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Úvod
Cievnym ochoreniam pečene sa v posled-

ných rokoch venuje väčšia pozornosť v súvislosti 

so skvalitnením modernej zobrazovacej techni-

ky, rozvojom genetických metód a s častejšou 

diagnostikou týchto ochorení.

Prinášame súhrn posledných odporúčaní 

pre diagnostiku a liečbu cievnych chorôb 

pečene v súlade s Odporúčaniami Americkej 

Spoločnosti pre štúdium pečene (AASLD, 2009) 

a Európskym konsenzom o portálnej hyper-

tenzii (Baveno IV/V, 2005/2010) (1, 2, 3, 4, 21). 

Odporúčania konsenzu v Bavene vychádzajú 

z Oxfordského systému hodnotenia úrovne ve-

deckých dôkazov (1, 3). Podľa neho je najvyššia 

úroveň dôkazu označovaná číslom 1 (dôkaz 

na základe aspoň jednej randomizovanej kon-

trolovanej štúdie), najnižšia číslom 5 (názor uzná-

vanej autority na základe klinických skúseností 

opisných štúdií a reportov expertných výborov), 

najsilnejší stupeň odporúčania písmenom A, 

najslabší písmenom D. Hodnotiaci systém odpo-

rúčaní AASLD je uvedený v tabuľke 1 (4).

Medzi cievne choroby pečene radíme: 

trombózu portálnej vény, choroby hepatálnej 

artérie (aneuryzma, trombóza), sinusoidálny 

obštrukčný syndróm (venookluzívnu choro-

bu), Buddov-Chiariho syndróm, radiáciou in-

dukované ochorenie pečene, peliosis hepatis 

a vrodené cievne malformácie.

Terminológia
Pojem necirhotická portálna hypertenzia 

(NPH) označuje cievne postihnutie pečene, v dô-

sledku ktorého sa vyvinie syndróm portálnej hy-

pertenzie. Keďže pečeň ako unikátny orgán má 

dvojaké venózne zásobenie, zahŕňa na jednej 

strane obštrukciu extrahepatálneho úseku 

portálnej vény (EHOPV, TPV) a na strane dru-

hej obštrukciu hepatálnych vén, resp. dolnej du-

tej žily (VCI), označovanú ako Buddov-Chiariho 

syndróm (BCS) (obrázok 1).

Extrahepatálna obštrukcia portálnej vé-

ny (EHOPV) je cievne ochorenie pečene charak-

terizované obštrukciou extrahepatálneho úse-

ku portálnej vény (PV) s alebo bez postihnutia 

lienálnej vény (LV) alebo hornej mezenterickej 

vény (HMV). Medzi EHOPV nepatrí izolovaná 

oklúzia LV alebo HMV a obštrukcia PV spoje-

ná s nádorovým alebo chronickým ochorením 

pečene. Pojem extrahepatálna obštrukcia por-

tálnej vény navrhnutý konsenzom odborníkov 

v Bavene je exaktnejší, s užšou špecifikáciou 

než pojem trombóza portálnej vény (TPV), 

používaný v amerických odporúčaniach.

Extrahepatálna obštrukcia 
portálnej vény (EHOPV) 

Epidemiológia NPH a EHOPV/TPV

NPH predstavuje časté ochorenie v rozvo-

jových krajinách, kde je príčinou varikózneho 

krvácania až v 30 %. V západných. krajinách sa radí 
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Prehľadové články

Obrázok 1. Necirhotická portálna hypertenzia 

– obliterácia extrahepatálneho úseku portálnej 

vény (TPV) alebo hepatálnych vén, príp. VCI (BCS).

BCS

TPV

Tabuľ ka 1. Hodnotiaci systém odporúčaní AASLD (4).

Klasifikácia Opis

Trieda I Dôkazy a/alebo všeobecná zhoda, že navrhovaný diagnostický alebo liečebný postup 

je prínosný a efektívny 

Trieda II Protichodné dôkazy a nesúhlasné názory na užitočnosť/efektívnosť diagnostického

/liečebného postupu

Trieda IIa Váha dôkazov/mienka v prospech použitia/účinnosti

Trieda IIb Prospešnosť/účinnosť je menej podporená dôkazmi

Trieda III Existencia dôkazov a/alebo všeobecnej zhody, že diagnostický/liečebný postup je 

neefektívny a v niektorých prípadoch môže byť nebezpečný

Úroveň dôkazu Opis

Úroveň A Dáta získané z početných randomizovaných kontrolovaných štúdií alebo metaanalýz

Úroveň B Dáta získané z jednej randomizovanej štúdie alebo z nerandomizovaných štúdií

Úroveň C Len konsenzus názorov odborníkov, kazuistiky
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5 – 10 % výskytom varikózneho krvácania až na 2. 

miesto za cirhózu. EHOPV je najčastejšou príčinou 

varikózneho krvácania u detí – až v 70 %.

Etiológia EHOPV/TPV

Najčastejšie príčiny EHOPV u detí sú umbili-

kálna sepsa, umbilikálna katetrizácia, intraab-

dominálna sepsa (úroveň dôkazu 2b), vrodené 

anomálie (úroveň dôkazu 4). V súčasnosti nemá-

me dostatok dôkazov, na základe ktorých by sme 

hyperkoagulačné ochorenie u detí mohli považo-

vať za rizikový faktor EHOPV (úroveň dôkazu 2b). 

