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Co to jest i jakie sq przyczyny?

Niedroznos¢ drég zotciowych (ryc. 1 i 2) jest postepujacym uszkodzeniem przewodow
z6tciowych. Choroba rozwija sie u dzieci w pierwszych tygodniach po urodzeniu i najczesciej
prowadzi do marskosci watroby. Istotg zaburzenia jest proces zapalny prowadzacy do
wioknienia, ktéry dotyczy zaréwno drég zétciowych wewnatrz-, jak i zewnatrzwatrobowych.
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Wskutek uposledzenia odptywu zétci do jelit dochodzi do
uszkodzenia watroby. Dzieje sie tak z powodu toksycznego
dziatania zéfci zalegajacej w watrobie. Zaburzenie moze
dotyczy¢ kazdego odcinka przewodow zoétciowych, tacznie
z pecherzykiem zétciowym.

Zobacz wiecej: Marskos$¢ watroby

Przyczyny

Mimo iz przyczyna choroby (etiologia) nie jest catkowicie wyjasniona, przypuszcza sie, iz
najprawdopodobniej w wyniku dziatania pewnego czynnika wirusowego lub toksycznego
zostaje zapoczatkowana odpowiedz odpornosciowa, skierowana przeciwko prawidtowo
uformowanym drogom zo6tciowym i w ten sposdb dochodzi do niedroznosci drég zoétciowych.
Uwarunkowanie genetyczne moze by¢ odpowiedzialne za ok. 10—20% przypadkow.

Mimo ze u czesci dzieci dochodzi do rozwoju choroby juz w okresie zycia ptodowego,
niedroznos¢ drdég zoétciowych nie jest chorobg dziedziczng. Przemawia za tym brak
jednoczesnych zachorowan u bliznigt homozygotycznych (jednojajowych) oraz niezmiernie
rzadkie wystepowanie rodzinne.

| Jak czesto wystepuje niedroznos$é¢ drég zétciowych u dzieci?

Jest to choroba rzadka, a prawdopodobienstwo zachorowania oceniane jest na ok. 1 na 18
tys. dzieci. Dziewczynki chorujg czesciej niz chtopcy. Nie stwierdzono wiekszej zapadalnosci
w zaleznosci od rasy lub grupy etnicznej.

| Jak sie objawia niedroznos$é drég zétciowych?


http://gastrologia.mp.pl/choroby/watroba/show.html?id=50969

Objawy choroby pojawiajg sie najczesciej
miedzy 2. a 6. tygodniem po urodzeniu,

a wiec niedroznosc¢ dréog zétciowych
dotyczy wytacznie matych niemowiat.
W cigqgu pierwszych tygodni zycia dzieci

z niedroznoscig drég zétciowych zazwyczaj
rozwijajq sie prawidtowo i jedynym
niepokojacym sygnatem jest przediuzajaca
sie zottaczka okresu noworodkowego (zo6tte
zabarwienie skoéry, oczu).
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Ryc. 1. Anatomia drdég zétciowych (watroba,

pecherzyk zotciowy, przewody zotciowe,
dwunastnica)
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Ryc. 2. Trzy typy atrezji (niedroznosci) drég zétciowych
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Nalezy pamietaé, ze zéttaczka jest powszechna u noworodkow i zazwyczaj ustepuje w ciggu
pierwszych dwdch tygodni zycia. Jesli jednak jest wynikiem choroby watroby, co zdarza sie
zdecydowanie rzadziej, ma charakter przewlekty.

Poza zo6ttaczka, najbardziej charakterystycznym objawem jest nieprawidtowe zabarwienie
stolcow. W warunkach prawidtowych barwniki, ktére przedostajq sie do jelit wraz z zdtciq,
decyduja o zabarwieniu stolca. W przypadku ich braku, stolce maja kolor szary badz
jasnozotty, co powinno by¢ sygnatem alarmowym dla rodzicéw i lekarzy.

Innym istothym objawem jest intensywne, ciemne zabarwienie moczu (mocz u matych
niemowlat jest praktycznie bezbarwny lub tylko delikatnie zotty).

Kolejnym objawem jest przedtuzajace sie krwawienie z pepka badz innego miejsca, co zawsze
moze wskazywac na chorobe watroby. Niezwykle istotne jest, zeby w przypadku
pojawienia sie ktoregokolwiek z wyzej wymienionych objawoéw, zawsze
skontaktowac sie z lekarzem.

