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Pregledni znanstveni Ëlanek / 
Review articlePrirojeni	portosistemski	venski	

obvodi

Congenital	Portosystemic	Venous	
Shunts

IzvleËek

Prirojeni portosistemski venski obvodi (PPSVO) so redka sku-
pina heterogenih razvojnih nepravilnosti portalnega in sis-
temskega krvnega obtoka, zaradi katerih kri iz portalnega 
sistema preko razliËnih žilnih obvodov zaobide presnovo v 
jetrih in teËe neposredno v sistemski krvni obtok. Razdelimo 
jih lahko v dve skupini − znotrajjetrne, med katere uvršËa-
mo tudi perzistentni venozni duktus, in zunajjetrne obvode. 
Zaradi nepravilnega toka splanhniËne krvi z nerazgrajenimi 
presnovki neposredno v sistemski krvni obtok lahko nasta-
nejo hudi zapleti: neonatalna holestaza, benigni in maligni 
jetrni tumorji, hepato-pulmonalni sindrom, portopulmonal-
na hipertenzija in encefalopatija. Majhni znotrajjetrni obvo-
di se lahko v prvih dveh letih življenja spontano umaknejo. 
Druge, trajne znotrajjetrne in zunajjetrne obvode moramo 
zapreti v enem ali dveh korakih z maloinvazivnimi interven-
cijskimi radiološkimi zapiralnimi metodami ali s kirurškim 
posegom. Pri zunanjjetrnem obvodu tipa 1 je vedno pot-
rebna presaditev jeter.

KljuËne	besede:	portosistemski venski obvod, znotrajjetrni 
obvod, zunajjetrni obvod, hepato-pulmonalni sindrom, 
novorojenËek.

Abstract

congenital portosystemic venous shunts (cPSS) are a rare 
group of heterogeneous developmental malformations 
of the portal and systemic circulation causing blood from 
the portal system to bypass liver metabolism through var-
ious vascular junctions and flow directly into the systemic 
circulation. They can be divided into two groups compris-
ing intrahepatic shunts, with persistent ductus venosus, 
and extrahepatic shunts. The anomalous flow of splanch-
nic blood with undegraded metabolites directly into the 
systemic circulation may lead to severe complications: neo-
natal cholestasis, benign and malignant liver tumours, 
hepato-pulmonary syndrome, porto-pulmonary hyperten-
sion and encephalopathy. Small intrahepatic shunts may 
regress spontaneously in the first two years of life. Oth-
er permanent intrahepatic and extrahepatic shunts should 
be closed in one or two steps by minimally invasive inter-
ventional radiological closure methods or by surgical pro-
cedure. Extrahepatic type 1 shunts always require liver 
transplantation. 

Key	words:	portosystemic shunts, intrahepatic shunt, extra-
hepatic shunt, hepato-pulmonary syndrome, neonate.
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Uvod

Prirojeni portosistemski venski obvod 
(PPSVO) je redka žilna nepravilnost 
portalnega in sistemskega krvnega 
obtoka, ki se pojavi sekundarno zara-
di nenormalnega razvoja ali involu-
cije plodovega žilja. Obvod povzroËi, 
da kri oziroma del krvi teËe iz splanh-
niËnih organov neposredno v sistem-
ski obtok ter tako zaobide jetra in 
presnovo v njih. NajveËkrat se PPSVO 
pojavi kot osamljena nepravilnost, 
možna je tudi hkratna prisotnost veË 
obvodov (1). Prav tako je pri otro-
ku s PPSVO mogoËe, da ima pridru-
žene nepravilnosti drugih organov 
ali genetske napake: prirojene srËne 
napake (defekt prekatnega pretina, 
defekt preddvornega pretina, odprto 
ovalno okno, koarktacija aorte, Fallo-
tova tetralogija, odprt Botallov vod), 
kromosomopatije (Downov sindrom), 
redke sindrome (sindrom LEOPARD, 
Rendu-Osler-weberjev sindrom), sin-
drom polisplenije ali kompleksne pri-
rojene nepravilnosti (nepravilnosti 
ledvic, žolËevodov, prebavil, kosti ali 
možganov) (1,2). V daljšem obdobju 
lahko obvod povzroËi razliËne zaple-
te, nekatere težke, kot so neonatal-
na holestaza, benigni in maligni jetrni 
tumorji, hepatopulmonalni sindrom, 
portopulmonalna hipertenzija in ence-
falopatija (1). V nadaljevanju prikazu-
jemo embriološki nastanek in razliËne 
razdelitve PPSVO glede na anatomi-
jo, prirojene napravilnosti, ki so lahko 
povezane s PPSVO, ter kliniËno sliko, 
diagnosticiranje in terapevtski pristop 
pri obravnavi bolnika s PPSVO.

