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Περίληψη
Ο νεογνικός ίκτερος αποτελεί σημαντικό κλινικό πρόβλημα, οφείλεται σε μειωμένη έκκριση χολής και
έχει ποικίλη αιτιολογία. Οι κλινικές εκδηλώσεις είναι αποτέλεσμα της συσσώρευσης χολερυθρίνης στο
αίμα, που οδηγεί σε ικτερική χροιά του δέρματος, αργιλώδη κόπρανα και υπέρχρωση των ούρων. Τα αί-
τια είναι ποικίλα και κυμαίνονται από τον φυσιολογικό ίκτερο των νεογνών μέχρι την πλήρη απόφραξη
των χοληφόρων πόρων που συνοδεύει την χολική ατρησία. Στα παθολογικά αίτια τα οποία είναι και τα
συνηθέστερα, περιλαμβάνονται βακτηριακές και ιογενείς λοιμώξεις, μεταβολικές και τοξικές επιδρά-
σεις, γενετικοί και αγγειακοί παράγοντες , καθώς και αιμολυτικές νόσοι. Οι χειρουργικές αιτίες, του νε-
ογνικού ικτέρου είναι σπανιώτερες και αφορούν πρωτίστως την ατρησία των χοληφόρων και δευτερευό-
ντως  την συγγενή κύστη του χοληδόχου πόρου. Αλλα πολύ σπανιώτερα αίτια χειρουργικής σημασίας
είναι η συγγενής υποπλασία των χοληφόρων (σύνδρομο Alagille), η αυτόματη διάτρηση των χοληφόρων
πόρων (χολικός ασκίτης) και το σύνδρομο πηκτής χολής. Στην παρούσα μελέτη γίνεται ανάλυση της
αιτιολογίας ,της κλινικής εικόνας, καθώς και των μεθόδων διάγνωσης και θεραπείας των δύο συχνότε-
ρων χειρουργικών αιτίων νεογνικού ικτέρου, δηλαδή της ατρησίας των εξωηπατικών χοληφόρων και της
κύστης του χοληδόχου πόρου.

Λέξεις κλειδιά: ίκτερος, νεογνά, ατρησία χοληφόρων, κύστη χοληδόχου πόρου

Ατρησία Χοληφόρων
Εισαγωγή

Η ατρησία των χοληφόρων αποτελεί άγνωστης αι-
τιολογίας εξελικτική αποφρακτική νόσο των εξω-
και ενδοηπατικών χοληφόρων πόρων η οποία 

προκαλεί νεογνικό ίκτερο. Η απόφραξη οδηγεί
σταδιακά σε κίρρωση, ηπατική ανεπάρκεια και θά-
νατο εφ΄όσον δεν αντιμετωπισθεί χειρουργικά. Η
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ατρησία των χοληφόρων παραμένει και σήμερα η
συχνότερη αιτία μεταμόσχευσης ήπατος σε παιδιά
στον Δυτικό κόσμο.1
Είναι σπάνια νόσος, η οποία εμφανίζεται με μεγα-
λύτερη συχνότητα στην Ιαπωνία την Κίνα και την
Νότια Ασία (1σε 9600 γεννήσεις).2 Στην Γαλλία η
συχνότητα είναι 1σε 19500 γεννήσεις ζώντων3,στην
Αγγλία και Ιρλανδία 1 σε 16700,( 4) και στην Σουη-
δία και τις ΗΠΑ1σε14000(5,6). Η μεγαλύτερη συ-
χνότητα παγκοσμίως έχει καταγραφεί στη Γαλλική
Πολυνησία.2 Από πλευράς φύλου υπάρχει σαφής
υπεροχή των θηλέων έναντι των αρρένων (1:0,64).7
Σε ποσοστό10% περίπου των πασχόντων (~3%
στην Ιαπωνία)2 συνυπάρχουν και άλλες συγγενείς
ανωμαλίες και κυρίως το σύνδρομο BASM ( Biliary
Atresia Splenic Malformation), γνωστό παλαιότερα
σαν σύνδρομο πολυσπληνίας.1

Ιστορική Αναδρομή

Η πρώτη αναφορά της νόσου ως ξεχωριστής κλινι-
κής οντότητας ανάγεται στον J. Thomson από το
Εδιμβούργο το 18918, ο οποίος περιέγραψε την κλι-
νική εικόνα και τα νεκροτομικά ευρήματα 49 ασθε-
νών με συγγενή απόφραξη των χοληφόρων. Το
1916 ο Holmes, περιέγραψε τον «διορθώσιμο» και
τον «μή διορθώσιμο τύπο», ανασκοπώντας όλες τις
μέχρι τότε δημοσιευμένες περιπτώσεις9 και προέ-
βλεψε την χρησιμότητα της ηπατικονηστιδοστομίας
στον διορθώσιμο τύπο, την οποία εξετέλεσαν με
επιτυχία ο Ladd το 192810 και ο Gross το 1940.11

Για την πλειονότητα των περιπτώσεων που αφο-
ρούσαν τον «μή διορθώσιμο» τύπο επιχειρήθηκαν
διάφορες τεχνικές  ανακούφισης της χολικής από-
φραξης χωρίς ουσιαστικό αποτέλεσμα. Μετά πά-
ροδο 30 ετών από την επιτυχή επέμβαση του Ladd,
ο Kasai στην Ιαπωνία δημοσίευσε την γνωστή σή-
μερα ομώνυμη  τεχνική, ανοίγοντας έτσι τον δρόμο
για την χειρουργική θεραπεία του «μή διορθώσι-
μου» τύπου ατρησίας.12 Δυστυχώς η μέθοδος άργη-
σε να γίνει ευρύτερα γνωστή επειδή η δημοσίευση
έγινε στα Ιαπωνικά, και μόνο μετά την δημοσίευση
της στην αγγλόφωνη βιβλιογραφία δέκα χρόνια αρ-
γότερα άρχισε να εφαρμόζεται σε όλο τον κόσμο.13

Παράλληλα το 1963 ο T. Starzl από το Σικάγο14

εξετέλεσε την πρώτη ηπατική μεταμόσχευση ανοί-
γοντας νέους δρόμους για την ριζική θεραπεία της
νόσου. Παρ' όλες τις σημαντικές προόδους στην
αντιμετώπιση της νόσου η εγχείρηση Kasai παρα-
μένει και σήμερα η επέμβαση εκλογής και πλέον
του 90% των πασχόντων υποβάλλονται σε αυτήν.15