Vo väčšine prípadov s EHOPV zostáva etiológia 

neobjasnená. Skríning vrodených trombofilných 

stavov pri NPH by však mohol zmeniť pohľad 

na etiológiu EHOPV v budúcnosti (5).

V dospelosti sú najčastejšie príčiny EHOPV 

hyperkoagulačný stav (úroveň dôkazu 2b), 

zápalové abdominálne ochorenie ale-

bo trauma (úroveň dôkazu 4) a anamnéza 

trombózy na inom mieste (úroveň dôkazu 

3b) (tabuľka 2).

Klinický obraz EHOPV/TPV

EHOPV v detskom veku prebieha najčas-

tejšie pod chronickým obrazom s epizódmi 

krvácania z pažerákových varixov. Krvácanie 

býva náhle, nečakané, s masívnou hematemé-

zou, avšak paradoxne veľmi dobre tolerované 

bez prejavov hepatálneho zlyhania. Môže sa 

objaviť ascites prechodného charakteru. Ak sa 

EHOPV manifestuje v prepubertálnom obdo-

bí, je spojená u 50 % detí s retardáciou rastu 

(úroveň dôkazu 3b) v dôsledku redukované-

ho portálneho zásobenia pečene, rezistencie 

na rastový hormón a zníženej hladiny inzulínu 

– podobného rastového faktora.

Riziko krvácania u detí (počet krvácaní 

za rok) je 1,3. Po puberte sa toto riziko nemení. 

Incidencia opakovaného krvácania z varixov 

po obliterácii je nízka v štúdiách s dlhodo-

bým sledovaním (úroveň dôkazu 2a). U časti 

pacientov sa vyvinie pri dlhodobom sledovaní 

hepatálna dysfunkcia (úroveň dôkazu 3a). Len 

u malého podielu pacientov sa vyvinie portál-

na biliopatia s ikterom a cholangitídou, ktorá 

je vážnou komplikáciou (úroveň dôkazu 1c). 

EHOPV u detí má relatívne benígny priebeh. 

V štúdiách s dlhodobým sledovaním do 10 

rokov prežíva takmer 90 % pacientov (úroveň 

dôkazu 3a).

V dospelosti môže byť priebeh akútny ale-

bo chronický. Prirodzený priebeh EHOPV závisí 

od základného ochorenia a protrombotického 

stavu (úroveň dôkazu 3b).

Pri akútnom priebehu sa prejaví náhlou 

abdominálnou bolesťou rozličnej intenzity 

a trvania. Bolesť môže byť niekedy sprevá-

dzaná horúčkou a zriedka ascitom. V akútnom 

štádiu sa nevyskytujú portosystémové kolate-

rály ani portálny kavernóm. Ak trombóza siaha 

až k dolnej mezenterickej véne, hrozí riziko 

ischémie a črevného infarktu s perforáciou 

čreva a peritonitídou.

Pri chronickom priebehu sa manifestuje 

opakovanými, dobre tolerovanými epizód-

mi pažerákového krvácania (úroveň dôkazu 

1c). Až u jednej tretiny pacientov sa vyskytujú 

žalúdkové varixy, z ktorých najnebezpečnejšie 

sú izolované gastrické varixy 1 (IGV 1) s najťaž-

ším krvácaním (úroveň dôkazu 3a). Časté sú 

tiež ektopické varixy v duodene, anorektálnej 

oblasti, žlčovodoch, žlčníku a výrazná spleno-

megália (úroveň dôkazu 1c). Nezvyčajnými 

prejavmi sú symptomatický hypersplenizmus, 

ascites a ikterus (úroveň dôkazu 4). Trvalá ab-

dominálna bolesť by mala vždy viesť k podo-

zreniu na EHOPV alebo infarkt sleziny (úroveň 

dôkazu 4).

Novým pojmom v súvislosti s TPV je 

portálna biliopatia. Označuje abnormality 

extra a intrahepatálneho biliárneho systému 

v dôsledku kompresie portálnymi venóznymi 

kolaterálami. Vyvíja sa pri dlhodobo trvajú-

cej portálnej hypertenzii. Vyskytuje sa u viac 

ako 80 % pacientov podľa ERCP nálezov 

(úroveň dôkazu 1c) a je zväčša asymptoma-

tická. Symptomatická je len u 5 % pacientov. 

Prejavuje sa abdominálnou bolesťou, ikterom 

a horúčkou (úroveň dôkazu 3b). ERCP je defi-

nitívnou metódou v jej diagnostike (úroveň 

dôkazu 1c, sila odporúčania A), avšak je indi-

kovaná len vtedy, ak sa predpokladá zároveň 

aj terapeutický výkon (úroveň dôkazu 5, sila 

odporúčania D). Alternatívu v diagnostike 

predstavuje MRCP (úroveň dôkazu 3b, sila od-

porúčania B). V súčasnosti nepoznáme faktory 

možnej progresie (úroveň dôkazu 4). Možnými 

komplikáciami sú cholangitída, sekundárna 

biliárna cirhóza, litiáza a koagulačné poruchy 

(úroveň dôkazu 3b).

