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Pacientka K.M., roCnik 1950

V eV /

Nekurak, alkohol prilezitostné

Cca tyden pred prijetim pad na lyzich

- s mirnym uderem do bricha, ale poté rychlé
odeznéni obtizi

Cca 3-4 dny pred prijetim bolesti v bedrech, vice

vlevo - vysSetrena na urologii - chirurgii a odeslana
na internu



pKre: 66, pUre: 6,2, pAST: 0,58, pALT: 0,41, pBil: 28, pDB: hemolyza,
PpALP: 2,5, pGMT: 1,46, pNa: 139, pK: 4,4, pCl: 102, pAMS: 0,31, pCRP:
110,8
biochemie-sérum: sCa: 2,29, sPi: 1,10, sGMT: 1,24; 1,41, sLD: 5,16, sNa:
143, sK: 4,5, sCl: 106 biochemie-sérum: sCB: 67, sAlb: 37,5
WBC: 12,1, RBC: 5,36, Hb: 146,0, Hct: 0,445, MCV: 83,0, MCH: 27,2,
MCHC: 328,00, RDW: 20,0, PLT: 216, MPV: 9,5, PDW: 18,0, Pct: 0,204,
NRBa: 0,0, Ne%: 81,7, Eo0%: 1,7, Ba%: 1,4, M0o%: 5,3, Ly%: 9,9, NEa: 9,90,
EOa: 0,20, BAa: 0,20, MOa: 0,60, LYa: 1,20
citr.krv:

PT (Qt) s: 15,9, PT viz text_*: 68,0, PT (QT) pomeér: 1,21, PT (QT) (Qt)
N: 13,1
biochemie-sérum:

SAFP: 3,9, sCEA: 0,2, CA15: 33,5, CA19: 4,2, sNSE: 16,1, CA12: 40,9,
sCYF: 1,3, sGRP: 45,4



SONOGRAFIE EPIGASTRIA

JATRA: jaterni parenchym 125 mm, homogenni, ptimé&fené echogenity, bez
lozisek, Sife jatrnich Zil v normé

ZLUCNIK a ZLUCOVE CESTY: intrahepatalni Zlu¢ové cesty nejsou dilatovany, zluénik
kontrahovan, v lumen echostruktura 10 mm s dorz. stinem

HEPATOCHOLEDOCHUS: 4 mm
V.PORTAE: 17 mm- s trombozou, V. LINEALIS: 14 mm bez zfetelného pritoku
LEDVINY: prava ledvina: 95x42 mm, parenchym bpn, bez méstnani

leva ledvina:115x58 mm, v centralni ¢asti cysta 60 mm, bez méstnani
PANKREAS: homogenni, nezvétsen
SLEZINA: 213x90 mm, homogenni
DALSI NALEZY: bfigni aorta: 16 mm, mo¢ méchyi s malou naplni, hladkych stén

ZAVER: tromboza dilatované vena portae a vena lienalis, splenomegalie,
cholecystolithiaza, cysta levé ledviny




podle: ultrasoundcases.info



CT vysetreni

Trombosa v. portae, v. lienalis, defekty se tahnou

i k soutoku v. mesenterica superior a inferior. Vytvoreny
pomerneé jiz rozsahlé portokavalni spojky s moznou
kavernosni transformaci porty

Vyrazna splenomegalie

Cholecystolithiasa

Cysty ledvin

Malé mnozstvi volné tekutiny v malé panvi
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* GASTROSKORPIE:

* Volné dojicnu, sliznice klidna rizova, nejsou jicnové varixy,
pFechodné zona ve 41cm od rezaku. Déle volné do Zaludku,
rasy autoplastlcke volné se rozviji, sliznice klidna, rizov3,
dif. mirné prosakla prltomno pollckovanl Zaludeéni Je2|rko
ciré. Angularni rasa norm. V inverzi subkardialné normalni
nalez, kardie dovira, nejsou subakard. varixy. Pylorem volné
do duodena, s normalni sliznici, dale do D2 duodena norm.
nalez.

e Zaver: Makroskop. obraz portalni gastropathie




Dif. dg.




Portalni hypertenze

e prehepatalni —trombosa porty, trombosy v.
lienalis

* hepatalni — pre, postsinus., sinusoidalni -
cirhosa
e posthepatalni — Budd-Chiariho syndrom,

kardialni — restriktivni KMP, konstriktivni
perikardiditida, tézka srdecni insuficience



Portalni hypertenze — projevy

Varixy
Splenomegalie, hypersplenismus
Ascites

Encefalopatie
Hepatorenalni syndrom




Trombosa porty

e Virchowova trias - staza, zanét, trombofilie

 fluiditu krve a hemostazu zajistuje souhra:
endotelu, trombocytu, koagulacnich faktord,
prirozenych inhibitoru koagulace,
fibrinolytického systému, inhibitoru fibrinolyzy
a kontinualni tok krve