Αιτιολογία- Παθογένεια

Παρά τις μεγάλες προόδους και την εντατική έρευ-
να η αιτιολογία της νόσου παραμένει άγνωστη.
Στην βιβλιογραφία αναφέρονται δύο βασικές πα-
ραλλαγές: η συνδρομική μορφή ή εμβρυϊκός τύπος
(10-20%), που συνοδεύεται από άλλες συγγενείς
ανωμαλίες, όπως αγενεσία της κάτω κοίλης, προ-
δωδεκαδακτυλική θέση της πυλαίας, ανωμαλία
στροφής και καθήλωσης του εντέρου, αναστροφή
σπλάγχνων, καρδιαγγειακές ανωμαλίες και πολυ-
σπληνία (σύνδρομο ΒΑSM).1,16 Ο τύπος αυτός πι-
θανόν να οφείλεται στην επίδραση κάποιου παρά-
γοντα κατά την διαφοροποίηση του ηπατικού εκ-
κολπώματος από το πρόσθιο έντερο του εμβρύου,
όπως ο μητρικός διαβήτης.17 Η μή συνδρομική μορ-
φή ή περιγεννητικός τύπος, πιθανώς εμφανίζεται
αργότερα κατά την εμβρυογένεση, ακολουθώντας
διαφορετική κλινική εξέλιξη με χαρακτηριστικό
την προοδευτική απόφραξη των πόρων.
Οι κατά καιρούς προταθέντες αιτιολογικοί μηχανι-
σμοί, όπως η ενδομήτρια ή περιγεννητική επίδραση
ιών, οι γενετικές μεταλλάξεις, ανώμαλη ανάπτυξη
των πόρων, αγγειακή ή μεταβολική επίδραση στο
αναπτυσσόμενο χοληφόρο δένδρο, η ανώμαλη χο-
ληδοχοπαγκρεατική συμβολή και η ανοσολογικά
εκλυόμενη φλεγμονή δεν μπορούν να εξηγήσουν
πλήρως την αιτιολογία και παθογένεια της νόσου.
Από τους ιούς έχουν ενοχοποιηθεί ο ρεοϊός τύπου
3, ο ροταϊός, ο κυτταρομεγαλοϊός και ο ίός Epstein-
Barr. Η νόσος γενικά δεν θεωρείται κληρονομικού
χαρακτήρα, παρά το γεγονός ότι γενετικές μεταλ-
λάξεις μπορεί να οδηγήσουν σε ανώμαλη μορφογέ-
νεση των χοληφόρων κυρίως στην συνδρομική μορ-
φή.18 Στην μή συνδρομική μορφή υπάρχει συσχέτι-
ση της ατρησίας με το σύστημα HLA. Υπάρχει με-
γαλύτερη συχνότητα του HLA-B12, A9-B5 και
Α28-Β5, πράγμα που σημαίνει ότι πιθανόν διάφο-
ροι ανοσολογικοί παράγοντες ενέχονται στην αι-
τιολογία της νόσου.19

Tο μοναδικό πειραματικό μοντέλο που μοιάζει πε-
ρισσότερο με την ατρησία προτάθηκε από τους
Petersen et al20, όπου η η φλεγμονή του ήπατος νε-
ογνών ποντικών με ροταϊό προκαλεί χολόσταση με
κλινική εικόνα και ιστολογικά ευρήματα παρόμοια
με αυτά της ατρησίας των νεογνών.
Οι τυπικές παθολογοανατομικές αλλοιώσεις της
νόσου εντοπίζονται στις πύλες του ήπατος και περι-
λαμβάνουν διάφορου βαθμού φλεγμονώδη αντί-
δραση που μπορεί να προκαλέσει προοδευτική κα-
ταστροφή των πόρων. Τα υπολείμματα των απο-
φραχθέντων πόρων εμφανίζουν χρόνια φλεγμονή.

Σούτης Ε. Μ.Νεογνικός Ικτερος, Χειρουργικά Προβλήματα
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Μικροσκοπικά μπορεί να ανιχνευθούν πόροι διά-
φορης διαμέτρου στις πύλες μερικοί από τους οποί-
ους είναι παραμορφωμένοι λόγω φλεγμονής. Οι
πόροι αυτοί λειτουργούν σαν αγωγοί ροής χολής
και μετατρέπονται σε εσωτερικά χοληφόρα συρίγ-
για στις πύλες μερικούς μήνες μετά από  επιτυχή
επέμβαση πυλοεντεροστομίας. Η ύπαρξη των πό-
ρων αυτών αποτελεί σημαντικό παράγοντα για την
επιτυχία της επέμβασης.21

Άλλα ιστολογικά ευρήματα χαρακτηριστικά της νό-
σου αποτελούν η χολόσταση, η παραμόρφωση των
ηπατοκυττάρων, οι εστιακές νεκρώσεις, η ανάπτυ-
ξη γιγαντοκυττάρων καθώς και οι ενδολοβιακές
νεκρώσεις. Οι αλλοιώσεις αυτές παρατηρούνται
και στην νεογνική ηπατίτιδα, όμως παθογνωμονι-
κός για ατρησία θεωρείται ο συνδυασμός πυλαίας
ίνωσης και αναγεννητικότητας των πόρων.21 και
αφορούν συνολικά το ηπατικό παρέγχυμα καθώς
και το εξωηπατικό χοληφόρο δένδρο.22

Μακροσκοπικά το ήπαρ είναι διογκωμένο, σκληρό
και έχει πράσινη χροιά λόγω της χολόστασης.
Η χοληδόχος κύστη είναι συνήθως  ρικνή και πε-
ριέχει βλέννα (λευκή χολή), ή είναι τελείως άτρητη.

Τύποι ατρησίας

Με βάση την μακροσκοπική εικόνα και τα ευρήμα-
τα της διεγχειρητικής χολαγγειογραφίας η ατρησία
των χοληφόρων διαιρείται σε 3 κύριους τύπους. Ο
τύπος Ι αφορά την ατρησία του χοληδόχου πόρου,
ο τύπος II την ατρησία στο ύψος του κοινού ηπατι-
κού πόρου και ο τύπος ΙΙΙ την ατρησία των πυλών
του ήπατος και είναι ο συχνότερος. Ο τύπος ΙΙ υπο-
διαιρείται σε ΙΙα  στον οποίο υπάρχει απόφραξη
του κοινού ηπατικού και σε ΙΙβ όπου η ατρησία
αφορά τον χοληδόχο, ηπατικό και κυστικό πόρο,
χωρίς συμμετοχή της χοληδόχου κύστεως (σχήμα
1). Ο τύπος Ι αντιστοιχεί στον λεγόμενο «διορθώσι-
μο» τύπο και απαντάται σε ποσοστό 5% των περι-
πτώσεων, ενώ ο τύπος ΙΙΙ ή «μή διορθώσιμος» απα-
ντάται σε ποσοστό άνω του 90%.23

Κλινική Εικόνα

Τα κύρια συμπτώματα της ατρησίας περιλαμβά-
νουν ίκτερο, αργιλώδη κόπρανα και ηπατομεγαλία.
Ο ίκτερος μπορεί να ακολουθεί τον συνήθη νεογνι-
κό σε μερικούς ασθενείς ή να εμφανισθεί μετά από
μερικές ημέρες. Τα νεογνά αυτά εμφανίζουν σε
ποσοστό 40% περίπου φυσιολογική αποβολή μη-
κωνίου, ενώ τα κόπρανα έχουν κίτρινο χρώμα στό
60% περίπου των περιπτώσεων.24,25 Επίσης υπάρ-

χει υπέρχρωση των ούρων. Αρχικά η ανάπτυξη του
νεογνού είναι φυσιολογική, με την πάροδο όμως
του χρόνου αυξάνονται οι διαστάσεις του ήπατος
το οποίο γίνεται συμπαγές και σκληρό λόγω της χο-
λόστασης και προστίθενται αναιμία και υποθρεψία
λόγω δυσαπορρόφησης των λιποδιαλυτών βιταμι-
νών. Ακολουθεί σπληνομεγαλία, ενώ είναι συχνή η
εμφάνιση εγκεφαλικής αιμορραγίας, λόγω έλλει-
ψης βιταμίνης Κ. Συχνή είναι επίσης η παρουσία
βουβωνοκήλης  και  ομφαλοκήλης. Εάν οι ασθενείς
αφεθούν χωρίς χειρουργική θεραπεία καταλήγουν
συνήθως στην ηλικία των 18 μηνών περίπου.26