Prehľadové články

Tabuľ ka 3. Hľadanie protrombotického stavu 

pri EHOPV a BCS.

• myeloproliferatívne ochorenie

• polycytemia vera

• mutácia faktora V. Leiden

• mutácia G20210A

• hladina proteínu C a S 

• hladina antitrombínu III

Obrázok 2. Rexov mezenterikoportálny skrat. I. typ by-passu – jugulárny venózny autológny štep 

interponovaný medzi hornú mezenterickú vénu (HMV) a ľavú vetvu portálnej vény (LPV), II. typ 

– anastomóza medzi predĺženou pravou gastroepiploickou vénou a ľavou vetvou portálnej vény 

(podľa de Ville de Goyeta, 1998).

Vysvetl.: HMV – horná mezenterická véna; LPV – ľavá portálna véna; LV – lienálna véna; PPV – pravá vetva 

portálnej vény.

Tabuľ ka 2. Lokálne rizikové faktory TPV (70 %).

Malígne ochorenie v abdomene

Fokálny zápal 

•  novorodenecká omfalitída, katetrizácia umbili-

kálnej vény

• divertikulitída, apendicitída

• pankreatitída

• cholecystitída

• duodenálny vred

• Tbc lymfadenitída

• Crohnova choroba, ulcerózna kolitída

• CMV hepatitída

Poškodenie portálneho venózneho systému

• Splenektómia

• Kolektómia, gastrektómia

• Cholecystektómia

• Transplantácia pečene

• Abdominálna trauma

• Chirurgický portosystémový skrat, TIPS

• Iatrogénne (punkcia, biopsia a pod.)

Cirhóza pečene
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Prehľadové články

Gravidita a EHOPV

Priebeh gravidity pri EHOPV nie je odlišný. 

Odporúča sa vaginálny pôrod (úroveň dôkazu 

4, sila odporúčania D). Riziko pažerákového kr-

vácania je vyššie ako pri PH v dôsledku cirhózy 

(úroveň dôkazu 4). Prognóza matky je spra-

vidla dobrá, avšak plodu hrozí riziko potratu, 

predčasného pôrodu, nízka pôrodná hmotnosť 

a perinatálna smrť (úroveň dôkazu 4).

Diagnóza EHOPV/TPV

Diagnózu stanovíme pomocou zobrazova-

cích metód – farebnej dopplerovskej ultraso-

nografie (FDU), počítačovej tomografie (CT) či 

magnetickej rezonancie (MRI). Rozhodujúcim 

je nález obštrukcie PV, prítomnosť intralumi-

nálneho trombu alebo portálneho kavernómu 

(úroveň dôkazu 1c, sila odporúčania A).

Pri zistení EHOPV je potrebné hľadať pro-

trombotický stav (tabuľka 3) a vykonať precízne 

endoskopické vyšetrenie hornej časti gastroin-

testinálneho traktu. Prevalenciu rizikových fak-

torov trombózy podľa rôznych autorov zhŕňa 

tabuľka 4.

Liečba EHOPV/TPV

Manažment EHOPV závisí od veku pacienta, 

miesta obštrukcie a klinického obrazu. Zahŕňa 

antikoagulačnú liečbu, liečbu varikózneho krvá-

cania, hypersplenizmu a portálnej biliopatie.

Manažment varikózneho krvácania

Pri akútnom varikóznom krvácaní je účinná 

endoskopická liečba (úroveň dôkazu 1a, sila 

odporúčania A).

V primárnej profylaxii varikózneho kr-

vácania nemáme dnes dostatok dôkazov, či 

preferovať betablokátory alebo endoskopickú 

liečbu (úroveň dôkazu 5, sila odporúčania D).

V sekundárnej profylaxii je účinná 

endoskopická liečba (úroveň dôkazu 1a, sila 

odporúčania A). Ligácia varixov sa preferuje 

pred sklerotizáciou pre väčšiu bezpečnosť aj 

účinnosť (úroveň dôkazu 1b, sila odporúčania 

A). V súčasnosti nemáme k dispozícii dostatok 

dát pre odporúčanie betablokátorov (úroveň 

dôkazu 5, sila odporúčania D).

Pri krvácajúcich žalúdkových varixoch je 

účinná injekcia lepidla (úroveň dôkazu 2b, sila 

odporúčania B) aj v prevencii opakovaného 

krvácania (úroveň dôkazu 4, sila odporúčania 

C). V súčasnosti niet dostatok dôkazov na od-

poručenie primárnej profylaktickej liečby ža-

lúdkových varixov (úroveň dôkazu 5, sila od-

porúčania D).

Portálna hypertenzná gastropatia nie je 

častou príčinou krvácania pri EHOPV. Incidencia 

narastá po obliterácii varixov (úroveň dôkazu 

3a, sila odporúčania B).

TIPS je technicky ťažký pri chronickej 

EHOPV a nie je indikovaný (úroveň dôkazu 3a, 

sila odporúčania B).

Pažerákové varixy zistené v gravidite by sa 

mali profylakticky ligovať (úroveň dôkazu 5, sila 

odporúčania D). V prípade EHOPV by sa mala 

ligácia varixov vykonať profylakticky pred gravi-

ditou (úroveň dôkazu 4, sila odporúčania C).

