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Stanovisko Pracovni skupiny pro détskou gastroenterologii, hepatologii a vyzivu Ceské
pediatrické spoleénosti (PSDG CPS) a Ceské pediatricko-chirurgické spole¢nosti (EPCHS)

k operaci Meso-Rex v feSeni extrahepatalni portalni hypertenze u déti

Prehepatalni portalni hypertenze (PPH)

PPH je nejcastéji zplsobena neprichodnosti portalni Zily (EHPVO - extrahepatic
portal vein obstruction), méné casto jako presinusoidalni blok (IPH - idiopatickd portaini
hypertenze). PPH se vyznacuje normalnim tlakovym gradientem v jatrech, splenomegalii a
zachovanim syntetické funkce jater (1, 2).

Komplexni pfistup k pacientlim s portdlni hypertenzi (PH) je pravidelné aktualizovan
skupinou expertl Evropské hepatlogické asociace (EASL) - tzv. "Baveno consensus" -
posledni verze (Baveno VI) z roku 2015 (3). Specifika péce o détské pacienty s PPH na zdkladé
Baveno konsensu jsou uvedena v samostatném dokumentu (4). Toto stanovisko PSDG CPS a
CPCHS vzniklo na zakladé systematického pfehledu literatury (viz. schéma 1) a je zaméfeno

pouze na détské pacienty s EHPVO.

Extrahepatalni portalni hypertenze (EHPVO)

EHPVO tvori 20 % (rozvinuté zemé) az 60 % (rozvojové zemé) vSech PH u déti.
Incidence EHPVO u déti do 14 let byla v jedné izraelské celondrodni multicentrické studii
stanovena na 0,72/1000000 (5). Pricina EHPVO zlstava u velké ¢asti pacientll nezjisténa. U
Casti z nich je v anamnéze kanylace umbilikalni Zily v novorozeneckém véku (cca 30 %), u
Casti pacientll (cca 13 %) je odhalen protrombogenni stav (2,5,6). Komplikacemi EHPVO jsou:

krvaceni z jicnovych (ev. gastrickych) varixd (40 %), splenomegalie a hypersplenismus (43



%), méné casto porucha rastu, portalni biliopatie, mirna encefalopatie a snizena kvalita
Zivota (4-7). Postupné se mUzZe objevit lIéze jaterniho parenchymu (1,8).

U 70 % déti s EHPVO je prvnim pfiznakem onemocnéni krvaceni z varixti (nastava v
50 % pripad( do 6 let véku, u vétsiny déti do 10 let véku). Nasledny vyvoj situace je velmi
variabilni. Pokud se varixy ndsledné neoSettuji (sekundarni profylaxe), nastava dalsi krvaceni
v primeéru cca 1x roc¢né. Po uplném endoskopickém osetfeni (eradikaci) varix( je riziko
krvaceni cca 30 % béhem ndsledného 15-letého sledovani. Ligace varix(i ma lepsi vysledky
nez skleroterapie (u ligace je riziko krvaceni cca 4 % pred dokoncenim eradikace a nizsi
dlouhodobé riziko krvaceni) (4).

O dlouhodobé prognéze pacientl nejsou k dispozici témeér Zadna data. Pri
pravidelnych endoskopickych kontroldch a vhodném oSetfovani varixi je délka doziti
uspokojiva (1,8). Nékolik indickych studii popisuje téhotenstvi u Zzen s EHPVO s dobrymi
vysledky, 1 pakistanska prace na 30 pacientech popisuje celkové dobrou dlouhodobou

progndzu véetné ocekavané délky doziti (4).

Standardni lécba

Mezi standardni |é¢ebné postupy u EHPVO patfi endoskopické sledovani a pripadné
osetfeni (obvykle ligaci) jicnovych varixti. Na rozdil od dospélych pacientl neni v pediatrii
dostatek dat pro formulaci jednoznacnych doporucenych postupll. Navic vzhledem k odlisné
etiologii PH nelze na déti bézné extrapolovat doporuceni pro dospélou populaci (4,9). Ve
srovnani s dospélymi pacienty déti obecné Iépe "toleruji" epizody krvaceni z varixQ, nebot
nemaji obvykle rozvinutou jaterni cirhdzu ani jind doprovodna zavazna onemocnéni. Riziko
umrti po 1.krvaceni u déti se zda mensi nez 1 % (zdlezi na kvalité |ékarské péce v daném
regionu). Neni znamo, zda epizoda krvaceni u ditéte ma néjaké dlouhodobé nasledky (4).