Διάγνωση

Στη νεογνική ηλικία υπάρχουν πολλοί παράγοντες
που προκαλούν ίκτερο. Ενα μεγάλο ποσοστό των
αιτίων είναι παθολογικής φύσεως, με συχνότερες
την νεογνική ηπατίτιδα, την ανεπάρκεια της α1-
αντιθρυψίνης, την γιγαντοκυτταρική ηπατίτιδα, την
ηπατίτιδα από κυτταρομεγαλοϊό και την ινοκυστική
νόσο και μπορούν να διαγνωσθούν με απλές αιμα-
τολογικές εξετάσεις. Οι χειρουργικές αιτίες πλην
της ατρησίας των χοληφόρων είναι σπάνιες και πε-
ριλαμβάνουν την συγγενή κύστη του χοληδόχου πό-
ρου, την αυτόματη ρήξη του πόρου και το σύνδρο-
μο πηκτής χολής.27 H υποπλασία των χοληφόρων
μπορεί να αποτελεί εκδήλωση του συνδρόμου
Alagille και να δημιουργήσει διαγνωστικά προβλή-
ματα. Τα νεογνά αυτά εμφανίζουν χαρακτηριστικό
επίμηκες προσωπείο, σπονδύλους δίκην πεταλού-
δας και ανωμαλίες των καρδιακών βαλβίδων με τυ-
πική την στενωση της πνευμονικής.1 Η νεογνική
ηπατίτις αποτελεί την πάθηση που θα πρέπει να
διαφοροδιαγνωσθεί από την ατρησία το συντομώ-
τερο δυνατό επειδή η έκβαση μετά από εγχείρηση
ατρησίας εξαρτάται από την έγκαιρη διάγνωση και
χειρουργική αντιμετώπιση. Η διάγνωση θα στηρι-
χεί σε ειδικές βιοχημικές εξετάσεις, σε τεχνικές
απεικόνισης των εξωηπατικών χοληφόρων και
στην βιοψία ήπατος. Η λιποπρωτεϊνη-Χ είναι αυξη-
μένη σε όλες τις περιπτώσεις ατρησίας καθώς και
σε ποσοστό 20-40% των πασχόντων από νεογνική
ηπατίτιδα28 και θεωρείται ενδεικτική ατρησίας
εφ΄όσον τα επίπεδά της υπερβαίνουν τα 300
mg/dl.29 H γ-GT είναι επίσης αυξημένη επί ατρη-
σίας και επίπεδα ορού κάτω των 300 IU/L θεωρού-
νται ασύμβατα με την νόσο.30

Η αναρρόφηση του δωδεκαδακτυλικού περιεχομέ-
νου αποτελεί σημαντική διαγνωστική μέθοδο με
υψηλή διαγνωστική ακρίβεια, διότι η παρουσία χο-
λερυθρίνης στο δωδεκαδακτυλικό υγρό αποκλείει
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την ύπαρξη ατρησίας. Η μέθοδος είναι εύκολη στην
εφαρμογή της, χαμηλού κόστους, ταχεία και μή
επεμβατική και τείνει να υποκαταστήσει την βιο-
ψία ήπατος σε πολλά κέντρα κυρίως της Ιαπω-
νίας.1,31

Το σπινθηρογράφημα του ήπατος με σεσημασμένο
ισότοπο τεχνητίου-99 (99m Tc-IDA) αποτελεί πα-
ραδοσιακή μέθοδο και χρησιμοποιείται ευρέως
στην διαφορική διάγνωση.32 Στην ατρησία υπάρχει
άμεση πρόσληψη του ραδιοφαρμάκου από τα ηπα-
τικά κύτταρα, αλλά δεν υπάρχει δίοδος του στον
εντερικό σωλήνα ακόμα και σε καθυστερημένες
λήψεις (εικ.1&2). Αντίθετα στην νεογνική ηπατίτι-
δα η πρόσληψη είναι καθυστερημένη από τα πά-
σχοντα ηπατικά κύτταρα, αλλά  η δίοδος στο έντε-
ρο είναι συνήθως εμφανής.18 Γενικά όμως η μέθο-
δος δεν θεωρείται ιδιαίτερα αξιόπιστη1 και η δια-
γνωστική ακρίβειά της κυμαίνεται από 58% έως
90% σε διάφορες μελέτες.33,34,35

Το υπερηχογράφημα αποτελεί απλή, εύκολη και μη
επεμβατική μέθοδο που χρησιμοποιείται πολύ συ-
χνά και μπορεί να απεικονίσει την κυστική διάταση
των πόρων καθώς και τον τύπο Ι της ατρησίας, ενώ
η απεικόνιση της χοληδόχου  κύστης που συσπάται
μετά από γεύμα απομακρύνει από την διάγνωση
της ατρησίας. Η ανεύρεση του σημείου της «τριγω-
νικής χορδής» θεωρείται παθογνωμονική ατρησίας
σε ποσοστό 95%.36 Ενα άλλο διαγνωστικό μέσο
που έχει προστεθεί τα τελευταία χρόνια είναι η εν-
δοσκοπική ανιούσα χολαγγειοπαγκρεατογραφία, η
οποία όμως προϋποθέτει χορήγηση αναισθησίας

και μεγάλη εμπειρία από τον εξεταστή. Η διαγνω-
στική της ακρίβεια αγγίζει το 80%.37,38

Η μαγνητική χολαγγειογραφία μπορεί να καταδεί-
ξει την ύπαρξη των κύριων χοληφόρων πόρων στα
νεογνά αποκλείοντας έτσι την ατρησία.39 Τελευ-
ταία σε ορισμένες χώρες έχει εφαρμοσθεί ο μαζι-
κός έλεγχος των νεογνών για ατρησία με την χρήση
της κάρτας χρώσης  των κοπράνων. Από τον γενό-
μενο έλεγχο προέκυψε ότι η ευαισθησία ,η ειδικό-
τητα και η θετική προγνωστική αξία της μεθόδου
ανέρχεται σε ποσοστό 87,9%, 99,9%, και 28,6%
αντίστοιχα.40 Επίσης η λαπαροσκοπικά υποβοη-
θούμενη χολαγγειογραφία σε νεογνά και βρέφη με
χολόσταση έχει εφαρμοσθεί τελευταία χωρίς όμως
ικανοποιητικά αποτελέσματα.41 Η πιό αποτελεσμα-
τική μέθοδος προεγχειρητικής διάγνωσης παραμέ-
νει η διαδερμική βιοψία ήπατος, η οποία σε χέρια
έμπειρου παθολογοανατόμου θέτει την διάγνωση
σε ποσοστό άνω του 90%.34,42 Στην μελέτη των
Dehghani et al34, γίνεται σύγκριση των διάφορων
διαγνωστικών μεθόδων  από την οποία επιβεβαιώ-
νεται η μεγάλη ακρίβεια της βιοψίας (96,9%), ακο-
λουθούμενη από το ιστορικό και την κλινική αξιο-
λόγηση των συμπτωμάτων(70,8%), το υπερηχογρά-
φημα(69,2%), το σπινθηρογράφημα (58,5%), ενώ
τα ηπατικά ένζυμα είναι αξιόπιστα μόνο στις μισές
περιπτώσεις(50,8%). Με τα μέσα που έχουμε σήμε-
ρα στην διάθεσή μας είναι δυνατή η προεγχειρητι-
κή διάγνωση της ατρησίας των χοληφόρων σε πο-
σοστό άνω του 80%.1

Σούτης Ε. Μ.Νεογνικός Ικτερος, Χειρουργικά Προβλήματα

198

Εικόνα 1: Σπινθηρογράφημα ήπατος: Μηδενική
απέκκριση του ισοτόπου στον εντερικό σωλήνα,
διαγνωστική ατρησίας χοληφόρων.