Chirurgická liečba je indikovaná u pacientov 

s varikóznym krvácaním po zlyhaní endoskopic-

kej liečby (úroveň dôkazu 3a, sila odporúčania 

B). U detí s EHOPV sa odporúča novší typ chi-

rurgického skratu – Rexov skrat (mezenteriko-

portálny venózny skrat) (úroveň dôkazu 4, sila 

odporúčania C) (6, 7, 8) (obrázok 2). Do úvahy 

prichádza len vtedy, ak je priechodná horná 

mezenterická véna.

V súčasnosti nemáme k dispozícii štúdie 

porovnávajúce endoskopickú liečbu vs. skra-

tovú chirurgickú liečbu v manažmente varikóz-

neho krvácania (úroveň dôkazu 5, sila odporú-

čania D). Z osobných praktických skúseností 

chirurgická spojka zostáva dlhodobo efektívna 

v prevencii rekurencie varixov.

Ektopické varixy je možné riešiť farmakolo-

gicky, skratom alebo TIPSom (úroveň dôkazu 5, 

sila odporúčania D).

Manažment prokoagulačného stavu

Antikoagulačná liečba je jednoznačným 

prínosom u pacientov s akútnou EHOPV/TPV. 

Štyri retrospektívne štúdie dokazujú, že včas 

nasadená 6-mesačná antikoagulačná liečba 

je asociovaná s kompletnou rekanalizáciou 

u 50 % pacientov, parciálnou rekanalizáciou 

u 40 % a len 10 % zostane bez rekanalizácie (4). 

U pacientov s chronickou EHOPV je antikoagu-

lačná liečba indikovaná v prípade anamnézy 

opakovaných trombotických príhod a po chi-

rurgickom skrate. Riziko tromboembolizmu 

vzrastá pri zápalových ochoreniach, traume 

a operáciách (9, 10). Antikoagulačná liečba 

nezvýši riziko gastrointestinálneho krvácania 

alebo stupeň krvácania. Veľké komplikácie an-

tikoagulačnej liečby sa zaznamenali u menej 

než 5 % liečených (4).

Akútna EHOPV/TPV

Spontánne rozpustenie čerstvej EHOPV je 

zriedkavé (úroveň dôkazu 2 b). Čerstvú trom-

bózu môžeme ovplyvniť u 80 % pacientov sys-

témovou antikoagulačnou liečbou. Liečba p. o. 

antikoagulanciami by mala trvať minimálne 3 

mesiace (úroveň dôkazu 5, sila odporúčania D). 

U pacientov s EHOPV s hyperkoagulačným sta-

vom by mala byť liečba p. o. antikoagulanciami 

celoživotná (úroveň dôkazu 5, sila odporúčania 

D). Pri čerstvej EHOPV so známkami progresie 

a ischémie sa má zvážiť perkutánny transhepa-

tálny prístup do portálnej vény (úroveň dôkazu 

5, sila odporúčania D).

Odporúčania AASLD: Hľadanie príčin 

TPV (4):

1. Hľadaj cirhózu, malígne/zápalové ochorenie 

abdomenu s využitím CT/ USG

2. Hľadaj rizikové faktory trombózy

3. Normálny/znížený počet krvných elementov 

v periférnom krvnom obraze nepostačuje 

k vylúčeniu myeloproliferatívneho ochore-

nia

Tabuľ ka 4. Prevalencia rizikových faktorov trombózy u pacientov s TPV/ BCS (4).

TPV BCS

• Myeloproliferatívne ochorenia 30 – 40 % 40 – 50 %

• P.o. kontraceptíva 12 % 6 – 60 %

• Mutácia f. V. Leiden 6 – 32 % 6 – 32 %

• Mutácia F.II. (protrombínu) 14 – 40 % 5 – 7 %

• Antifosfolipidový syndróm 6 – 19 % 4 – 25 %

• Mutácie génu TT677 MTHFR genotyp 11 – 50 % 12 – 22 %

• Deficit proteínu C 0 – 26 % 10 – 30 %

• Deficit proteínu S 2 – 30 % 7 – 20 %

• Deficit antitrombínu 0 – 26 % 0 – 23 %

• Deficit plazminogénu 0– 6 %  0 – 4 %

• Hyperhomocysteinémia 12 – 22 % 37 %

• Paroxyzmálna nočná hemoglobinúria 0 – 2 % 0 – 4 %

• M. Behcet  0 – 31 % 0 – 33 %

• Nedávna gravidita  6 – 40 % 6 – 12 %
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Prehľadové články

4. Pri zníženej hodnote koagulačných faktorov 

zváž možnosť deficitu proteinu C/proteínu 

S alebo antitrombínu, ktoré môžu byť príči-

nou hepatálnej dysfunkcie

Odporúčania AASLD pre diagnózu 

akútnej TPV (4):

1. Zváž možnosť akútnej TPV u každého pa-

cienta s abdominálnou bolesťou trvajúcou 

viac než 24 hod (± horúčka /ileus) (trieda I, 

úroveň B)