Osobnym problemem jest wystepowanie wrodzonych wad anatomicznych u dzieci

z niedroznoscig drdg zoétciowych - dotyczy to ok.10—20% chorych dzieci. Najczesciej s to
wady serca, wystepowanie dodatkowych $ledzion, nieprawidiowe potozenie narzadéw jamy
brzusznej czy tez wady naczyniowe. Uwaza sig, iz w tej grupie dzieci szanse na powodzenie
leczenia sq mniejsze, cho¢ obecnos¢ wad anatomicznych nie wyklucza dobrego efektu leczenia
i korzystnego rokowania.

Co robi¢ w razie wystapienia objawow niedroznosci?

Jezeli rodzice zauwaza objawy choroby u swojego dziecka dopiero po wypisaniu do domu,
powinni natychmiast skontaktowac sie z lekarzem oddziatu noworodkowego albo z lekarzem
rodzinnym.
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Jak lekarz ustala diagnoze?

W kazdym przypadku podejrzenia niedroznosci drég zoétciowych, lekarza obowigzuje
przeprowadzenie diagnostyki réznicowej, gdyz podobne objawy chorobowe moga wystepowad
rowniez w uszkodzeniach watroby, wynikajacych z innych przyczyn.

Najlepsze wyniki zabiegu obserwuje sie u niemowlat operowanych przed ukonczeniem 2.
miesigca zycia. Dlatego tez dziecko bedzie poddane licznym testom laboratoryjnym krwi oraz
moczu ukierunkowanym na szybkie wykluczenie innych przyczyn uszkodzenia watroby, takich
jak: zakazenia wirusowe, bakteryjne czy tez wrodzone choroby metaboliczne. Stosowane
badania radiologiczne to najczesciej ultrasonografia (USG) jamy brzusznej z oceng
watroby, drog zétciowych oraz pecherzyka zétciowego. Istotnym badaniem jest rowniez
scyntygrafia (badanie z uzyciem radioizotopu), pozwalajgca przesledzi¢ pasaz zétci z
watroby do jelit, ale takze czynnos¢ watroby.

W przypadkach watpliwych wykonuje sie biopsje watroby, ktéra polega na przezskérnym
pobraniu fragmentu watroby specjalng igta. Pozwala to lekarzom na ocene mikroskopowg
tkanki i jest jednoczesnie najczulszg metodg diagnostyczna.

Badania trwajg zazwyczaj ok. 1—2 tygodnie. W tym czasie musi zapas$¢ decyzja o zabiegu
operacyjnym, ktéry jest podstawowa metodq leczenia niedroznosci drég zoétciowych. Jego
pierwszym etapem jest potwierdzenie wstepnego rozpoznania, ocena stopnia uszkodzenia
watroby oraz okreslenie typu anatomicznego choroby (rozlegtos¢ uszkodzenia drog
z6tciowych). Sg to niezwykle istotne informacje dla dalszego postepowania i mogq byc¢
potwierdzone wytacznie podczas operaciji.

Jakie sq sposoby leczenia niedroznosci drog zétciowych?

Zabieg operacyjny
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Niedroznos$¢ drég zotciowych jest choroba, w ktorej zasadnicze znaczenie ma leczenie
chirurgiczne. Do potowy ubiegtego wieku nie byto skutecznych metod terapeutycznych.
Postepujacy proces chorobowy szybko prowadzit do marskosci watroby i zgonu. Dzieci nie
przezywaty zazwyczaj diuzej niz ok. 1 roku.

Co odmienito losy matych pacjentéw? Po pierwsze, w latach 60. japonski chirurg Morio Kasai
wprowadzit zabieg operacyjny majacy na celu przywrdcenie odptywu zétci z watroby do jelit.
Polega on na catkowitym usunieciu zwtdkniatych zewnatrzwatrobowych drég zétciowych oraz
wszyciu w powierzchnie watroby jelitowej petli, tworzacej role fqcznika umozliwiajacego
odptyw zotci z watroby (petna nazwa: zespolenie watrobowo-wrotno-jelitowe, czyli zabieg
Kasai).