Εικόνα 2: Τεράστια κυστική διάταση χοληδόχου
πόρου σε νεογνό ηλικίας 25 ημερών.
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Θεραπεία

Η θεραπεία είναι καθαρά χειρουργική και απο-
σκοπεί στην αποκατάσταση της ροής της χολής
στον εντερικό σωλήνα. Αυτό επιτυγχάνεται με την
πυλο-εντεροστομία κατά Kasai, η οποία αποτελεί
την επέμβαση εκλογής.12,13

Η προεγχειρητική προετοιμασία περιλαμβάνει την
χορήγηση βιταμίνης Κ,σε δόση 1-2mg/kg ημερη-
σίως μερικές ημέρες πρίν, καθώς και αντιβιοτικών
ενδοφλεβίως και από του στόματος για την προε-
τοιμασία του εντέρου.
Η προσπέλαση γίνεται με ευρεία τομή Kocher στο
δεξιό υποχόνδριο και μετά την διάνοιξη του περι-
τοναίου ελέγχονται τα εξωηπατικά χοληφόρα.
Λαμβάνεται βιοψία ήπατος για τον καθορισμό της
διάγνωσης και την πιστοποίηση του βαθμού κίρρω-
σης και στη συνέχεια γίνεται χολαγγειογραφία διά
του πυθμένος της χοληδόχου κύστεως η οποία είναι
συνήθως ατροφική και περιέχει βλέννη. Για την
αποφυγή λανθασμένου αποτελέσματος θα πρέπει
κατα την εκτέλεση της χολαγγειογραφίας να κλεί-
νεται ο χοληδόχος πόρος ώστε να απεικονίζονται
τα ενδοηπατικά χολαγγεία.21 Εάν η χολαγγειογρα-
φία δείξει δίοδο του σκιαγραφικού στο 12/λο η
ατρησία αποκλείεται και η εγχείρηση τερματίζεται.
Στην περίπτωση που ανευρεθεί ατρησία του χολη-
δόχου πόρου (τύπος Ι ή διορθώσιμος), συνήθως
εκτελείται τελικοπλάγια ή τελικοτελική ηπατικονη-
στιδοστομία, δηλαδή αναστόμωση του κοινού ηπα-
τικού πόρου με έλικα νήστιδος κατά Roux-en-
Y.(σχήμα 2). Η τεχνική αυτή σήμερα αμφισβητείται
από ορισμένους συγγραφείς1, επειδή θεωρείται
απαραίτητη η εκτομή των υπολειμμάτων των πόρων
στο επίπεδο του διχασμού της πυλαίας, ώστε να
επιτευχθεί επαρκής χολική ροή. Αφού επιβεβαιω-
θεί η ύπαρξη ατρησίας γίνεται παρασκευή της χο-
ληδόχου κύστης και των άτρητων εξωηπατικών χο-
ληφόρων μέχρι το δωδεκαδάκτυλο. Εν συνεχεία η
παρασκευή επεκτείνεται προς τις πύλες και ανα-
γνωρίζονται οι ηπατικές αρτηρίες και ο διχασμός
της πυλαίας. Οι ηπατικοί πόροι συνήθως σχηματί-
ζουν μία κωνοειδή ινώδη μάζα κεντρικά του διχα-
σμού της πυλαίας. Ο κώνος αυτός παρασκευάζεται
μέχρι το οπίσθιο τοίχωμα της πυλαίας και αφαιρεί-
ται και ακολουθεί αναστόμωση της περιοχής με
απομονωμένη έλικα νήστιδος κατά Roux en-
Y(σχήμα 3). Η συνέχεια του εντέρου αποκαθίστα-
ται με τελικοπλάγια νηστιδο-νηστιδική αναστόμω-
ση. Το μήκος της προσιούσης έλικος πρέπει να εί-
ναι περίπου 40 εκατοστά ώστε να αποφεύγεται η
παλινδρόμηση εντερικού περιεχομένου, πράγμα

που ευνοεί την ανάπτυξη χολαγγειίτιδας. 
Κατά καιρούς έχουν περιγραφεί διάφορες τροπο-
ποιήσεις της εγχείρησης Kasai, όπως εξωτερίκευση
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Σχήμα 1: Τύποι ατρησίας χοληφόρων.

Σχήμα 2: Σχηματογραφική απεικόνιση ηπατικονη-
στιδοστομίας (διορθώσιμος τύπος).

Σχήμα 3: Πυλοεντεροστομία κατά Kasai (μή διορ-
θώσιμος τύπος)
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της έλικας στο δέρμα, η οποία διευκολύνει την ροή
από το ήπαρ λόγω μειωμένης ενδοαυλικής πίεσης
και παράλληλα καθιστά δυνατή την μέτρηση της
αποβαλλόμενης χολής. Οι συχνότερα εκτελούμενες
παραλλαγές της τεχνικής Kasai είναι η Kasai ΙΙ (δι-
πλή -Υ), η Suruga (στομία διπλού αυλού) και η
Sawaguchi 
(ολική εκτροπή της χολής)43, οι οποίες όμως σήμε-
ρα θεωρούνται αμφίβολης χρησιμότητας και εκτε-
λούνται σπανίως. Στην προσπάθεια αποφυγής της
χολαγγειίτιδας έχει δοκιμασθεί η δημιουργία αντι-
παλινδρομικής βαλβίδας στην προσιούσα έλικα με
διάφορες τεχνικές, η αποτελεσματικότητα της
οποίας αμφισβητείται, ενώ έχουν αναφερθεί και
επιπλοκές όπως απόφραξη και λειτουργική ανε-
πάρκεια.44,45

Η μετεγχειρητική αγωγή περιλαμβάνει την χορήγη-
ση υγρών και αντιβιοτικών ενδοφλεβίως ενώ η σίτι-
ση αρχίζει συνήθως την 7η μετεγχειρητική ημέρα.
Πρωταρχικός στόχος της αγωγής είναι η επίτευξη
καλής χολικής ροής. Για τον σκοπό αυτό χορηγού-
νται από ορισμένους συγγραφείς  χολεκκριτικά και
στεροειδή21,46, ακόμη και βότανα47, χωρίς όμως
επιστημονικά αποδεκτά αποτελέσματα.1 Για την
πρόληψη της χολαγγειίτιδας χορηγούνται αντιβιο-
τικά για μεγάλο χρονικό διάστημα,ενώ θεωρείται
απαραίτητη η χορήγηση λιποδιαλυτών βιταμινών
τουλάχιστον για 1 χρόνο.18,21

Mετεγχειρητικές επιπλοκές

1. Χολαγγείτιδα. Η συχνότερη και σοβαρότερη επι-
πλοκή είναι η χολαγγείτιδα, η οποία εμφανίζεται
σε ποσοστό 40-60% των υποβληθέντων σε πυλοε-
ντεροστομία στα δύο πρώτα χρόνια μετά την επέμ-
βαση.21 Εκδηλώνεται με αιφνίδιο πυρετό,μείωση
της χολικής ροής,και αύξηση της χολερυθρίνης.
Σαν πιθανές αιτίες θεωρούνται η φλεγμονή της πυ-
λαίας,η καταστροφή των πυλαίων χολαγγείων,και η
δημιουργία εσωτερικού χολικού συριγγίου στις πύ-
λες.48,49 Επανάληψη των επεισοδίων χολαγγείτιδας
οδηγεί σε προοδευτική έκπτωση της ηπατικής λει-
τουργίας. Η διάγνωση τίθεται από την κλινική ει-
κόνα σε συνδυασμό με την λευκοκυττάρωση και
την αριστερή στροφή του τύπου,καθώς και την αύ-
ξηση της C-RP. H θεραπεία συνίσταται στην άμεση
διακοπή της σίτισης και την χορήγηση αντιβιοτικών
ευρέος φάσματος, καθώς και χολεκκριτικών φαρ-
μάκων. Οπως προαναφέρθηκε έχουν εφαρμοσθεί
διάφορες τεχνικές για την πρόληψη, όπως η μερική
εκτροπή της έλικας και η δημιουργία αντιπαλιν-
δρομικής βαλβίδας, χωρίς όμως αποφυγή της χο-