2. Pri podozrení na akútnu TPV vykonaj CT 

s cievnou kontrastnou látkou, v prípade 

nedostupnosti Dopplerovskú usg (trieda I, 

úroveň B)

3. Pri akútnej TPV s horúčkou a triaškou zváž 

možnosť septickej pyleflebitídy a opakovanej 

odober hemokultúry (trieda I, úroveň B)

4. Pri akútnej TPV s bolesťou uvažuj o možnosti 

črevného infarktu. Pravdepodobnosť črev-

ného infarktu je vysoká pri ascite, stenčení 

črevnej steny a vývoji multiorgánového 

zlyhania – zváž exploratívnu laparotómiu 

(trieda I, úroveň B)

Indikácia trvalej antikoagulačnej liečby 

pri necirhotickej TPV/primárnom BCS 

(AASLD) (4):

• Primárny BCS – všetci pacienti (trieda I, 

úroveň C)

• TPV akútna/chronická bez cirhózy –trvalé 

protrombotické ochorenie alebo súčasné 

postihnutie hornej mezenterickej vény 

po zabezpečení primárnej/sekundárnej 

profylaxie GIT krvácania (trieda IIa, úroveň 

C)

Manažment antikoagulačnej liečby (4):

1. minimálne 3-mesačná antikoagulačná liečba 

u všetkých pacientov s akútnou TPV. Začni 

LMWH a po stabilizácii stavu pacienta prejdi 

na p.o. antikoagulanciá (trieda I, úroveň B)

2. pokračuj v dlhodobej antikoagulačnej liečbe 

ak trvajú trombotické rizikové faktory (trieda 

I, úroveň B)

3. ak nie sú kontraindikácie, zváž dlhodobú an-

tikoagulačnú liečbu u pacientov s akútnou 

TPV so súčasným postihnutím mezenteric-

kých vén (trieda IIa, úroveň C)

4. Antibiotiká sú indikované u všetkých pacien-

tov s akútnou TPV (trieda I, úroveň C)

Chronická TPV

Diagnóza chronickej TPV (AASLD)(4):

1. zváž možnosť chronickej TPV u každého 

pacienta s novo zistenou portálnou hyper-

tenziou ( trieda I, úroveň B)

2. stanov diagnózu pomocou dopplerovskej 

USG a následne CT alebo MRI s cievnou 

kontrastnou látkou

3. ak chýba normálne zobrazenie portálnej vény 

a miesto nej sú serpiginózne vény (kavernóz-

na transformácia pv) (trieda I, úroveň B)

Liečba chronickej TPV (AASLD)(4):

1. skríning gastroezofageálnych varixov, pri-

márna a sekundárna profylaxia (trieda I, 

úroveň B)

2. zváž dlhodobú antikoagulačnú liečbu u pa-

cientov s chronickou TPV bez cirhózy s pre-

trvávajúcimi rizikovými faktormi venóznej 

trombózy. U pacientov s gastroezofageál-

nymi varixami zabezpeč najprv profylaxiu 

varikózneho krvácania a až následne anti-

koagulačnú liečbu ( trieda IIa, úroveň C)

Úloha antikoagulačnej liečby pri chronickej 

EHOPV nie je jasná. Je kontraindikovaná počas 

varikózneho krvácania a môže sa začať až po ob-

literácii varixov. Pri potvrdenom protrombotic-

kom ochorení sa odporúča celoživotná liečba 

s cieľom prevencie progresie trombózy (úroveň 

dôkazu 5, sila odporúčania D). Profylakticky sa 

odporúča vakcinácia proti hepatitíde B (úroveň 

dôkazu 5, sila odporúčania D).

Postup pri chronickej TPV u detí 

(AASLD)(4):

1. Odporuč skúsené chirurgické centrum ohľa-

dom zváženia mezenteriko-portálneho ve-

nózneho by-passu (trieda I, úroveň B)

2. Ak nie je možné 1., liguj veľké pažerákové 

varixy. Ak je ligácia nedostupná, zváž cen-

trálny portosystémový skrat, pokiaľ je prie-

chodná lienálna alebo horná mezenterická 

véna (trieda I, úroveň B)

Manažment špeciálnych situácií

Hypersplenizmus

Len príležitostní symptomatickí pacienti 

s hypersplenizmom vyžadujú chirurgický výkon. 

Neodporúča sa splenektómia bez skratu (úroveň 

dôkazu 3a, sila odporúčania B).

Portálna biliopatia (PB)

Pri asymptomatickej PB nie je indikovaná 

žiadna liečba (úroveň dôkazu 5, sila odporúčania 

D). Pri symptomatickej PB sa odporúča endosko-

pická liečba. Pri litiáze v žlčovodoch je indiko-

vaná endoskopická sfinkterotomia s extrakciou 

litiázy (úroveň dôkazu 3b, stupeň odporúčania 

B). Pri striktúre d. hepatocholedochus je indiko-

vaný biliárny stent s alebo bez dilatácie (úroveň 

dôkazu 3b, stupeň odporúčania B). V prípade 

symptomatickej biliárnej obštrukcie nevyrieše-

nej portosystémovým chirurgickým skratom sa 

odporúča hepatiko-jejuno-anastomóza (úroveň 

dôkazu 3b, sila odporúčania B).