Ryzyko powiktan podczas operacji jest niewielkie, jesli chirurg ma odpowiednie doswiadczenie
w tego typu operacjach. Najczesciej moze dochodzi¢ do krwawienia badz przecieku zéfci

w miejscu zespolenia petli jelitowej z powierzchnig watroby. Szczegoty zabiegu oraz mozliwe
powikfania zawsze sg omawiane z rodzicami podczas podpisywania zgody na operacje.

Kolejnym punktem przetomowym byto wprowadzenie transplantacji watroby jako
rutynowego postepowania u dzieci z marskoscig. Niestety, niedroznos¢ drég zoétciowych
stanowi najczestsze wskazanie do przeszczepienia watroby. U mniejszych dzieci mozliwe jest
przeszczepienie watroby od zywego, spokrewnionego dawcy. W Polsce takie zabiegi
wykonywane sg w CZD (Instytut ,,Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka”).

Postepowanie po operacji

Bezposrednie postepowanie pooperacyjne obejmuje nawadnianie dozylne, antybiotykoterapie
i leczenie przeciwbdlowe. Zazwyczaj podawane sg rowniez steroidy, najpierw dozylnie,

a nastepnie doustne. Leki te majq silne wiasciwosci przeciwzapalne i potencjalnie moga
powstrzymac postepujgce uszkodzenie watroby. Po wprowadzeniu zywienia doustnego, czyli
w 6—8 dobie po operacji, dotgczany jest kwas ursodezoksycholowy (UDCA) majacy
wilasciwosci zétciopedne oraz ochronne dla komdrek watrobowych.



Po wypisaniu do domu konieczna jest kontynuacja przyjmowania lekéw doustnych.

W pierwszych miesigcach istotne jest stosowanie antybiotykéw. Zapobiegajg one zapaleniom
drég zétciowych, ktdére sg najczestszym powiktaniem w pierwszych miesigcach po operacii.
Dzieje sie tak z powodu zmienionych warunkéw anatomicznych po usunieciu pozostatosci drog
z6tciowych i wiekszego narazenia na przedostanie sie bakterii jelitowych do watroby.

O czasie trwania antybiotykoterapii profilaktycznej zawsze decyduje lekarz na podstawie
przebiegu klinicznego choroby. Niezwykle istotnym problemem jest zapobieganie niedoborom
zywieniowym. Dzieci z chorobami watroby sg szczegdlnie narazone na to powiktanie, ze
wzgledu na zaburzenie funkcji metabolicznej oraz wydzielniczej watroby (z6t¢).

Jesli jest to tylko mozliwe, podstawowe zywienie powinno by¢ oparte przynajmniej czesciowo
na karmieniu piersig. Niestety, u wiekszosci dzieci z niedroznoscig drog zétciowych samo
karmienie piersig rzadko gwarantuje zadowalajacy przybdr masy ciata. Uzupetnieniem sg
mleka modyfikowane zawierajace specjalne ttuszcze, tatwiej trawione przez dzieci

z chorobami watroby. Dodatkowg podaz kalorii mozna uzyskac¢ dzieki dodawaniu do positkdw
specjalnych ,wzmacniaczy” w formie proszku. Suplementacji wymagajq réwniez witaminy.

W niektdrych przypadkach istnieje koniecznos¢ prowadzenia zywienia dojelitowego przez
sonde, a czasami nawet zywienia pozajelitowego.

Nalezy pamietaé, ze stan odzywienia ma niezwykle istotny wptyw na rokowanie oraz jakos¢
zycia dzieci - odpowiednia dieta oraz uzupetnianie niedoboréow witaminowych majg zatem
znaczenie kluczowe.

Innym czestym powikfaniem, szczegdlnie u dzieci z umiarkowanym uszkodzeniem watroby,
zyjacych ponad rok bez koniecznosci wykonania przeszczepu, jest rozwdj nadcisSnienia
wrotnego. Polega ono na podwyzszonym cisnieniu w zyle wrotnej spowodowanym przez
uposledzony przeptyw krwi przez chorg watrobe. Krew ze Sledziony, zotadka i jelit szuka
nowych drég przeptywu, aby dostac sie do serca. Dochodzi do powiekszenia $ledziony oraz

poszerzenia naczyn zylnych (zylaki) w przewodzie pokarmowym. Objawem jest krwawienie
Z nosa oraz tatwe tworzenie sie siniakdw. Szczegdlnie niebezpieczne sg zylaki przetyku
i zotadka, gdyz to wtasnie z tych naczyn najczesciej dochodzi do krwawienia, ktére moze mieé


