Inhaltsverzeichnis
INHALTSVERZEICHNIS ...ccutiniitiiiisensnicsensnsssncsssssesssecsssssessssssssssesssssssssssessessssssssses I
ABKURZUNGSVERZEICHNIS......cucvevteeuerestesnesessesssessesessessesesssssssessessssessssessessssessese \%
L. EINLEITUNG ...ccouiiiiruicniiensnensscssessecssissssssessseesssssssssessssssssssssssssssssssssssssassssssas 1
1.  Der portosystemische Shunt des HUNAES ......cccceeevvueicirnicscnercssnnrcssnnressnesessannenes 1
2. Anliegen dieSer ArDeIt.......iceieiseenseenseensenisnensenssnensensssesseesssesssnssssssssassssessssee 1
II.  LITERATURUBERSICHT ..cucuiinrinsinsinscnsscnsesssssssssssssssssssssssssssesssssssssses 2
1.  Anatomisch-physiologische Grundlagen............ceeeecrenseensnensnecsnensnesseeesnne 2
[.1. Anatomie der Leber.......ccc.coiiiiiiiiiiiiiiiieecee e 2
1.1.1. Lage und Glederung ..........cccceevieriiiiiiiniieiiesie ettt 2
1.1.2. GefaBVerSOTZUNE. ....oeeiiieeiiieeiiee ettt et eee e aee e e e e eaaeeens 2
1.2. Embryonale ENtWickIUng.......c.ccooeriiiniiiiiiiniiiinieeeceeeeeeeeeee e 3
L.2.10 DIE LEDET ..t 3
1.2.2. Leberkreislauf ..........coooiiiiiiiiiie e 4
2.  Pathogenese des kongenitalen portosystemischen Shunts..........cceeceeereuercnnnees 5
2.1, SHUNTTOTMEN ...ttt ettt et e b e s seeebeesanaens 5
2.1.1. Der intrahepatische Shunt............cccccoeriiiiiiiieiiieceeeeee e 6
2.1.2. Der extrahepatische Shunt............ccccocoviiiiiiiniiiee 8
2.2. Altersverteilung bei Diagnosestellung ............cccveeviieeniieiniieciiieeiee e, 11
2.3. GeschlechtsdiSPOSIION .......cueeiuiiiiieiieeieeiie et 12
2.4, RaSSEAISPOSTHION ...ccuvvieeiiieeiiieeiiieeeiteeeire e et e e eieeeereeeebeeesbeeesaseeeenseeennseeenneeas 14
2.5, SYMPLOIMIE. ..couiiiiiiiiiieiiieiee ettt ettt e e saeeeee 16
2.6. Pathophysiologie des Hepatoenzephalen Syndroms (HE) ...........cccceevieenneen. 19
2.6.1. Pathophysiologie des Ammoniakstoffwechsels ........c..ccoceveriiniinnnnene 21
2.6.2. Pathophysiologie freier AMINOSAUIEN .........ceevvveeriiieeiiieeeiieeriee e 23
2.6.3. Pathophysiologie der y-Aminobuttersdure (GABA) ......cccevvieiiienineine 24
3. Diagnostik eines portosystemischen SHUnts.........coueeveensecisecsennseenseesseeenne 25
3.1. Hématologische Untersuchungen...........cccccueeeiieeriieenieeeiee e 25
3.2. Biochemische UntersucChungen ...........ccoceveiierienieiienieneneseeeceeseeee e 25
3.3, LeberfunktionSteStS ......cc.uieiiiiriiiiiiiiieie et 31
3.3.1. AmMmoniumtoleranzZtest ..........coecuieruieriiiiieniieieee e 32
3.3.2. Bestimmung der GallenSauren...........cocueeevieeeeieeeeieenieeeee e 33
3.4, HarnuntersuChUNG .........ccooiiiiiiiiiiiiiee e e 34
3.5. Rontgenologische Untersuchung.............oocvvveviieeiiieiiiieeieccie e 35
3.5.1. Nativrontgenaufnahmen ...........coccoooiiiiiiiiiiiiiiie e 35
RISV AN 7o 10 T -1 o) 1 (<RSP 35
3.6. Ultraschalluntersuchungen ............cocevieiiiiiniiniiniiniceeecceeceee e 38
3.7, SZINTIGLAPNIC. ... .eiiieiiieiiie ettt e et e et e e e et aeennaeeeanee s 39