Buddov-Chiariho syndróm (BCS)

Defi nícia BCS

Buddov Chiariho syndróm (BCS) definuje-

me ako obštrukciu hepatálneho venózneho odto-

kového systému s postihnutím hepatálnych vén 

nad 300 μm zahŕňajúc suprahepatálny úsek VCI 

akejkoľvek etiológie. Rozdeľujeme ho na primárny 

a sekundárny. O primárnom BCS hovoríme vtedy, 

ak súvisí s primárnym venóznym ochorením, t. j. 

trombózou alebo flebitídou. Sekundárny BCS sú-

visí s kompresiou alebo inváziou ložiskom mimo 

HV (napr. tumor, absces, cysta).

Tabuľ ka 6. Klinické kritériá pre diagnózu SOS po transplantácii kostnej drene (4).

Seattle kritériá Baltimore kritériá

2 z 3 nálezov do 20 dní po transplantácii hyperbilirubinémia > 34,2μmol/l + 2 kritériá :

Bilirubín > 34,2 μmol/l hepatomegália, zvyčajne

Hepatomegália alebo bolesť v pravom podrebrí bolestivá

> 2 % hmotnostný prírastok ≥ 5 % hmotnostný prírastok

z dôvodu retencie tekutín ascites

Tabuľ ka 5. Prognostické skórovacie systémy pri Buddovom-Chiariho syndróme.

0,75 ascites skóre* + 0,28 Pugh skóre + 0,037 vek + 0,0036 kreatinín 

 Zeitoun et al. (16)

0,95 ascites skóre*+ 0,35 Pugh skóre + 0,047 vek + 0,0045 kreatinín(μmol/l)

 Langlet et al. (17)

1,27 encefalopatia (0 alebo 1)º + 1,04 ascites (0 alebo 1) + 0,72 protrombín (INR) 

+ 0,004 bilirubín (μmol/l)                                                                                                                       Murad et al. (18)

Vysvetl: * 1 - nie je; 2 – nie je pri diuretikách; 3 – refraktérny (nereaguje na diuretiká); º 0 – nie je; 1 – je prítomná. 
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Medzi BCS nepatrí obštrukcia drobných 

hepatálnych venúl pod 300 μm ani hepatálna 

kongescia v dôsledku kardiálneho a perikar-

diálneho ochorenia (2, 4, 11).

Epidemiológia BCS

Izolovaný blok VCI sa dominantne vy-

skytuje v Ázii rovnakým podielom u oboch 

pohlaví. Izolovaný blok HV prevažuje v zá-

padných krajinách a je častejší u žien (úroveň 

dôkazu 4).

Etiológia BCS

Príčiny sekundárneho BCS sú najčastej-

šie nádory, cysty, fokálna nodulárna hyper-

plázia alebo abdominálna trauma.

Príčinou primárneho BCS je najčastejšie 

– až v 50 % myeloproliferatívne ochorenie 

(úroveň dôkazu 3b). U každého pacienta s BCS 

je potrebné cielene pátrať po myeloprolifera-

tívnom ochorení. Ďalej nasledujú perorálne 

kontraceptiva, rizikové faktory venóznej 

trombózy (mutácia faktora V. Leiden, pro-

trombínového génu G20210A, deficit protei-

nu C, S alebo antitrombínu, antifosfolipidové 

protilátky, lupus antikoagulans, anti–beta-2-

glykoprotein-1 protilátky), gravidita (úroveň 

dôkazu 3b), nočná paroxyzmálna hemoglo-

binúria, Behcetova choroba, hypereozino-

filný syndróm, granulomatózna venulití-

da a ulcerózna kolitída (úroveň dôkazu 4). 

Perorálne kontraceptíva zvyšujú riziko primár-

neho BCS až 2,5-násobne (tabuľka 3 a 4) (12, 

13, 14, 15). V prípade hepatálneho ochorenia 

s poškodením proteosyntetickej funkcie nie 

sú nízke hladiny antitrombínu, proteínu C 

a S špecifické pre vrodený defekt.

Odporúčania AASLD pre zistenie 

príčiny primárneho BCS (4):

1. vylúč ložiskový alebo malígny tumor, kom-

primujúci/invadujúci hepatálny venózny 

odtok s pomocou USG, CT alebo MRI (trie-

da I, úroveň B)

2.  hľadaj klinické dôkazy ulceróznej kolitídy, 

celiakie a systémového ochorenia (trieda 

I, úroveň B)

3. rutinne vyšetri početné rizikové faktory 

trombózy (trieda I, úroveň B).

Klinický obraz BCS

Klinicky sa BCS prejavuje horúčkou, gas-

trointestinálnym krvácaním, encefalopa-

tiou, abdominálnou bolesťami, ascitom, 

edémami dolných končatín. Laboratórne 

môžu ale nemusia byť zvýšené transaminázy, 

alkalická fosfatáza, bilirubín, hypoprotrombi-

némia a hypoalbuminémia. Hladina bielko-

vín v ascite zvýšená nad 30 g/l by mala viesť 

k pátraniu po možnom BCS alebo kardiálnej 

venostáze (úroveň dôkazu 4).