Embriologija

Razvoj portalnega venskega siste-
ma je kompleksno dogajanje, ki se 
odvija med 4. in 10. tednom embri-
onalnega življenja (1). Venski sistem 
se v zarodku razvija iz treh osnovnih 
embrioloških venskih sistemov, ki se 
stekajo v venski sinus parnih vitelinskih 
ali omfalomezenteriËnih ven, ki zbira-
jo kri iz rumenjakove vreËke, ter parnih 

popkovniËnih in kardinanih ven (1−4). 
Vitelinski veni pred vstopom v venski 
sinus ustvarita venski pletež, ki ga pre-
predejo jetrni povezki, s Ëimer nasta-
nejo jetrni sinusoidi. Iz desne vitelinske 
vene, ki jo imenujemo desni hepato-
kardialni kanal, nastane konËni del 
spodnje votle vene, iz venskega pleteža 
okrog dvanajstnika pa portalna vena. 
Iz distalnega dela desne vitelinske vene 
se razvije zgornja mezenteriËna vena. 
Po popkovniËnih venah teËe kri iz pos-
teljice skozi jetra v srce. Z rastjo jeter se 
veni povežeta z jetrnimi sinusoidi, veËi-
no vse veËjega dotoka krvi iz postelji-
ce pa prevzame venski vod, ki povezuje 
levo popkovniËno veno z desnim hepa-
tokardialnim kanalom. Po rojstvu leva 
popkovniËna vena in venski vod zakr-
nita. Tako sistemski in portalni venski 
sistem nastaneta iz prednje in zadnje 
kardinalne ter obeh vitelinskih ven, 
medtem ko popkovni veni drenirata kri 
iz rumenjakove vreËke in posteljice. »e 
vitelinske vene v Ëasu embrionalnega 
razvoja ne izginejo popolnoma, nasta-
nejo PPSVO, njihov tip pa je odvisen od 
tega, ali desna ali leva vitelinska vena 
oz. trajne povezave vitelinskih venul z 
jetrnimi sinusoidi vztrajajo. »e venski 
pletež okrog dvanajstnika prekomer-
no zakrni, se portalna vena ne razvi-
je. Zaradi spremenjene hemodinamike 
po rojstvu venski vod pri novorojenËku 
lahko ostane odprt in predstavlja znot-
rajjetrni obvod ter povzroËi hipoplazijo 
portalne vene (1,5). Pojavnost PPSVO je 
1 na 30.000 rojenih otrok (1,2).

Razdelitev

RazliËni avtorji PPSO razvršËajo na raz-
liËne naËine. Nekateri PPSVO delijo 
glede na umešËenost in obliko obvoda 
(6), drugi glede na umešËenost obvoda 
in indikacije za kirurški poseg (4). Kli-
niËno so najbolj uporabne razdelitve 
glede na umešËenost obvodov, tj. na 
znotrajjetrne in zunajjetrne obvode. 
Znotrajetrne PPSVO nekateri avtorji 
glede na stopnjo znotrajetrne portal-
ne hipoplazije delijo na blage, zmerne 
in hude (7).

Znotrajjetrne obvode po Parku razde-
limo v štiri tipe (8). Gre za komunika-
cije med znotrajjetrno portalno veno 
in jetrnimi ali objetrnimi venami, ki so 
v premeru veËje od enega milimetra. 
Med znotrajjetrne obvode uvršËamo 
tudi vztrajajajoËi venski vod. Delimo 
jih na (Slika 1):

1. tip 1: ena anastomoza, ki povezu-
je desno vejo portalne vene s spodnjo
votlo veno;
2. tip 2: periferna povezava v enem
jetrnem segmentu med periferni-
mi vejami portalne vene in jetrnimi
venami;
3. tip 3: anevrizmatksa povezava med
perifernimi vejami portalne vene in
jetrnimi venami;
4. tip 4: številne drobne povezave
difuzno po obeh jetrnih režnjih.

Zunajjetrne PPSVO po Morganu in 
Superini delimo v dva tipa: tip 1 (t. i. 
Abernethyjeva malformacija 1) ali 
popolni obvod in tip 2 (t. i. Aber-
nethyjeva malformacija 2) ali nepopol-
ni obvod (Slika 2).

Tip	 1. Za popolni zunajjetrni obvod 
je znaËilno, da ni vtoka portalne krvi 
v jetra, zato se portalna vena steka 
neposredno v spodnjo votlo veno in 
splanhniËna kri povsem zaobide jetra: 
vraniËna in zgornja mezenteriËna vena 
se vlivata v spodnjo votlo veno (tip 1A) 
ali vraniËna in zgornja mezenteriËna 
vena se preko zunajjetrne portalne vene 
vlivata v spodnjo votlo veno (tip 1B).