λαγγειίτιδας σε όλες τις περιπτώσεις. Στην μελέτη
της Japanese Biliary Atresia Registry25 μάλιστα,
αναφέρεται ότι η συχνότητα της επιπλοκής είναι
πρακτικά η ίδια είτε έχει γίνει η κλασσική επέμβα-
ση,είτε έχουν εφαρμοσθεί πολυπλοκότερες τεχνι-
κές. Η δημιουργία στομίας μειώνει μεν την βαρύτη-
τα των επεισοδίων, αλλά δεν μειώνει την συχνότη-
τα εμφάνισής τους.7 Επιπλέον προκαλεί τεχνικές
δυσκολίες στην περίπτωση ηπατικής μεταμόσχευ-
σης.50

2. Διακοπή της χολικής ροής. Η μείωση ή διακοπή
της ροής της χολής που εκδηλώνεται κλινικά με
αποχρωματισμό των κοπράνων αποτελεί σοβαρή
επιπλοκή που χρειάζεται άμεση αντιμετώπιση με
χορήγηση στεροειδών για την αποφυγή ηπατικής
βλάβης. Τα στεροειδή αυξάνουν τήν ποσότητα της
παραγόμενης χολής ενώ παράλληλα μειώνουν την
φλεγμονώδη αντίδραση.51 Εάν δεν υπάρξει αντα-
πόκριση διακόπτονται τα στεροειδή και θα πρέπει
να εξετασθεί το ενδεχόμενο επανεγχείρησης.
3. Πυλαία υπέρταση. Αποτελεί την βαρύτερη επι-
πλοκή ακόμη και σε ασθενείς με φυσιολογικές τι-
μές χολερυθρίνης και εμφανίζεται σε ποσοστό κυ-
μαινόμενο από 34% έως 76%.Κιρσορραγία συμ-
βαίνει στο 20-60% των ασθενών με κιρσούς οισο-
φάγου και η αρχική θεραπεία συνίσταται σε ενδο-
σκοπική σκληροθεραπεία.52

4. Υπερσπληνισμός. Εμφανίζεται σε ασθενείς με
μακρά επιβίωση και μερικές φορές οδηγεί σε αι-
μορραγία από το πεπτικό λόγω μεγάλης θρομβοπε-
νίας. Για την αντιμετώπισή της, και δεδομένης της
σημασίας του σπλήνα στα παιδιά, εφαρμόζεται ο
μερικός σπληνικός εμβολισμός.21

5. Ηπατοπνευμονικό σύνδρομο. Το σύνδρομο χα-
ρακτηρίζεται από την δημιουργία πολλαπλών ενδο-
πνευμονικών αρτηριοφλεβωδών αναστομώσεων
και την ανάπτυξη ηπατοπνευμονικής υπέρτασης
και εμφανίζεται επίσης σε άτομα με μακρά επιβίω-
ση. Οφείλεται πιθανώς σε μή αδρανοποίηση αγγει-
οδραστικών παραγόντων της πυλαίας κυκλοφορίας
λόγω παράκαμψης των κολποειδών του πάσχοντος
ήπατος. Η κλινική εικόνα συνίσταται σε κυάνωση,
εκπνευστική δύσπνοια, υποξία και πληκτοδακτυλία
και η διάγνωση τίθεται με σπινθηρογράφημα και
υπερηχοκαρδιογράφημα.53 Η μεταμόσχευση ήπα-
τος αποτελεί την μέθοδο εκλογής για την θεραπεία
του συνδρόμου.18,21

6. Ενδοηπατικές κύστεις. Αποτελούν επιπλοκές
ασθενών μακράς επιβίωσης και μπορεί να συνο-
δεύονται από σχηματισμό λίθων. Οι κύστεις μπορεί
να είναι μονήρεις ή πολλαπλές με επικοινωνία ή
όχι μεταξύ τους. Η πρόγνωση είναι χειρότερη στις
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επικοινωνούσες κύστεις54 και η θεραπεία περιλαμ-
βάνει την χορήγηση στεροειδών,την αναρρόφηση ή
και την παροχέτευση των κύστεων.
7. Αλλες επιπλοκές. Οι ασθενείς με ατρησία χολη-
φόρων μπορεί να εμφανίσουν μετά την πυλοεντε-
ροστομία διάφορα προβλήματα σαν αποτέλεσμα
της ηπατικής δυσλειτουργίας, όπως ψυχολογικές
διαταραχές, δυσαπορρόφηση βιταμινών, μειωμένη
σωματική ανάπτυξη και καθυστερημένη ενήβω-
ση.55 Η ανάπτυξη καρκινώματος σε έδαφος ηπατι-
κής κίρρωσης αποτελεί σπάνια επιπλοκή.

Αποτελέσματα και Πρόγνωση

Τα αποτελέσματα μετά την εφαρμογή της πυλοε-
ντεροστομίας έχουν βελτιωθεί εντυπωσιακά και η
10ετής επιβίωση κυμαίνεται από 25% έως 70%
ανάλογα με το κέντρο προέλευσης. Οι Ιάπωνες εμ-
φανίζουν τα μεγαλύτερα ποσοστά (70%), εφόσον η
επέμβαση έχει γίνει πρίν από την 60ή ημέρα της
ζωής(56),σε αντίθεση με τους Αμερικανούς που
δεν ξεπερνούν το 25%.15 Tα αποτελέσματα είναι
πολύ χειρότερα στις περιπτώσεις εκτέλεσης πυλοε-
ντεροστομίας σε ηλικία άνω των 100 ημερών,λόγω
επιδείνωσης της αποφρακτικής χολαγγειοπάθειας
και της ηπατικής ίνωσης.57,58

Ποσοστό 10-15% των ασθενών έχουν άριστη με-
τεγχειρητική πορεία, χωρίς συμπτώματα και χωρίς
ανάγκη νοσοκομειακής νοσηλείας, καθώς και  με
φυσιολογικές εργαστηριακές εξετάσεις, ακόμα και
στις περιπτώσεις που η ιστολογική εικόνα του ήπα-
τος είναι πολύ επιβαρυμένη.59 Η πιθανότητα ενηλι-
κίωσης με το δικό τους ήπαρ αφορά μία μικρή μει-
ονότητα, και η μεταμόσχευση ήπατος αποτελεί την
πραγματικότητα για την πλειονότητα των παιδιών
που γεννώνται με ατρησία των χοληφόρων.60,61

Προγνωστικοί παράγοντες για την τελική έκβαση
της πυλοεντεροστομίας είναι η ηλικία κατά την
επέμβαση, η αποκατάσταση χολικής ροής, η μικρο-
σκοπική διαπίστωση ύπαρξης χολαγγείων στις πύ-
λες, ο βαθμός παρεγχυματικής βλάβης του ήπατος,
η συνύπαρξη ή όχι του συνδρόμου BASM, καθώς
και η εμπειρία και οι δεξιότητες του χειρουργού.
Μεταμόσχευση ήπατος
Οι ενδείξεις ηπατικής μεταμόσχευσης μετά από εγ-
χείρηση Kasai είναι οι ακόλουθες: α) πλήρης ανα-
στολή ροής χολής, λόγω μη αναστρέψιμης ηπατικής
βλάβης, β) καθυστέρηση της σωματικής ανάπτυξης
και οι συνέπειές της, εφ΄όσον δεν μπορούν να
αντιμετωπισθούν διαφορετικά, και γ) επιπλοκές
και παρενέργειες που δεν είναι κοινωνικά αποδε-
κτές (χολλαγγείτιδες, συχνές νοσοκομειακές νοση-