3.8. HiStOPathOlOZIE ......coviiiiiiiiiiiiesiieece e 40



II

4.  Therapie eines portosystemischen ShUunts..........cccceveeciruricssenicssarecssanssssanscsanns 40
4.1. Konservative TRErapie ........ccceviriiriiiiiiiiiiiieeierieee et 41
4.1.1. Didtetische MaBnahmen ............cooceeiiiiiiiiiiiniiiiee e 42
4.1.2. AntibiotiSChe Versorgung.........cocceveeviirieniirienienieeienieseeie et 43
4.1.3. Unterstiitzende MaBnahmen ...........c.cccoooeiiiiiiiiiiiniiiceieeee 44
4.2. ChirurgiSche Therapi€........coceeviiriiriiiiiiiiieeieet ettt 45
4.2.1. Vorbereitungen zZur OPeration ..........cccccveeevuveercueeerieeeiieenieeenreeenneesnnens 45
4.2.2. ANESTRESIC...couviiiiiiiiiiiiiieeece e 45
4.2.3. Chirurgische Therapie des extrahepatischen Shunts ..............cc.ccooceeie. 46
4.2.3.1. Chirurgische Versorgung des extrahepatischen Shunts durch
Einengung bzw. Abbinden mittels eines Fadens ..........c...cccccceene. 46
4.2.3.2. Chirurgische Versorgung des extrahepatischen Shunts durch
Einengung mittels des Ameroid-Konstriktors® .............cocoovvvvvnnn. 47
4.2.3.3. Chirurgische Versorgung des extrahepatischen Shunts mittels
Cellophane Banding...........cccoeoveeiieniieiiieiiieieee et 48
4.2.4. Chirurgische Versorgung des intrahepatischen Shunts ........................... 49
4.2.4.1. Chirurgische Versorgung des intrahepatischen Shunts mittels eines
Fadens ....c.oooiiiii e 49
4.2.4.2. Chirurgische Versorgung des intrahepatischen Shunts mittels der
,,Transvenous Coil Embolization™............cccccccovvvviiiivieiiiieiinnee, 50
4.2.5. Postoperativer Verlauf und Komplikationen..........c.ccccceeceeveeiiinienennene 51
III. EIGENE UNTERSUCHUNGEN. .......cccvcinirruinrenninsuisrensesssissesssessasssssssessssssens 53
1.  Material und Methode .......eeeeineensueniiensuennsnensennsnensecsssensnnsssessecssseesssesssees 53
1.1, Patientenmaterial..........ccoceiiiiiiiiiiiiiieiie e 53
1.2. Vorgehensweise bei einem Patienten mit der Verdachtsdiagnose eines
POrtosystemisChen SHUNES .......c..eevvuiiiiiiieeiieece e 56
12,10 ANAMINESE ..ottt ettt 56
1.2.2. Klinische Untersuchung ............cccocveeviieenieeiiiieeie e 56
L.2.3. LaDOT ettt 56
1.2.3.1. Héamatologische Untersuchung ............ccccceeviiiiniieeniieeniie e 57
1.2.3.2. Biochemische Untersuchung..............ccooceeiiiniiiiieniieiieieceeee 57
1.2.3.2.1. Bestimmung der Leberenzyme..........c.cccccvvevvuveeniieenieenreennnen. 57
1.2.3.2.2. Bestimmung der Elektrolyte...........ccoceviriiniininiiniincnicneenne, 58
1.2.3.2.3. Bestimmung des BIutzuckers ...........cccceevuvveviieeniieeniieeieeee, 58
1.2.3.2.4. Bestimmung des Harnstoffs ............cocovinininiiinine, 58
1.2.3.2.5. Bestimmung des Kreatinins...........ccccceeeevveenciieeniieeeniee e, 58
1.2.3.2.6. Bestimmung des CholeStering .........c.ceecevvvenienierieneenienieneenne. 58
1.2.3.2.7. Bestimmung des GesamteiweiBes .........cccvevruveercireenieeenreeenen. 59
1.2.3.2.8. Bestimmung des AIbUmins .........ccccoeceeverienieneniieneeneeieneee 59
1.2.3.2.9. HarnuntersucChung ............cccceevvieeiiieeniiieeiee e 59
1.2.4. Rontgenologische Untersuchung............ccccocvevieviiiiniineninicnceicneene, 59
1.2.4.1. Durchfiihrung und Auswertung der Rontgenuntersuchung (n =49) 60
1.2.4.2. Durchfiihrung und Auswertung der Portographie (n = 55)............... 61
1.2.5. DruCKmMESSUNG .....ccovviieiiieeiiieeiie ettt eree e e e e e 65
1.2.6. Vorgehen bei der Operation (1= 55)......cccceveriiniriiniineniinieeieneeneeeen 65
1.2.7. Postoperativer Verlauf...........ccccvivviieiiiiiiiee e 68