Na ligaci u pacientl s EHPVO, ktefi doposud z varixd nekrvdceli, se ndzory rlzni.
Néktera pracovisté pfistupuji k primarni prevenci, na jinych se dlouhodobé stabilni pacienti
neliguji. PFfi akutnim krvaceni je indikovana intenzivni péce, podani somatostatinu di
oktreotidu a nasledna endoskopie s oSetfenim varix(. Nazor na dlouhodobou primarni
profylaxi podavanim beta-blokatort neni jednotny a u déti je k nim spiSe rezervovany postoj
(4,7,10). Splenektomie je spojena s fadou rizik (infekce, posSkozeni pankreatu) a je vyhrazena

pouze pro Uzce selektovanou skupinu pacientl s vyraznymi projevy hypersplenismu (4).



Chirurgicka lécba
Mezi chirurgické feseni EHPVO patfi rizné druhy spojkovych operaci:

* Portosystémové spojky (mesokavalni, splenorenalni, splenokavalni), které vedou ke
snizeni tlaku v prehepatdlnim fecisti a dekompresi jicnovych varixu, avSak neobnovuji
prirozeny pritok krve ze splanchnické oblasti do jater a nevedou k vymizeni
cholangiopatie ani peribilidrnich kolateral (11,12). Portosystémovy zkrat mize dale
vést k rozvoji encefalopatie, adenomu jater a portopulmonalni hypertenze (4). Tento
typ operaci lze vyuzit, pokud neni dostatecné prichodnd levd vétev portalni Zily
umoznujici provedeni Meso-Rex bypassu - viz. nize (6,12,13).

* Na malé sérii kasuistik byla popsana rekanalizace portalni zily z minilaparotomie s
vyuZzitim stentu (14).

e TIPS (transjugularni intrahepaticky portosystémovy zkrat) neni u EHPVO vhodny a je
vyhrazen pro selektované pripady hepatalni portalni hypertenze - obvykle jako bridge

k jaterni transplantaci (15).

¢ Meso-Rex bypass

Meso-Rex bypass (MRB)

MRB je chirurgické spojeni infrapankreatické ¢asti horni mesenterické Zily s levou
intrahepatalni vétvi portalni Zily (16) - viz. obrazek 1. Ke spojeni se obvykle pouziva cévni
Stép z vnitini jugularni zily, byly vSak popsany kasuistiky ¢i série kasuistik vyuZivajici
koronarni, splenickou, dolni mesenterickou Zilu ¢i jiné druhy cévnich nahrad (4,13,17-19). Z
dlvodu prevence komprese stépu jaternim okrajem je béhem operace resekovana ¢ast 3. a
4. jaterniho segmentu (4).

Moznost provedeni MRB je podminéna pfitomnosti dobrfe prostupné levé
intrahepatalni vétve portdlni Zily a horni mesenterické Zily prokazané predoperacné
zobrazovacimi metodami (Dopplerovské UZ, CT angiografie, MR) a verifikované pfimou
portografii (4,13,16). Tyto zobrazovaci metody by mély byt provadény na pracovisti v misté,
kde bude pacient operovan. Pti jejich hodnoceni je nutnd pfima komunikace chirurga a
radiologa.

MRB je obvykle provadén v predskolnim nebo ¢asném Skolnim véku (6,17,20). |
presto, ze relativni pritok Stépem po MRB je lepsi u malych déti, nema vék p¥i provedeni
operace pravdépodobné vliv na jeji vysledek (4). V soucasnosti je MRB povaZovan radou
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expertd za optimalni chirurgické feseni k sekundarni prevenci opakovaného krvaceni z
jicnovych varixti u selektovanych pacientli s EHPVO, kde selhava konzervativni terapie
(1,2,6,8,10,17,21,22). Byly popsany i situace, kdy Ilze MRB indikovat preemptivné - tedy pred
rozvojem projevl portalni hypertenze (23). MRB lze pouZit i u détskych pacientl po jaterni
transplantaci (24).