λείες, αποχή από το σχολείο και τις κοινωνικές
δραστηριότητες κλπ).18 Η θεαματική βελτίωση της
επιβίωσης μετά από μεταμόσχευση με την καθιέ-
ρωση των νέων ανοσοκατασταλτικών φαρμάκων
κυκλοσπορίνης και FK-506, έχει δημιουργήσει
προβληματισμό για την χρησιμότητα της πυλοεντε-
ροστομίας ως αρχικής αντιμετώπισης. Υπάρχει
όμως το πρόβλημα της εύρεσης μοσχευμάτων, πα-
ρά το γεγονός ότι έχει λυθεί μερικώς από την χρή-
ση τμηματικών μοσχευμάτων και την λήψη μοσχευ-
μάτων από ζώντες συγγενείς δότες. Η πενταετής
επιβίωση μετά μεταμόσχευση ανέρχεται σε ποσο-
στό 80-90% και οι τεχνικές της τμηματικής μεταμό-
σχευσης και της λήψης από ζώντες συγγενείς δότες
έχουν μειώσει τις πιθανότητες θανάτου στην λίστα
αναμονής. 
Ο συνδυασμός της πυλοεντεροστομίας και της με-
ταμόσχευσης έχουν μετατρέψει την θανατηφόρο
νόσο της δεκαετίας του ΄60 σε μία νόσο με πενταε-
τή επιβίωση που υπερβαίνει το 90%.62,63

Μελλοντικοί στόχοι

Παρά τις σημαντικές προόδους στην αντιμετώπιση
της ατρησίας των χοληφόρων και την θεαματική
αύξηση του ποσοστού επιβίωσης και της ποιότητας
ζωής των ασθενών, απομένουν πολλά να γίνουν για
ακόμα καλύτερα αποτελέσματα. Η αδυναμία κατα-
νόησης της αιτιολογίας και παθογένειας της νόσου
αποτελεί ανασταλτικό παράγοντα στη εφαρμογή
προληπτικών θεραπειών στην προγεννητική περίο-
δο. Τα διαγνωστικά προβλήματα εξακολουθούν να
υπάρχουν και να οδηγούν σε καθυστερημένη διά-
γνωση και χειρουργική αντιμετώπιση, ενώ οι νέες
τεχνικές (λαπαροσκοπικές και ελάχιστα επεμβατι-
κές), δεν προσφέρουν ουσιαστικά στην τελική
έκβαση. Η καλύτερη κατανόηση της αιτιολογίας
και παθογένειας, η έγκαιρη διάγνωση και η χει-
ρουργική επέμβαση πριν από την 60ή μέρα της ζω-
ής, η βελτίωση των υπαρχουσών τεχνικών με πα-
ράλληλη αύξηση της εμπειρίας των χειρουργών, η
πιθανή ανάπτυξη νέων τεχνικών και η βελτίωση της
μετεγχειρητικής αγωγής αποτελούν απαραίτητες
προϋποθέσεις για την καλύτερη δυνατή αντιμετώ-
πιση της ατρησίας των χοληφόρων.

Κύστη Χοληδόχου Πόρου

Εισαγωγή
Η κυστική διάταση του χοληδόχου πόρου αποτελεί
σπάνια συγγενή ανωμαλία, η οποία σε μερικές πε-
ριπτώσεις αφορά και τα ενδοηπατικά χοληφόρα.
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Περιγράφηκε για πρώτη φορά από τον Douglas το
1852.64 Η επίπτωσή της ανέρχεται σε 1 σε 13-15000
γεννήσεις65, αλλά είναι πολύ μεγαλύτερη στην κί-
τρινη φυλή με συχνότητα περίπου 1:1000 στην Ια-
πωνία.64 Αυτό επιβεβαιώνεται από το γεγονός ότι
σε σύνολο περίπου 3300 περιπτώσεων της διεθνούς
βιβλιογραφίας μεχρι το 1994 οι 1800 και πλέον
αφορούν Ιαπωνικές δημοσιεύσεις.66 Εμφανίζονται
συχνότερα στα κορίτσια σε αναλογία 4:1 σε σχέση
με τα αγόρια.67

Aιτιολογία-Παθογένεια

Η αιτιολογία της συγγενούς διάτασης των εξωηπα-
τικών χοληφόρων παραμένει άγνωστη, ενώ δεν
υπάρχει κοινώς αποδεκτή θεωρία που να εξηγεί
πλήρως τον παθογενετικό μηχανισμό. Μελέτες στη-
ριζόμενες στην παλίνδρομη ενδοσκοπική χοληδο-
χοπαγκρεατογραφία απέδειξαν την ύπαρξη κοινής
χοληδοχοπαγκρεατικής συμβολής σε ποσοστό 87%
των ασθενών με κύστη χοληδόχου πόρου.68 Το εύ-
ρημα αυτό οδήγησε στην υπόθεση της παλινδρόμη-
σης παγκρεατικών ενζύμων στον χοληδόχο πόρο
κατά την διάρκεια της διάπλασής του με συνέπεια
την βλάβη του τοιχώματος και την επακόλουθη κυ-
στική διάταση. Η θεωρία αυτή στηρίζεται στο γεγο-
νός της ανεύρεσης υψηλών συγκεντρώσεων αμυλά-
σης στην κύστη του χοληδόχου πόρου και σύμφωνα
με αυτήν ο πόρος αποφράσσεται λόγω οιδήματος
και ίνωσης που οφείλονται στην παλινδρόμηση των
παγκρεατικών ενζύμων.69 Εναντίον της υπόθεσης
αυτής είναι το γεγονός της ανεύρεσης υψηλών τι-
μών αμυλάσης στην χοληδόχο κύστη ατόμων χωρίς
διάταση του χοληδόχου πόρου, καθώς και της
ύπαρξης μακράς κοινής πορείας χοληδόχου και
παγκρεατικού πόρου σε ποσοστό 70-75%  των φυ-
σιολογικών ατόμων, ενώ δεν μπορούν να αποδο-
θούν στη θεωρία αυτή όλες οι παραλλαγές της ανω-
μαλίας.70 Ο ρόλος των παγκρεατικών ενζύμων κα-
τά την εμβρυϊκή περίοδο είναι ασαφής.Η διάγνωση
της κύστεως μπορεί να τεθεί από τον 5ο μήνα της
κύησης, οπότε το πάγκρεας δεν παράγει πρωτεολυ-
τικά ένζυμα.
Μελέτες σε ανθρώπινα έμβρυα έδειξαν ότι η χολη-
δοχοπαγκρεατική συμβολή εντοπίζεται εκτός του
δωδεκαδακτυλικού τοιχώματος μέχρι την 8η εμβρυ-
ϊκή εβδομάδα και κατόπιν μεταναστεύει στον αυλό
του 12δακτύλου. Εάν προκύψει για οποιοδήποτε
λόγο αναστολή της μετανάστευσης, παραμένει η
μακρά κοινή πορεία.71

Η παλινδρόμηση των ενζύμων στην περίπτωση αυ-
τή είναι αμφίδρομη και μπορεί να οδηγήσει σε πα-
γκρεατίτιδα σε ποσοστό 17-68%.72,73

Με βάση τα παραπάνω σαν πιθανότερη αιτία δημι-
ουργίας της κυστικής διάτασης θεωρείται ο συν-
δυασμός της μακράς κοινής πορείας των πόρων και
συγγενούς στένωσης, παρά η παλινδρόμηση των
παγκρεατικών ενζύμων.64
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Σχήμα 4: Ταξινόμηση κύστεων χοληδόχου πόρου
κατά Alonso-Lej, τροποποίηση Todani (1977).