1.2.8. NachuntersucChungen ...........cccccoceeieiiniiiniiiiiieceeeee e 68



IV.

g

el

=

4.

1.2.8.1. Klinische Untersuchung post operationem ............c.ccceeeevveercveeennnennn. 68
1.2.8.2. Blutuntersuchung post Operationem............cccceeceerueeviervenerreeneennennn 69
1.2.8.3. Rontgenuntersuchung post Operationem...........cccveeevvveeeuveerineeenneenns 69
ERGEBNISSE ....uuiitiiiiiitiniininnicnisnsssessisssssesssiessssssssssssssssesssessssssssssssssess 70
ADNAIINESE cocoernreeerinreissanecssanecssseesssnesssseessssesssssessssssssssnsssssnssssssesssssssssssssssassssassss 70
SYMPLOIIC c.cueiiiurierraricssaricssanessssresssressssnsssssssssssessssesssssssssssesssssssssssssssssssssssssssses 71
2.1. Extrahepatischer Shunt (N =39)......cccccooiiiiiiiiiiieeeeeee e 72
2.2. Intrahepatischer Shunt (N = 17).....cccccciiiiiiiiiiiiie e 74
Ergebnisse der LaborunterSuchungen .........ceeicccccneeccsssnerecsssnnnccsssnnsescsnns 76
3.1. Ergebnisse der Blutuntersuchungen .........c..ccceeevevievieniininneneeneeicecieee 76
3.2. Ergebnisse der HarnuntersuChung............cccveevvieeriieeiieeeiie e 84
Rontgenologische Befunde..........couieeenuenneensennnensuennsnenseecnsnensnenssnensseesseeaees 85
4.1. Nativrontgenaufnahmen (N =49) ......cccccviiiiiiiiiieeieece e 85
4.2, POTTOZIAPNIC .....euiiiieieeiieeieee ettt ettt sttt 85
4.3, DIUCKMESSUNG......eeeiiiiiiiieeiie et eeiee ettt e et e e eee e et e e sbeeesareeesbeesnseeeneees 97
Operation (n = 55) 98
Postoperativer Verlauf in einem Zeitraum von sieben Tagen (n = 50) ...... 101
Welterer Verlauf......iiininniinninnenniennennnennnenneensenneisesecsseseseens 102
DISKUSSION ..uuciuiiuinseisinsaessanssessesssnssssssesssssssssssssssssssssassssssssssssssssssssssssssssas 106
Patientengul ......ccoueeieeirieniinnnnensennsenseenssessnesssessseecssessssesssessssesssessssessasssssesss 106
L.1. RaSSEVEItCIIUNG ....ccvviiiiiieiiie ettt 106
1.2, GESChIECHL ......eiiiiiiii e 107
L30 AT ettt ettt et nees 107
UnterSUChUNZEN c..uuuuiiiiiiiniiiiiiinneiiniinnticissnteccssssneecsssssesssssssansesssssansssssssasssssns 109
2.1. Ergebnisse der ANAMNESE .......cccveeevuiieeiiieeniieeiieeeireeeieeeeieeeeneeesereeeneneesnns 109
2.2. Ergebnisse der allgemeinen klinischen Untersuchung...........cccoccoeevennnne. 109
2.3. Ergebnisse labordiagnostischer Untersuchungen............cccccoeveiveiniinvnneennne. 110
2.4. Ergebnisse der Rontgenuntersuchungen ...........cceceeveeverienenicnicnenieneene. 113
B o B P 15 074 (0] 1L () RS S 113
2.4.2. Ergebnisse der Portographie..........cccceeuieviiiniiiiiieniieieie e, 114
2.4.2.1. ShUuntfOrmen......cc.coiiiiiiiiiieiereeee e 114
2.4.2.2. Darstellung eines Portalkreislaufes...........cccooveriiniiniiiiniincnene. 117
OPETALION ..cuueiirneiiriercssnicssanisssanssssansssssnsssssssssssssssasssssasssssssssssssssssssssssssssssssssss 120
3.1, Operationsverlauf...........cccoooiiiiiiiiii e 120
3.2, Portaldruck .....co.ooiiiiiii e 121
RN T (Q070] o) U1 110 )1 T o F PR 122