Od asymptomatického priebehu sa 

môžeme stretnúť s rôznymi variantmi až 

po akútne fulminantné hepatálne zlyha-

nie. Pri chronickom priebehu môže vývoj 

symptómov trvať od niekoľkých týždňov 

po mesiace (úroveň dôkazu 4). Prítomnosť 

veľkých hepatovenóznych kolaterál môže 

mať za následok asymptomatický priebeh. 

Naopak, súčasná EHOPV je často spojená 

s ťažkým priebehom.

Diagnóza BCS

Diagnózu stanovíme na základe určenia 

solídneho materiálu v lúmene, stenózy alebo 

obliterácie v HV, či VCI a prítomnosti kolaterál. 

Pre skúseného vyšetrujúceho je postačujúca 

FDU. Využiť môžeme kontrastné CT či MRI. 

Venózna angiografia nie je podmienkou 

na stanovenie diagnózy. Nezobrazenie ale-

bo tortuozita HV nie je špecifická pre BCS, 

môže sa vyskytovať aj pri cirhóze. Rovnako aj 

hypertrofia lobus caudatus je nešpecifickým 

znakom. Pri biopsii zistíme kongesciu sinu-

soidov, atrofiu hepatocytov v centrolobulár-

nej oblasti, cirhózu v oblasti centrálnych vén, 

trombózu malých a stredných HV a častá je 

nodulárna regeneratívna hyperplázia s hete-

rogénnou distribúciou. Veľké regeneračné 

noduly sa zistia až u 60 % pacientov (úroveň 

dôkazu 4).

Odporúčania AASLD 

pre diagnózu BCS (4):

1. zváž diagnózu BCS, ak zistíš:

 a.  akútne/chronické ochorenie spolu s hor-

nou abdominálnou bolesťou, ascitom, 

hepatomegaliou

 b.  ochorenie pečene u pacienta so zná-

mymi rizikovými faktormi trombózy

 c.  ochorenie pečene u pacienta s význam-

nými subkutánnymi kolaterálami

 d.  ochorenie pečene zostáva neobjasnené 

napriek vylúčeniu obvyklých príčin

2. zváž priame zobrazenie obštrukcie a/ale-

bo kolaterál hepatálnych vén/VCI na sta-

novenie diagnózy

3. indikuj Dopplerovskú USG skúseným vy-

šetrujúcim, príp. MRI/CT alternatívne pri 

nedostupnosti dopplerovskej USG

4. zváž biopsiu pečene, len ak neinvazívne 

metódy nie sú výpovedné

5. zváž RTG-venografiu, ak je diagnóza neistá 

(trieda I, úroveň B)

6. počítaj s rizikom nefrotoxicity jódových 

kontrastných látok.

Prevencia BCS

Orálne kontraceptíva sú kontraindikova-

né u pacientov s BCS, pretože zvyšujú riziko 

trombózy. Aj keď gravidita je pravdepodob-

ným faktorom pre vznik trombózy, existujú 

správy o úspešnej gravidite bez komplikácií 

u pacientiek s BCS liečených antikoagulačnou 

liečbou v celom jej priebehu. V súčasnosti 

preto nie je jasné, či by mala byť gravidita 

považovaná za kontraindikovanú u pacien-

tiek s rizikovými faktormi pre vznik trombózy 

(úroveň dôkazu 5).

Myeloproliferatívne ochorenie a sa-

licyláty. Nízke dávky kyseliny acetylsalicy-

lovej ochraňujú pacientov s polycytémiou 

vera pred vznikom arteriálneho ochorenia. 

Na druhej strane je kyselina acetylsalicylová 

rizikovým faktorom pre GIT krvácanie u pa-

cientov s portálnou hypertenziou a tak jej 

rola u pacientov s BCS nie je jednoznačná 

(úroveň dôkazu 5).

Pri väčšine ostatných vrodených trombo-

filných stavov zostáva antikoagulačná liečba 

jedinou dostupnou modalitou. Odporúča sa 

po epizóde idiopatickej hĺbkovej flebotrom-

bózy.

Liečba BCS

Pri primárnom BCS je indikovaná celoži-

votná antikoagulačná liečba. U pacientov ne-

odpovedajúcich na medikamentóznu liečbu 

je indikovaná angioplastika alebo stent. U pa-

cientov neodpovedajúcich na angioplastiku 

či stent je indikovaný TIPS. Ak nie je možný 

TIPS a pacient zvládne chirurgické riešenie, 

volíme chirurgický skrat. U pacientov neodpo-

vedajúcich na vyššie uvedené možnosti volíme 

transplantáciu pečene (úroveň dôkazu 5, sila 

odporúčania D).