Σχήμα 5: Ταξινόμηση κατά Miyano (2000).
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Παθολογοανατομικά στοιχεία

Μακροσκοπικά υπάρχει ποικίλου βαθμού διάταση
των εξωηπατικών χοληφόρων καθώς και μερική
απόφραξη του τελικού άκρου του πόρου. Μικρο-
σκοπικά η ανωμαλία εκτείνεται σε όλο το μήκος
του χοληδόχου και του κοινού ηπατικού πόρου και
δεν καταλαμβάνει συνήθως το ενδοτοιχωματικό
τμήμα στο δωδεκαδάκτυλο. Το μέγεθος της κύστε-
ως ποικίλει και σε μεγαλύτερες ηλικίες αποκτά τε-
ράστιες διαστάσεις με περιεχόμενο αρκετά λίτρα
χολώδους υγρού.74 Η ιστολογική εικόνα περιλαμ-
βάνει πάχυνση του τοιχώματος, το οποίο αποτελεί-
ται από ινώδη συνδετικό ιστό με ελάχιστες λείες
μυϊκές και ελαστικές ίνες, ενώ το επιθήλιο φέρει
συχνά εξελκώσεις.75

Ταξινόμηση

Οι Alonso Lej και συνεργάτες76 περιέγραψαν για
πρώτη φορά το 1959 τρεις μορφολογικούς τύπους
κύστεων του χοληδόχου πόρου. Ο τύπος Ι, ο οποίος
απαντάται στχνότερα, αφορά την διάταση όλου του
εξωηπατικού χοληφόρου δένδρου, η οποία μπορεί
να είναι κυστική (τύπος Ιa), εστιακή (Ιb) ή διάχυτη
(Ιc). Οι σπάνιοι τύποι ΙΙ και ΙΙΙ αφορούν την ύπαρ-
ξη εκκολπώματος του χοληδόχου πόρου και την
διάταση του ενδοδωδεκαδακτυλικού τμήματος του
πόρου αντίστοιχα. Το 1977 οι Todani et al77 προσέ-
θεσαν δύο ακόμη τύπους: τον τύπο IV ,στον οποίο
υπάρχει διάταση ενδο- και εξωηπατικών χοληφό-
ρων και τον τύπο V, ή νόσο του Caroli, όπου υπάρ-
χουν μόνο ενδοηπατικές κύστεις με φυσιολογικά
εξωηπατικά χοληφόρα(σχήμα 4). 
Οι Miyano et al78 επρότειναν το 2000, μία νέα ταξι-
νόμηση με βάση την ανατομική μορφή της ανωμα-
λίας σε σχέση με την μορφολογία της χοληδοχοπα-
γκρεατικής συμβολής. Σύμφωνα με την ταξινόμηση
αυτή οι κύστεις χωρίζονται σε δύο ομάδες. Η πρώ-
τη που αφορά και την πλειονότητα των περιπτώσε-
ων συνοδεύεται από ανώμαλη συμβολή και υποδι-
αιρείται σε τρεις τύπους, τον κυστικό, τον διάχυτο
και τον εκτρωτικό. Στην δεύτερη ομάδα η χοληδο-
χοπαγκρεατική συμβολή είναι φυσιολογική. Και
στην ομάδα αυτή υπάρχουν τρείς παραλλαγές: το
εκκόλπωμα του χοληδόχου πόρου, η ενδοδωδεκα-
δακτυλική χοληδοχοκήλη και η ενδοηπατική διάτα-
ση ή νόσος του Caroli. (σχήμα 5, εικόνες 2 και 3).

Κλινική εικόνα

Η συμπτωματολογία της νόσου εκδηλώνεται σε

οποιαδήποτε ηλικία από την νεογνική μέχρι την
ενήλικη περίοδο, αλλά στο 50% και πλέον των πε-
ριπτώσεων η νόσος διαγιγνώσκεται στην πρώτη δε-
καετία της ζωής.64 Η κλινική εικόνα διαφέρει ανά-
λογα με την ηλικία. Η κύρια εκδήλωση στα νεογνά
είναι ο ίκτερος, που συνοδεύεται από αποχρωματι-
σμό κοπράνων, υπέρχρωση ούρων και ψηλαφητή
μάζα στην κοιλιά, εικόνα που μιμείται την ατρησία
των χοληφόρων.75 Τα μεγαλύτερα παιδιά μπορούν
να διαιρεθούν σε δύο ομάδες με βάση τα συμπτώ-
ματα: στην μία ομάδα με κυστική διάταση του πό-
ρου υπάρχει ψηλαφητή μάζα στο δεξιό υποχόνδριο
που συνοδεύεται από επανειλημμένα επιεσόδια
αποφρακτικού ικτέρου, ενώ στην δεύερη με διάχυ-
τη ή  εκτρωτική μορφή κύστεως κυριαρχεί το κοι-
λιακό άλγος που οφείλεται σε παγκρεατίτιδα.64

Στους εφήβους και ενήλικες οι κύστεις μπορεί να
εκδηλωθούν με χολολιθίαση, κίρρωση, πυλαία
υπέρταση, ηπατικό απόστημα και χολαγγειοκαρκί-
νωμα. Η χειρουργική επέμβαση στις περιπτώσεις
αυτές είναι πολύ πιό δύσκολη από ότι στα παιδιά
και συνοδεύεται από σημαντικό ποσοστό μετεγχει-
ρητικών επιπλοκών ακόμα και μετά ριζική εξαίρε-
ση της ανωμαλίας.79

Διάγνωση

Το υπερηχογράφημα αποτελεί την καλύτερη προ-
εγχειρητική απεικονιστική μέθοδο. Είναι απλή μη
επεμβατική μέθοδος με υψηλή διαγνωστική ακρί-
βεια και απεικονίζει το μέγεθος, τη θέση και το πε-
ρίγραμμα της κύστης, την ανατομία των αγγείων,
την εικόνα των ηπατικών πόρων καθώς και την
ηχογένεια του ήπατος. Το προγεννητικό υπερηχο-
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Εικόνα 3: Εκκόλπωμα χοληδόχου πόρου.
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γράφημα έχει συμβάλει σημαντικά τα τελευταία
χρόνια στην προγεννητική διάγνωση των κύστεων
του χοληδόχου πόρου.
Η ενδοσκοπική ανιούσα χολαγγειοπαγκρατογρα-
φία (ERCP) μπορεί να απεικονίσει λεπτομερώς
την ανατομία των πόρων και την χοληδοχοπαγκρε-
ατική συμβολή (εικ.3), αλλά είναι επεμβατική μέ-
θοδος και αντενδείκνυται σε περίπτωση παγκρεα-
τίτιδας.64

Η μαγνητική χολαγγειπαγκρεατογραφία (MRCP)
είναι μή επεμβατική μέθοδος με υψηλή ακρίβεια
απεικόνισης των παγκρεατικών πόρων, τυχόν στε-
νώσεων ή διατάσεων και ελλειμμάτων πλήρωσης
τους.80 Δεν ενδείκνυται όμως σε παιδιά ηλικίας κά-
τω των 3 ετών, λόγω μικρού διαμετρήματος των πό-
ρων.
Η αξονική τομογραφία χρησιμοποιείται σπανιώτε-
ρα σήμερα και εφαρμόζεται συνήθως σε ασθενείς
με επιπλοκές όπως παγκρεατίτιδα, ρήξη της κύστης
ή υποψία κακοήθους εξαλλαγής .
Η διαδερμική διηπατική χολαγγειογραφία είναι
επεμβατική μέθοδος που χρησιμοποείται ελάχιστα
στην εποχή μας, ενώ η διεγχειρητική χολαγγειο-
γραφία (εικόνα 4) είναι χρήσιμη μόνο στις περι-
πτώσεις ασαφούς απεικόνισης των πόρων με άλλες
διαγνωστικές μεθόδους.
Θεραπεία
Η θεραπεία των κύστεων του χοληδόχου πόρου εί-
ναι αποκλειστικά χειρουργική και συνίσταται στην
ριζική εξαίρεση της ανωμαλίας και αποκατάσταη
της χολικής ροής προς το έντερο με ηπατικονηστι-
δική αναστόμωση κατά Roux-en-Y. Η μαρσιποποί-