Ergebnisse der pathologischen Untersuchungen.............coeevveeeseecsuensnnenne 123



IV

5.  Krankheitsverlauf nach der Operation.........cccccceecercscercssercssanscssanssssasssnns 125
0.  PrOSNOSe ..uuocooueiiiueiiininininticssnticssnnicssnnisssssssssstessstesssssesssssosssssessssssssssssssssossns 126
VI. ZUSAMMENFASSUNG......uciiviiriiiniiniisniiseesssissnisssnssssssssesssssssssssssssssssses 127
VII.  SUMMARY .uccotiiriiniisnicsnisecssicsensesssecsssssessssssssssesssssssssssssssssssssssssssssssssssssssasss 129
VIII. LITERATURVERZEICHNIS ....ccoceiviirinrensinsnisensaessanssesssesssnssassssssssssssssesss 131
IX. ANHANG ..uiitiitcctnncnticnsnsessecsnsssnessissssssssssissssssssssssssssssssssssesssssssssssessssns 154
1.  Tabelle 1: Verzeichnis iiber die in den Tab. I11-2-4 und Abb. II-1-7
AU TS 3 12 (LN 0] ) | D 154
2.  Tabelle 2: Signalement, Op-Zeitpunkt und Shunttyp der Patienten mit
einem portosystemischen Shunt.........oiieinieeniennninsenisecnsennsnecsnenneenseennnne 156
3. Tabelle 3: LaADOIWEILe....cuueeirieeisseeissnecssnnecssneecssanecsssnecsssecssssncssssssssssessssseses 158
3.1. Extrahepatische ShUnts ...........cccoocoiiiiiiiiiiiiiee e 158
3.1.1. Portokavaler Shunt .........c.ccoooiiiiiiiiiiiiceeeee e 158
3.1.2.  Portophreniko ShUunt.........ccccoociiiiriiiiiiiiiieeee e 169
3.1.3.  Portoazygos ShUuNt..........cccoiiiiiiiiiiiiieciie et 171
3.2. Intrahepatischer Shunt............cccooiiiiiiiniiiie e 175
4. Tabelle 4: Zusammenfassung der Portographiebefunde und
POrtaldriiCKe .euueeeeeneeiieeisuenisnensnennsnensnnssnensnesssenssnecssesssnessanssssesssessssessasssssenes 185
5. Tabelle 5 : Zusammenfassung der wichtigsten pathologischen

Befunde Del 17 HUNAEN . .eeueucereeneneereeneeeresnecceresneecersssessessssessessssessassssssssssssssses 187





