa-
za: 4,71 pkat/l; CB: 54,0 g/I; ALB: 46,0 g/I; CRP:
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D1 37.4 mm
D2 29.6 mm

0,7 mg/I; PCT: 0,16 pug/I; cholesterol: 2,20 mmol/I,
trigliceridy: 0,73 mmol/I.

Zobrazovaci vysetteni: vysetfeni pomoci
ultrazvuku (obr. 4): v mesogastriu vice vpravo
se zobrazoval Utvar velikosti asi 40 x 30 mm, od
posledni kontroly zvétseny, mél zfetelnou jem-
nou sténu a obsah prevazné anechogenni, pfi
pravém okraji byl patrny hyperechogennfi okrsek
a v zadni ¢asti byl jeho obsah mirné zahustény.
Prokrveni nebylo pritomné. Utvar byl v blizkosti
duodena, dif. dg. stejna jako driv, viz minulé vy-
Setfenl. Pylorus se nedafil zobrazit, byl patrné

MR vysetreni bricha, T2 sekvence, korondl-
ni zobrazeni. Cysticky Utvar je hypersigndlini, dobre
ohraniceny, ulozeny v tésné blizkosti d. choledochus,
duodenum neni dobie prehledné

Stejné MR vysetreni, T1 sekvence koro-
ndlné. Cysticky dtvar je homogenni, hyposigndini,
cdstecné je zachyceny d. hepatocholedochus (Sipka)

v tésné blizkosti Utvaru. Intrahepatické Zlu¢ovo-

dy byly jemné, hepatocholedochus byl $irsi - asi
4 mm Ssiroky, ale cysticky Utvar na néj pfimo
nenavazoval. Zlu¢nik byl normalni, pankreas
se nedal diferencovat. MR vysetieni bficha
(obr. 5, 6): V subhepatické oblasti vice medidlné
se zobrazoval ovélny Utvar velikosti asi 40 x 30
x 28 mm, byl hladce konturovany, sténu mél
jemnou, na T2 sekvenci byl hypersignalni, na
T1 sekvenci hyposigndlni mirmeé nehomogenni,
se zfetelnou sténou, ktera méla vyssi signal a po

aplikaci k.l iv se nasytila. Cysticky utvar kompri-
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Obr. 7. Cystickd dilatace D2-3 duodena
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Obr. 8. Cystickd dilatace D2-3 duodena - viditelnd distdini odstupujici klicka strevni (soucasné $lo o
non-rotaci s mesenterium commune a bez vytvoreného lig. Treitzi)

moval duodenum, roztlacoval klicky tenkého
stfeva, byl v tésné blizkosti ductus choledochus,
ktery byl jemny, tésné naléhal na hlavu pankrea-
tu, kterd byla Spatné prehlednd, zbytek pankre-
atu byl nezvétseny. Zlu¢nik byl bez zmény, jétra
byla bez loziskovych zmén, slezina nezvétsens,
ledviny byly orienta¢né beze zmén.

Z4avér: cysticky utvar v mezogastriu vice
vpravo - etiologie nejasna — stfevni duplikatura?
mezenteridlni cysta? Po vysetieni détskym chirur-
gem bylo dité doporuceno k chirurgickému feden.

www.pediatriepropraxi.cz

Operacni nalez (obr. 7, 8, 9): brisni dutina
byla bez vypotku, v podjaterni krajiné jsme na-
lezli cystoid popisovany na MR, pfes néj bylo
uloZzeno cékum (jde o malrotaci). Provedli jsme
discise Laddovych pruh(, uvolili jsme cékum,
colon ascendens a colon transversum, a tim
obnazili cystoid - jde o cystickou dilataci D 2-3
duodena v priiméru 5 x 5 x 5cm. Duodenum
jsme v rozsahu D1-D3 protali, intramuralné jsme
nalezli cystoid. Zlu¢nik i Zlu¢ovody byly bez pa-
tologického nalezu — hepatocholedochus byl
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jemny). Provedli jsme resekci D2-D3 spole¢né
s cystoidem (histologické vysetteni) (obr. 10,
11) a nakonec duodeno-jejuno-anastomaozu.
DJA je asi 4-5cm dlouhg, je vitdlni. Vzhledem
k malrotaci, byly klicky tenkého a tlustého streva
zvykle uloZeny do pozice non-rotace.