https://www.mp.pl/pacjent/hematologia/objawy/170516,powiekszenie-sledziony
https://www.mp.pl/pacjent/zakrzepica/zylaki/63354,zylaki
https://www.mp.pl/pacjent/otolaryngologia/objawy/105641,krwawienie-znosa

dramatyczny przebieg i jest stanem zagrazajgcym zyciu dziecka, a wiec wymagajacym
natychmiastowej hospitalizacji. Podstawg leczenia zylakdéw przetyku sg metody endoskopowe,
a w ostatecznosci - chirurgiczne. W przypadkach szybko postepujacych, z nawracajacymi
krwawieniami, konieczny moze by¢ przeszczep watroby.

Czy mozliwe jest catkowite wyleczenie dziecka?

U okoto 40—50% dzieci, w szczegdlnosci wczesnie operowanych, najlepiej przed 50. dniem
zycia, udaje sie przywroci¢ odptyw zétci. Niestety wiekszos¢ dzieci nawet po udanym zabiegu
ma roznie postepujgce uszkodzenie watroby, prowadzace do koniecznosci jej przeszczepienia,
ale czes¢ z pacjentéw wymaga transplantacji dopiero po osiggnieciu dojrzatosci. Dotychczas
nie sq znane mechanizmy decydujace o postepie choroby w tych przypadkach. U okoto 10%
dzieci choroba nie postepuje i mozna liczy¢ na unikniecie przeszczepienia watroby.

Warunkiem dobrego rokowania jest uzyskanie pooperacyjnego odptywu zéfci, czego
najlepszym wyktadnikiem jest prawidtowe zabarwienie stolcoOw oraz obnizenie stezenia
bilirubiny w surowicy w ciggu 2—6 miesiecy po zabiegu.

W momencie operacji chirurg nie moze ocenié, czy pooperacyjny odptyw zoétci bedzie
zadowalajacy. Zazwyczaj pierwsze stolce po operacji sq ciemne i dopiero po czasie stajq sie
jasniejsze. Jesli z64¢ odptywa do jelit, ich kolor moze sie zmieniac¢ na zétty, zielony i w koncu
bragzowy. Towarzyszy temu réwniez coraz jasniejszy kolor moczu. Charakter zmian stolcéw

i czas, jaki potrzebny jest do petnej normalizacji jest rozny u kazdego dziecka. Podobnie jest
z wynikami badan laboratoryjnych odzwierciedlajagcych czynno$¢ watroby. Poniewaz zdarza sie
dosc¢ czesto, ze odptyw zétci nie jest rownomierny ze wszystkich czesci watroby, mozna
zaobserwowad utrzymujace sie nieprawidtowe wskazniki czynnosci watroby, nawet po petnej
normalizacji stezenia bilirubiny.

Co trzeba zrobi¢ po zakonczeniu leczenia?
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U wszystkich dzieci z niedroznoscig drég zoétciowych konieczne sg regularne kontrole lekarskie
po wypisaniu ze szpitala. W przypadku pogarszania sie czynnosci watroby, a w szczegdlnosci
powiktan zagrazajacych zyciu, zawsze nalezy rozwazy¢ mozliwos¢ transplantacji. U niewielkiej
grupy pacjentow, u ktérych uzyskano petne ustgpienie objawdw i normalizacje badan
laboratoryjnych, mozna oczekiwa¢ pomysinego przebiegu choroby bez istotnych powiktan.

U dzieci bez zéttaczki po zabiegu, u ktorych jednak utrzymujg sie stale nieprawidtowe wyniki
laboratoryjne czynnosci watroby, moga rozwing¢ sie wczesniej wspomniane powiktania,
charakterystyczne dla przewlektej niewydolnosci watroby, takie jak nadcisnienie wrotne

z zylakami przetyku, niedozywienie czy niedobory witaminowe.

Co robi¢, aby unikna¢ zachorowania?

Poniewaz przyczyna choroby nie jest znana, zapobieganie wystgpieniu niedroznosci drég
z6tciowych nie jest wtasciwie mozliwe. Najwazniejsze, by w przypadku pojawienia sie
charakterystycznych objawow, szybko poddac¢ dziecko hospitalizacji oraz zabiegowi
operacyjnemu. O wyniku leczenia w duzej mierze decyduje doswiadczenie osrodka
wykonujgcego zabieg Kasai.
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