* trombosa vetsinou kombinaci vrozenych,
ziskanych a situacnich poruch



Priciny obstrukce portalni zily

Table 1

Etiology of Portal Vein Obstruction

Portal Vein Thrombosis
Cirrhosis
Neoplasms

hepatoma, pancreatic cancer
Infectious

intra-abdominal infections- appendicitis, diverticulitis
Inflammatory

pancreatitis, IBD, sclerosing cholangitis
Myeloproliferative disorders

paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, polycythemia vera, leukemias
Hypercoagulable states

Inherited or acquired- see table 2
Trauma
Post operative

Shunt surgery, OLT
Congenital
Idiopathic

Obstruction by tumors
Pancreatic cancer
Hepatocellular carcinoma
Porta hepatis lymphadenopathy




Dif. dg. splenomegalie - patofyziologie

* hyperplasie - zvysena potreba splenické fce -
hyperplasie RES - hemolytické anemie, thalasemie,
perniciosni anemie, imunitni hypeplasie - infekce- HIV,
tbc, CMV, autoimun. poruchy - RA- Feltyho sy,SLE,
sarkoidosa, Stillova choroba

* vaskularni kongesce - cirhosa- portalni hypertenze,
trombosa porty, trombosa v.lienalis, srdecni
insuficience

* infiltrace - amyloidosa, Gaucherova, Niemann-Pick,
leukemie /ALL,CLL,CML/, lymfomy,myeoloproliferativni
choroby /polycytemia vera, primarni trombocytemie,
myelofibrosa/




/pét k nasi pacientce




Cirhosa ?

normalni JT

normalni INR

absence ascitu

velikost splenomegalie

absence zretelné jaterni patologie na sono,CT

m==) cirhosa nepravdépodobna



Neoplasie ?

* CT -viz - HCC, cholangiogenni Ca, Ca
pankreatu - nejsou znamky tu

* tu markery - negativni

m==) tu pricina nepravdépodobnad



Dalsi mozné priciny ?

* infekce v dutiné brisni ? — CT, lab.
- nepravdépodobna

* trauma ? — mozny podil

* hematologicka pricina ? — vyrazna
splenomegalie, vyssi LDH

* trombofilni stav ?



Vrozené trombofilie

Mutace FV Leiden

Mutace protrombinu G20210A
Deficit antitrombinu

Deficit proteinu C

Deficit proteinu S



Leidenska mutace

nejCastéjsi trombofilni stav bélochu

mutace FV pusobi rezistenci k inhibici
proteinem C

vyskyt u 3-15 % bélosské populace, u 20 %
nacientu s TEN

Heterozygoti — riziko zvyseno 5-10x,
nomozygoti 50-100 x




Mutace protrombinu

 G20210A
e vyskyt 2-5%, u pacientu s TEN 6-18 %
* heterozygoti — zvyseni rizika trombosy 2-5 x



Ziskane poruchy

vek

infekce

zanéty / nespecifické str. zanéty, vaskulit./
srdecni insuficience

antifosfolipidovy syndrom

PNH — paroxysmalni nocni hemoglobinurie
myeloproliferativhi onemocnéni



Situacni poruchy

* imobilizace

* operace
 trauma

e antikoncepce
e tehotenstvi



/pét k nasi pacientce




« VYSETRENi PRUTOKOVOU CYTOMETRII:

* VysSetreni periferni krve metodou prutokové
cytometrie bez znamek hematologické malignity



vysledek trepanobiopsie

Zaver.
Kostni dfen; trepanobiopsie.
Trilinearni myeloproliferace, jemna fibrotizace, bez zmnozeni blastu.

Histologicky obraz odpovida klin.dg. polycythaemia vera (PV). S ohledem na distribuci a vzhled

megakaryocytl je zvazovana primarni myelofibréza (PMF-1) velmi malo pravdépodobna. O
esencialni trombocytémii (ET) se nejedna.



Myeloproliferativhi onemocneéni

polycytemia vera
primarni myelofibrosa
esencialni trombocytemie
CML




JAK2 V617/F

* myeloproliferativni poruchy charakterizovany
overprodukci a dysfunkci krevnich bunék

* vice nez 50% pacientu s myeloproliferacemi
nese ziskanou mutaci cytoplazmatickeé
Janusovy tyrozin kinazy 2 (JAK 2)




* Vysledek RT-PCR vysetreni mutace JAK 2
V617F:

Mutace JAK2 V617F Mutace zachycena -
homozygotni.