ηση και η εσωτερική παροχέτευση των κύστεων, τε-
χνικές ευρέως χρησιμοποιούμενες στο παρελθόν,
έχουν εγκαταλειφθεί λόγω της μεγάλης νοσηρότη-
τας και του υψηλού κινδύνου ανάπτυξης καρκινώ-
ματος.64,82,83 Ασθενείς που είχαν υποβληθεί στο
παρελθόν σε αυτού του είδους τις επεμβάσεις πρέ-
πει να χειρουργηθούν εκ νέου με σκοπό την ριζική
αφαίρεση της κύστης.83

Η προσπέλαση γίνεται με ευρεία τομή Kocher στο
δεξιό υποχόνδριο και ακολουθεί διεγχειρητική χο-
λαγγειογραφία με σκοπό την απεικόνιση της κύ-
στης, της χοληδοχοπαγκρεατικής συμβολής και των
ενδοηπατικών πόρων, ενώ λαμβάνεται δείγμα του
περιεχομένου της για την μέτρηση της αμυλάσης
καθώς και για καλλιέργεια. Η χοληδόχος κύστη κι-
νητοποιείται και ακολουθεί η παρασκευή της κύ-
στεως του χοληδόχου πόρου μέχρι το δωδεκαδά-
κτυλο περιφερικά και μέχρι την συμβολή των ηπα-
τικών πόρων στις πύλες. Ακολουθεί διατομή του
χοληδόχου πόρου στό ύψος του παγκρέατος και
στο σημείο του διχασμού των ηπατικών πόρων στις
πύλες και αφαίρεση της κύστεως. Η αποκατάσταση
της χολικής ροής στον πεπτικό σωλήνα γίνεται με
τελικοτελική ή τελικοπλάγια αναστόμωση απομο-
νωμένης έλικας νήστιδος μήκους περίπου 40 εκ. με
τον κοινό ηπατικό πόρο κατά Roux-en-Y(εικόνα
5).
Εάν λόγω φλεγμονής είναι αδύνατη η ριζική εκτο-
μή στο ύψος της χοληδοχοπαγκρεατικής συμβολής
συνιστάται η εκτομή του βλεννογόνου του περιφε-
ρικού τμήματος της κύστεως, για αποφυγή του κιν-
δύνου κακώσεων στην πυλαία, την ηπατική αρτη-
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Εικόνα 4: Διεγχειρητική χολαγγειογραφία: Απεικό-
νιση της κοινής χοληδοχοπαγκρεατικής συμβολής.

Εικόνα 5: Ηπατικονηστιδοστομία κατά Roux-en-Y
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ρία και τον παγκρεατικό πόρο, καθώς και για την
πρόληψη πιθανής ανάπτυξης κακοήθειας στο μέλ-
λον.84 Στον τύπο ΙΙ αρκεί η αφαίρεση του εκκολπώ-
ματος του χοληδόχου πόρου εκτός άν υπάρχει ευ-
ρεία επικοινωνία με τον αυλό, ενώ οι χοληδοχοκή-
λες (τύπος ΙΙΙ) μπορούν να αφαιρεθούν διαδωδε-
καδακτυλικά. Στον τύπο V (νόσος Caroli) και εφ'
όσον εντοπίζεται στον ένα λοβό θα απαιτηθεί λο-
βεκτομή, ενώ σε διάχυτες μορφές που επιπλέκο-
νται από υποτροπιάζουσες χολαγγειίτιδες και δη-
μιουργία λίθων ενδεχομένως να χρειασθεί μεταμό-
σχευση ήπατος.
Τα τελευταία χρόνια έχει εκτελεσθεί με επιτυχία η
λαπαροσκοπική εκτομή των κύστεων του χοληδό-
χου πόρου85,86,87, πρέπει όμως να αποδειχθεί εάν
τα μακροπρόθεσμα αποτελέσματα είναι συγκρίσι-
μα με αυτά της ανοικτής μεθόδου.

Επιπλοκές και αποτελέσματα

Η ριζική εξαίρεση της ανωμαλίας και η αποκατά-
σταση με ηπατικονηστιδοστομία έχει συνήθως κα-
λό μετεγχειρητικό αποτέλεσμα ακόμα και στα νεο-
γνά. Σπάνια παρατηρούνται στην άμεση μετεγχει-
ρητική περίοδο επιπλοκές του τύπου της εντερικής
απόφραξης και της διαφυγής από την αναστόμωση.
Οι απώτερες επιπλοκές είναι επίσης σπάνιες και
περιλαμβάνουν χολαγγειίτιδα, στένωση της ανα-
στόμωσης, σχηματισμό λίθων, παγκρεατίτιδα, συμ-
φυτικό ειλεό και σπανιώτατα ανάπτυξη καρκί-
νου.88 Στην σειρά των Yamataka et al79 που αναφέ-
ρεται σε 200 παιδιά με μέσο χρόνο παρακολούθη-
σης 11 χρόνια το ποσοστό επιπλοκών ανέρχεται σε
9%. Ανάλογη είναι και η ημετέρα  εμπειρία από το
Νοσοκομείο Παίδων «Η Αγία Σοφία» κατά την τε-
λευταία 20ετία, όπου σε σύνολο 21 ασθενών, δύο
(9,5%) παρουσίασαν διαφυγή από την αναστόμω-
ση λόγω επικουρικού έκτοπου χολαγγείου και
απαιτήθηκε επανεγχείρηση με καλό αποτέλεσμα.
Ο μέσος χρόνος παρακολούθησης ανέρχεται σε 10
χρόνια και όλοι οι αsθενείς είναι ελεύθεροι συ-
μπτωμάτων.
Συμπέρασμα
Η κυστική διάταση των εξωηπατικών χοληφόρων
αποτελεί σπάνια συγγενή ανωμαλία που έχει άτυπη
κλινική εικόνα στα νεογνά και μπορεί να προκαλέ-
σει νεογνικό ίκτερο. Η θεραπεία συνίσταται στην
ριζική αφαίρεση της κύστεως για την αποφυγή μελ-
λοντικής κακοήθους εξαλλαγής, πιθανότητα η
οποία είναι συνάρτηση της ηλικίας του ασθενούς
και αυξάνει σημαντικά μετά την ηλικία των 20
ετών.89,90
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Summary
Neonatal jaundice represents a major clinical prob-
lem. It is the result of decreased bile flow from the
hepatic ductules and it may be caused by many
pathological factors. Clinical manifestations occur
because of accumulation of bilirubin into the blood,
that leads to jaundice, dark urine and clay-color
stools. There are many causes of cholestasis in the
neonatal period ranging from normal physiologic
jaundice to complete biliary obstruction associated
with biliary atresia. Non-surgical diseases, more
common than surgical ones, include viral and bacte-
rial infections, metabolic, toxic, genetic and vascular
disorders, as well as, haemolytic diseases. Surgical
causes of neonatal jaundice are rare. Biliary atresia
is the commonest, followed by congenital dilatation
of the extrahepatic biliary tree (choledochal cyst).
Other very rare aetiological factors of surgical sig-
nificance include the Alagille syndrome, the sponta-
neous perforation of extrahepatic bile ducts, and
the inspissated bile syndrome.  
This paper is dealing with the aetiology, clinical
signs, diagnosis and therapy of the two more com-
mon surgical diseases that lead to neonatal
cholestasis, i.e. biliary atresia and choledochal cyst.

Key words: jaundice, neonates, biliary atresia, choledochal cyst
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