Dle Baveno VI konsensu by mél byt MRB zvaien u vSech détskych pacientl s
Détska podskupina v ramci Baveno VI konsensu (4) dokonce uvadi, Ze MRB by mél byt
nabidnut vSsem détskym pacientim s EHPVO jako primarni ¢i sekundarni profylaxe
krvaceni z jicnovych varixa i dalSich komplikaci (zejména pokud jiz komplikace nastaly),
pokud:

1. je dostupné chirurgické centrum, které ma s MRB zkusenosti,
2. u pacienta jsou vhodné anatomické poméry a
3. je dostupnd prislusna pooperacni multidisciplindarni péce k reSeni komplikaci

(trombdza Ci striktura Stépu).

Pokud ma byt dosazeno alespofi 90% UspésSnosti operace, ktera je provadéna v
preemptivnim reZzimu, je nutno splnit presna indikacni kritéria - viz. pfiloha 1. MRB je
preferovanou chirurgickou metodou i pro sekundarni profylaxi, kde mohou byt kritéria
méné prisnd a jsou posuzovana dle lokalnich zvyklosti a zkusenosti. Nejcastéjsi alternativy k
MRB pro sekundarni profylaxi zahrnuji ligaci ¢i skleroterapii jicnovych varixd ¢i distalni
splenorenalni spojkovou operaci (4).

MRB je asociovan se zlepSenim endoskopického nalezu (jicnové varixy),
hematologickych parametrd a poruchy rlistu spojené s EHPVO (4,12,13,17). Retrospektivni
studie u 65 détskych pacientd (median sledovani 4,45 let) prokazala zlepseni poctu
trombocytd, INR a sérové hladiny amoniaku. Dvé tfetiny pacientd byly k MRB odeslany po
epizodach krvaceni, které vyzadovaly opakované intervence. U vSech pacientld doslo po MRB
k Uplnému vymizeni krvaceni a nebyly tfeba Zadné endoskopické intervence (12). Nasledna
prospektivni studie na 20 pacientech sledovanych po dobu 1 roku prokazala zlepseni hladiny
prealbuminu a IGF-1 (20).

Mezi nejcastéjsi komplikace MRB patii pooperacni okluze, striktura ¢i trombdza
Stépu. V retrospektivnim souboru 43 détskych pacientl s EHPVO, ktefi podstoupili MRB,

mélo komplikaci 35 %, z toho u 11 pacientd doslo k periopera¢nimu selhani procedury a 4
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pacienti méli pretrvavajici trombodzu stépu (median sledovani 55 mésicl). Nezavislym
prediktorem komplikaci byla na zakladé multivariantni analyzy perinatalni kanylace
umbilikalni Zily (6). V dalSim retrospektivnim souboru doslo k trombdze u 9/65 (14 %)
pacientl. Nepodafilo se prokazat asociaci s trombofilnimi faktory (25). V jiném
retrospektivnim souboru 18 détskych pacientli mélo 28 % pooperacni okluzi ¢i strikturu -
median sledovani 35 mésicl (17). V jinych studiich nastala striktura u 1/6 pacientl (17 %)
(18) a u 2/22 (9 %) pacientd (13). Nékteré komplikace vyzaduji reoperaci, jiné jsou resitelné
intervencni radiologii (15,26). Pooperacni perkutanni dilatace anastomozy je nutna u asi 15

% pacientl po MRB (27).

Soucasna situace v CR

V soucasnosti se operace MRB v CR neprovadi. Pokud by byla u pacienta operace
indikovana, bylo by nutno vyuzit zahranicni pracovisté s dostatecnou zkusenosti v provadéni
MRB u déti s EHPVO.