Peroperac¢né byla zahéjend lé¢ba antibio-
tiky, dalsi péce na JIRP. Kardiopulmonalné by-
lo dité kompenzovéno, postupné byl zahajen
enterdIni pfijem, navySovany byly davky, kte-
ré tolerovala. Rana byla klidn, zhojila se per
primam. Kompletné prevedena na matefské
mléko, pIné kojena, pila i pfes 70 ml/davku,
prospivala, pfi propusténi z nemocnice byla jejf
hmotnost 3160 g. Den pred propusténim byla
vysetfena funkénost anastomozy. NG sondou
byl podédn vodny roztok kontrastni latky: k.I.
ihned postoupila do bulbu a duodenalni kli¢-
ky, v misté anastomdzy na duodenu je patrny
ovalny defekt, velikosti asi 8 x 4 mm, patrné
pooperacni zmény, po 3 hod od podéni k.I.
byl minimalni zbytek v Zaludku a k.l. byla aZ
v oblasti rektalni ampuly.

Diskuze

CDC byly v roce 1977 klasifikovany podle
Todaniho do péti variant (obr. 1) (3). Todani vy-
sel ze starsi (1959) klasifikace podle Alonso-Leje
akol. (15). Z pétivariant CDC je typ Ill, také zndmy
jako choledochokéla, nejméné béznou varian-
tou, zahrnujici pouze 1,4-4,5 % ze vsech typu
CDC. Choledochokéla se projevuje jako cysticka
dilatace distéIniho spole¢ného Zlu¢ovodu (CBD),
ktery mUZe vycnivat do dvanacterniku. V roce
1995 Todani doplnil svou klasifikaci o koncept
pankreatobilidrni maljunkce, které je prevazné
asociovana s typy la, Ica IVa (7, 8).

Choledochokéla (nebo choledochdlni cy-
sta typu Ill) je vzacnd vrozend malformace, pfi
které dochazf k cystické dilataci intraduodenalnf
¢asti distalniho spole¢ného zlu¢ovodu. Casto
je pricinou recidivujici bolesti pravého horniho
kvadrantu, Zloutenka nebo hyperamylasémie.
Primérny vék pfi diagndze u publikovanych
pediatrickych pfipadd byl 7,8 + 5,5 roku (rozsah
6 tydnl — 15 let). Nejbéznéjsimi pfiznaky pfi
diagndze byly bolesti bficha, nauzea/zvracenti
a Zloutenka. Méné casté priznaky jsou horecka
a acholicka stolice. Nej¢astejsSimi laboratorni-
mi nélezy jsou hyperamyldsemie a hyperbili-
rubinemie. Mezi dal3i nélezy patfily zvysené
jaternf testy, hyperlipdsemie, zvysena alkalicka
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Obr. 9. DistdIné protatd klicka pod cystoidem duodena a ventrdiné discidovdna — intralumindini cysta

= choledochokéla, pinzeta v misté vyronu Zluci

Obr. 10. Barvenihematoxylin-eozin (HE), zvétseni 40x. V dolni &dsti obrdzku ¢dst stény duodena, v horni

cdstivystelka choledochokély

fosfatdza, leukocytdza a zvysend hladina CRP

(9).V rozséhlé retrospektivni studii bylo zjisténo,
Ze pouze 254 pacientt (0,7 %) mélo CDC typu
Todani lll (choledochokélu). Nej¢asté&jsim ote-
vienym postupem byla transduodendlni celkova
resekce cysty. Endoskopicka sfinkterotomie byla
provedena u péti pediatrickych pacientd. Vichni
détsti pacienti s hlaSenou patologii méli v cho-
ledochokéle duodendlni sliznici a vsichni méli
stejné dobré pooperacni vysledky, nezavisle