JAK2 V61/F

e pozitivni u 97 % pac. s polycytemia vera, 60%
pac. s primarni myelofibrosou , 50% esencialni
trombocytemie

* prukaz mutace JAK2 u 17-35% pacientu
s trombosou porty



/pét k nasi pacientce




WBC: 12,6; 12,1; 6,9; 7,9

(RBC: 5,67)5,36; 5,09; 5,52

Hb: 154,0; 146,0; 138,0; 149,0

0,445; 0,422; 0,460
MCV:83,4; 83,0; 82,8; 83,3

MCH: 27,1; 27,2; 27,0; 27,0

MCHC: 325,00; 328,00; 326,00; 325,00
RDW: 20,2; 20,0; 19,9; 20,0

PLT: 238; 216; 231; 226
MPV:9,5;9,5:9,1; 9,4

PDW: 18,6; 18,0; 18,9; 19,0




Kazuistika C. 2

~

)

stenosis v. lienalis?




pacient 63 let

2004 dg. nekrotizujici pankreatitida toxonutritivni
etilogie - rozvoj SIRS s MODS, dlouhodoba UPV

opakované revize DB (opakované nekrektomie,
sutura perforace c. descendens, protektivni
ileostomie, evakuace subfrenického abscesu)

2006 zanoreni ileostomie

rozvoj pankreatogeniho diabetu - komb. terapie
inzulin + PAD
- dor. 2014 pacient zcela bez obtizi



* vunoru 2014 prijat na interni odd.  pro
symptomatickou anémii

(dusnost, slabost), anamnesticky melena



[ Krevni obraz }

Leukocyty: 6,4 1079/I
Erytrocyty: 2,91 10712/I,
Hemoglobin: 62,0 g/I,
Hematokrit: 0,206 I/I,

O
H
H

ojem ery: 70,8 fl,
0 ery: 21,3 pg,

0 koncentrace: 301,00 g/I,

anisocytosa ery: 20,6 %,
Desticky: 130 1079/I,
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{ Biochemie }

* Fe 6,5 umol/Il, ostatni bez patologie




[ Endoskopicka vysetreni }

e gastroskopie: vyraznejsi prosaklé zaludecni
rasy (jicnové ani subkardialni varixy
nenalezeny)

* kolonoskopie: zdroj krvaceni nenalezen



[ /obrazovaci vysetreni }

sono bricha: obraz difusni hepatopatie charakteru steatosy,

jaterni zily bez dilatace, v. portae nerozsirena , homogenni
napln, pratok zachovan .Slezina nezvétsena.

béhem hospitalizace beze znamek krvaceni do GIT,
po korekci KO krevnimi prevody pacient propustén
do domaciho osetrovani.

/doplnéna CT enterografie - zavér: znamky portalni
hypertenze s dilataci v. portae a pritomnosti portokavalnich
kolateral ve sténé zaludku na malé kurvature a ve sténé

\.nékolika oralnich klicek jejuna.

~

)

CT portografie - prukaz vyznamného zuzeni v. lienalis




pfiklad pfevzat z: medscape.com



3.4.2014 provedena splenektomie
Vykon bez komplikaci.

Po dimisi pacient predan do GE poradny,
dlouhodobé bez obtizi, bez poklesu v KO.




Why I won't be a surgeon
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Kazuistika €. 3

Rocni chlapec s poischemickym selhanim jater s mnohocetnymi
varixy a s opakovanym ZOK

23.4.2014 OLTx — split levy lalok

opakované revize pro krvacivé komplikace, trombdzu veny
portae a biliarni leak, tézké sepse

20.5.2014 preklad na JIRP KDCHT

23.5.2014 zastaveno krvaceni tkanovym lepidlem, balonkovy
katetr zaveden teprve pfi recidive

MOCOVY KATETR BALONKOVY 16 Ch




24.4.-2.6.2014  dalsi dvé ataky krvaceni
4.6.2014CT angiografie prokazuje tésnou stendzu v. portae v oblasti anastomozy

5.6.2014v IKEM PTA porty se zavedenim stentu, s dobrym efektem na regresi
varixud

13.6.2014 extubace



LéCba trombodzy v. portae

AKUTNI:
* antikoagulacni lécba

* |lokalni trombolyza? (cave: krvacivé
komplikace)

* TIPS?
CHRONICKA:
* endoskopicka [éCba varixu

* farmakologicka (BB)
 chirurgicka (spojkové operace)



Suc tion pualls vanix
NN Inmey sfeeve

byt

Needie passed twough standarnd endosoope nha outer hoaod, eped ling
It varix, begected sclerosing solution causes edatic ligating band aroand
thrambxons of vase © Elsevier, Inc - :

Podle: Elsevier, Inc.



Fakta pro zapamatovani

-
-

- cirhosa nejcastejsi pricinou trombosy porty, az u 15-
30%

- druha nejcastejsi pricina trombosy porty - nadory
(HCC, Ca pankreatu)

- z dalSich pricin trombosy porty je nejcastéejsi
myeloproliferativhi onemocnéni /PV, ET, PM/ s mutaci
JAK?2

- trombofilie u myeloprol. onem. je komplexni povahy —
tedy i pfi,, normalnim“ KO!

-u 25% pacientt s myeloproliferativnim onemocnénim
je trombosa porty prvni manifestaci



Dékuji za pozornost

L s calend s 5
ekl A