Zakladni indikaci provadi formou mezioborového konsilia  détsky
gastroenterolog/hepatolog spolu s détskym chirurgem v terciarnim centru, kde byl pacient
doposud sledovan, na zakladé orientacniho posouzeni kritérii uvedenych v pfriloze 1.
Vzhledem k tomu, Ze nékterd indikacni kritéria vyZaduji spole¢né posouzeni intervencnim
radiologem a chirurgem se zkuSenosti s MRB, je vhodné, aby posouzeni anatomie cévniho
fecisté probihalo pfimo v centru, které bude MRB provadét. Tam bude také stanovena
definitivni indikace k operaci.

Zahranicni centrum musi byt schopno prevzit zodpovédnost za pacienta i v pripadé
vzniku pooperacnich komplikaci (napf. pfipadna reoperace ¢i intervencni radiologicky vykon
pri vyskytu striktury ¢i trombdzy §tépu). V CR Ize Fesit pouze komplikace akutni (u kterych by

pfesun pacienta nebyl mozny) a bezprostfedné Zivot ohroZuijici.



Zavér a doporuceni

e Vzhledem k dostupnosti standardni lééby v CR neni MRB u pacientd s
nekomplikovanym pribéhem EHPVO béiné indikovan.

*  MRB miuze byt vhodnou metodou k feseni komplikované EHPVO (napf. opakované
krvaceni do gastrointestinalniho traktu i pfes endoskopickou lIécbu), pokud jsou u
pacienta vhodné anatomické poméry a je k dispozici centrum s dostatecnou
zkuSenosti s operaci MRB a ochotou prevzit zodpovédnost za feSeni komplikaci.

» Zakladni indikaci k operaci (resp. k posouzeni v zahrani¢nim centru) provadi formou
mezioborového konsilia détsky gastroenterolog/hepatolog spolu s détskym
chirurgem v terciarnim centru, kde je pacient sledovan.

¢ Kindikaci se vyuzZivaji pfesné stanovena kritéria - viz. pfiloha 1.

e Definitivni indikaci provadi multioborovy tym v misté, kde bude operace MRB
provadéna.

e Multioborovy tym v misté, kde bude operace provadéna, provadi zobrazovaci
vySetieni k posouzeni anatomickych pomért u pacienta. Také musi byt schopen
fesit pripadné komplikace MRB vyzZadujici reoperaci nebo metody intervencni

radiologie.

Za PSDG CPS a CPCHS
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Obrazek 1 - Schéma operace Meso-Rex bypass (prevzato z: Shneider 2016)

Legenda: M - horni mesenterickd Zila, S - splenickd Zila, P - extrahepatalni trombdza portaini

zily, R - Rex recessus levé intrahepatalni vétve portalni zZily, B - bypass (5tép)



Pfiloha 1 - Indikacni kritéria k operaci Meso-Rex bypass (MRB) v preemptivnim rezimu pro

dosazeni alespon 90% uspésnosti operace

1. Vhodné anatomické poméry - typ "A" anatomie cévniho fecisté (podrobnéji viz.
Shneider 2016) - na zakladé dvojdimenzionalni portografie (retrogradni venogram
cestou vnitini jugujarni Zily) posouzené zkusenym multidisciplinarnim tymem

2. Normalni jaterni Zilni tlakovy gradient (HPVG) v dobé portografie nebo jaterni
biopsie vylucujici jaterni fibrdzu Ci jiné jaterni onemocnéni, které by mohlo ovlivnit
portdini pritok

3. Pruchodna horni mesentericka Zila a splenicka Zila - bez pritomnosti trombdzy (na
zakladé CT angiografie ¢i MR angiografie)

4. Oboustranna prichodnost vnitfnich jugularnich Zil s prisluSnou symetrii (na zakladé
dopplerovského UZ nebo CT angiografie)

5. Hematologické vySetfeni vylu€ujici protromboticky stav, ktery by nebyl reversibilni
provedenim MRB

6. Télesna hmotnost nad 8 kg

7. Echokardiografie vylucujici vyznamné kardiovaskularni abnormity a vyznamnou plicni
hypertenzi

8. Dostupnost multidisciplinarniho tymu se zkusenosti s jaterni transplantaci u déti
zahrnujici také détského hepatologa a intervencniho radiologa

9. Predchozi zkuSenosti centra s UspéSnym provadénim operace MRB
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