e

na lécbé. Nejcastéjsi diagnostickou modalitou
choledochélnich cyst byla ultrasonografie. Tyto
cysty Ize déle zobrazit pomoci MR cholangio-
grafie nebo MR vysetienim bricha, ERCP nebo
endoskopickou ultrasonografii (8, 11, 14).
Etiologie vyvoje choledochokély zlstava
stale nejasna. Existuji ale dvé hlavni hypotézy:
hypotéza pankreatického refluxu a hypotéza
obstrukéniho segmentu. Prvni z nich, kterou
navrhl americky radiolog Donald Babbitt v roce
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1969 — pfedpoklada, Ze aktivovand proteolyticka
pankreaticka stava poskozuje bilidrni epitel, pfi-
lehlou hladkou svalovinu, ¢imz oslabuje sténu
Zlucovych cest a zpUsobuje jejich dilataci. Druha
hypotéza pouze naznacuje, ze existuje distalni
vrozeny stenoticky segment, a proto vznika pro-
ximalni bilidrni dilatace v ddsledku zvyseného
intraluminalniho tlaku (2, 4, 12, 13).

Diferencidlni diagnostika (pfevazné u dospé-
lych pacientl)) zahrnuje pseudocysty pankreatu,
bilidrni papilomatézu nebo Zlu¢ovy hamartom.
U déti pfi sonografickém nalezu cystického Utva-
ru v této lokalité myslime vice na mezenteriaini
cysty, lymfangiomy nebo strevni duplikaturu aj.

Postnatalné je sonografie pocate¢ni dia-
gnostickou modalitou volby, kterd umoznuje
presné mérteni dilatace intra/extrahepatélnich
Zlucovych cest, ale i identifikaci kamend/kald.
Magnetickd rezonan¢ni cholangiopancreato-
grafie (MRCP) nahradila pouziti CT a z velké ¢4sti
i endoskopickou retrogradni cholangiopancre-
atografii (ERCP) pro predoperacni anatomické
vymezeni pankreatického a bilidrniho traktu.
3D obrazy s rekonstrukci (maximaIni intenzita
projekce) se daji snadno ziskat i kdyZ u kojenct
a malych déti je nutna sedace.

Zlatym standardem lécby v mnoha pedia-
trickych chirurgickych centrech je otevfend
chirurgie s bilioenterickou rekonstrukci pro-
vedenou hepatobilidrnimi specialisty. Kromé
odstranénf dilatované &asti extrahepatického
bilidrniho stromu, se provadi nasledné i vycisténi
dilatovanych intrahepatalnich Zlu¢ovych cest.
Nejcasteji pouzivanym chirurgickym postupem
je resekce. Nejcastéjsimi komplikacemi u pacien-
td s CDC jsou choledocholitidza, cholelitidza, he-
patolitidza, cholangitida, pankreatitida a vzacné
spontanni perforace cyst. Riziko rozvoje vzniku
cholangiokarcinomu se pohybuje od 2,5 % do
28 % a zvysuje se s vekem (16).

Pooperac¢ni morbidita a mortalita je u déti
typicky velmi nizkd. Chirurgicka resekce chole-
dochélnich cyst mé celkové vynikajici prognozu,
s 89 % mirou bez poopera¢nich komplikaci a cel-
kovou mirou preziti 5 let, kterd je pres 90 % (2, 8).
Bez ohledu na podtfidu choledochalnf cysty,
vede vhodna terapie k pfijatelnym vysledkdm.

Souvislost mezi vrozenou CDC a nahle
vzniklou duodendini obstrukci nebyva pozo-
rovana casto i kdyz je zndmo, ze duodendlni
obstrukce je spojena s mnoha dalsimi ano-
maliemi. U nékterych publikovanych pfipa-
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Obr. 11. Barveni hematoxylin-eozin (HE), zvétseni 100x. Detail stény choledochokély

dl byly CDC doprovazeny mnohymi dalsimi
vrozenymi anomaliemi, které vedly ke stfevni
obstrukci: anuldrni pankreas a malrotace (9),
duodenojejundlni atrézie a malrotace (10). Ill.
typ CDC - choledochokéla je vzhledem ke své-
mu charakteru rovnéz pfi vyrazném naplnéni
(zvétseni) predurcena k duodenalni obstrukdi,
jak jsme to pozorovali u naseho 10denniho
novorozence. Obstrukce byla zna¢na a vyvinula
se v pribéhu nékolika hodin.
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