Odporúčania AASLD pre liečbu BCS (4):

1. Ihneď rieš rizikové faktory venóznej trombó-

zy (trieda I, úroveň C)

2. Začni s antikoagulačnou liečbou LMWH 

v dávke 0,5 – 0,8 IU/ml. Podľa klinického 

stavu prejdi na p. o. antikoagulačnú liečbu 

s cieľovými hodnotami INR medzi 2 – 3 (trie-

da I, úroveň B)

3. Udrž antikoagulačnú liečbu, kým sa neobja-

via veľké kontraindikácie alebo komplikácie 

antikoagulačnej liečby (trieda I, úroveň C)
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4. Lieč komplikácie portálnej hypertenzie (trie-

da I, úroveň C)

5. U symptomatických pacientov si over venóz-

nu obštrukciu a možnosť perkutánnej angio-

plastiky/stentovania (trieda I, úroveň C)

6. Ak nedôjde ku zlepšeniu pri antikoagulačnej 

liečbe (±angioplastika), zváž implantáciu 

TIPS (trieda I, úroveň C)

7. Zváž transplantáciu pečene:

 a.  ak sa stav pacienta nezlepší po TIPSe

 b.  u pacientov s fulminantným hepatálnym 

zlyhaním (trieda I, úroveň C)

8. Konzultuj iniciálny manažment zisteného 

BCS s transplantačným centrom (trieda III, 

úroveň C)

9. Monitoruj pacientov s chronickým BCS z hľa-

diska rizika vzniku HCC a transformácie myelo-

proliferatívneho ochorenia (trieda I, úroveň C).

Prognóza BCS

Prognostickými markermi sú encefalopatia, 

ascites, bilirubín a protrombín. K dispozícii je 

niekoľko prognostických indexov (tabuľka 5) (16, 

17, 18). Pri porovnaní prežívania sa v priebehu 40 

rokov vďaka zlepšeniu diagnostických aj liečeb-

ných postupov významne predĺžilo prežívanie 

pacientov. Kým v 80. rokoch bola 3-ročná mor-

talita 90 %, v súčasnosti sa 10-ročná mortalita 

pohybuje medzi 26 – 53 % (1).

Sinusoidálny obštrukčný syndróm 
(SOS, hepatálna venookluzívna 
choroba)

Etiológia

Sinusoidálny obštrukčný syndróm (SOS) 

je najčastejšie iatrogénnou komplikáciou mye-

loablačnej liečby a transplantácie kostnej drene. 

Myeloablačná liečba zahŕňa kombináciu vysoko-

dávkovanej chemoterapie a iradiácie. Rizikovými 

liekmi pre vznik SOS sú: 6-merkaptopurín, 6-tiogu-

anín, aktinomycín D, azatioprín, busulfán, cytozín 

arabinozid, cyklofosfamid, dakarbazín, gemtuzu-

mab-ozogamicín, melfalan, oxaliplatina, uretán.

Klinický obraz

Klinický obraz zahŕňa hmotnostný prírastok 

(± ascites), bolesť v pravom podrebrí, hepatome-

galiu a ikterus. Klinické kritériá sú v tabuľke 6.

Odporúčania AASLD pri diagnóze 

SOS (4):

1. Zváž diagnózu SOS u pacientov so zodpove-

dajúcim klinickým obrazom pri objavení sa 

hepatomegálie, retencie tekutín, hmotnost-

ného prírastku a hyperbilirubinémie (trieda 

I, úroveň B)

2. Vylúč ostatné obvyklé príčiny ikteru (obštruk-

cia biliárneho traktu, hemolýza, sepsa, liekmi 

indukované pečeňové poškodenie, vírusové 

a mykotické infekcie pečene a hmotnostný 

prírastok z inej príčiny (renálne zlyhanie, kar-

diálne zlyhanie, pozitívna bilancia tekutín) 

(trieda I, úroveň C)

3. Vykonaj dopplerovskú USG alebo inú zobra-

zovaciu modalitu k vylúčeniu iných príčin 

(trieda I, úroveň C)

4. V komplikovaných prípadoch vykonaj trans-

jugulárnu biopsiu pečene s určením hepa-

tovenózneho gradientu na potvrdenie diag-

nózy. U pacientov po transplantácii kostnej 

drene je hepatovenózny gradient nad 10 

mmHg vysoko špecifický pre SOS (treda I, 

úroveň C)

Odporúčania AASLD v manažmente 

SOS (4):

1. retenciu tekutín rieš diuretikami, paracen-

tézou, hemofiltráciou, príp. hemodialýzou 

(trieda I, úroveň C)

2. U pacientov po transplantácii kostnej drene 

s priaznivou prognózou možno zvážiť trans-

plantáciu pečene (trieda I, úroveň C)

3. Neodporúča sa TIPS alebo tkanivový aktivá-

tor plazminogénu (trieda III, úroveň B).

Záver
Na základe odporúčaní AASLD/Baveno  

u všetkých pacientov s TPV a BCS je potrebné 

dôsledne hľadať príčinu a vykonať skríningové 

genetické a dôsledné hematologické vyšetre-

nie zamerané na hľadanie trombofilného stavu. 

V prípade trombofilného stavu je dôležité čo 

najskôr začať profylaktickú perorálnu antikoagu-

lačnú liečbu po vykonaní profylaxie varikózneho 

krvácania. Naše praktické skúsenosti sa zhodujú 

so závermi predostretých odporúčaní. Až u 30 % 

pacientov s TPV sme zistili buď vrodený trombo-

filný stav alebo myeloproliferatívne ochorenie (7, 

19, 20). Skríning vrodených trombofilných stavov 

pri NPH prispeje ku skvalitneniu zdravotníckej 

starostlivosti. Včas začatá antikoagulačná lieč-

ba pomôže predísť následným trombotickým 

komplikáciám.
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