Tip	2. za nepopolni zunajjetrni obvod je 
znaËilno, da je le del portalne krvi preu-
smerjen v sistemski obtok z ohranjenim 
ali hipoplastiËnim glavnim portalnim 
deblom. Nepopolne obvode nadalje po 
Kobayashiju (9) glede na umešËenost 
obvoda in povezavo z zapleti delimo v 
tri tipe (tip A, tip B in tip c):

 • tip A: splanhniËna kri se vliva v spo-
dnjo votlo veno, zato se razvijejo jetrni
noduli in encefalopatija;
 • tip B: splanhniËna kri se vliva v led-

viËni veni in razvije se encefalopatija;
 • tip c: splanhniËna kri se vliva v ilia-

kalni veni, razvije se želodËno-Ërevesna
krvavitev.
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Prirojene	nepravilnosti,	
ki	so	lahko	povezane	s	
prirojenimi	portosistemskimi	
venskimi	obvodi

S PPSVO opisujejo sopojavnost raz-
liËnih prirojenih nepravilnosti številnih 
organov in organskih sistemov, kar pri-
kazujemo v Tabeli 1.

KliniËna	slika

KliniËna slika pri bolnikih s PPSVO je 
lahko posledica treh vzrokov (10):

1. obvoda portalne krvi s povišanimi
koncentracijami vazoaktivnih media-
torjev in strupenih presnovkov, kot sta
amonijev ion in galaktoza, neposredno
v sistemski krvni obtok;
2. pridruženih prirojenih nepravilnos-
ti ali
3. okvare jeter.

Raznolika kliniËna slika heterogene 
skupine bolnikov s PPSVO se lahko 
pokaže že intrauterino, pri novoro-
jenËku, pri otroku ali šele v odraslosti. 
Pred rojstvom slikovne diagnostiËne 
metode omogoËajo ugotovitev spre-
menjenega plodovega krvnega obtoka 
in zmanjšane prekrvitve jeter, ki se lah-
ko kaže kot znotrajmaterniËni zastoj 
rasti, pri katerem ne ugotovimo dru-
gega vzroka za hipoksijo ploda, intra-
uterine okužbe ali kromosomopatije 
(1). Pri novorojenËkih se lahko poja-
vita holestaza in galaktozemija, ki ju 
moramo razlikovati od drugih priro-
jenih bolezni (atrezije žolËnih vodov, 
presnovnih bolezni).

Kasneje v otroštvu igra spremenjen 
krvni obtok kljuËno vlogo pri nastan-
ku kliniËnih znakov ter pri razvoju 
zapletov. Zaradi spremenjenega toka 
splanhniËne krvi vazoaktivni media-
torji prehajajo neposredno v sistemski 
krvni obtok ter povzroËajo razširitev 
pljuËnih žil in slabšo izmenjavo kisika, 
kar se kaže kot vztrajajoËa hipoksija in 
hepatopulmonalni sindrom (1,11). Ti 
otroci imajo cianozo, betiËaste prste 

SLIKA 1. ZNOTRAJJETRNI PRIROJENI PORTOSISTEMSKI VENSKI OBVODI (PPSVO), RAZDELITEV PO PAR-
KU. (POVZETO PO 8, 10). 
Legenda: IVc − spodnja votla vena; PV − portalna vena; SMV − zgornja mezenteriËna vena; SV − vraniËna vena.

FIGURE 1. INTRAhEPATIc cONGENITAL PORTOSySTEMIc VENOUS ShUNTS (cPSS), cLASSIFIcATION By 
PARK. (ADAPTED FROM 8, 10). 
Abbreviations: IVc-inferior vena cava; PV-portal vein; SMV-superior mesenteric vein; SV-splenic vein.

SrËne napake Nepravilnosti ožilja Nepravilnosti seËil Sindromi

Defekt prekatnega ali 
defekt preddvornega 
pretina

Odprto ovalno okno

Prirojena zožitev 
aortne ali 
pulmonalne zaklopke

Tetralogija Fallot

Trikuspidna atrezija

Mitralna atrezija

Dvojna spodnja votla 
vena

Levostranska spodnja 
votla vena

Nadaljevanje 
v. azygos in 
v. hemiazygos

Kožni hemangiomi

Anevrizme vraniËne 
arterije

Fistule koronarnih 
arterij

Primitivna 
hipoglosalna arterija

Agenezija ledvic ali 
cistiËna displazija 
ledvic

Vezikouretralni 
refluks

Združena križna 
ektopiËna ledvica 

hipospadija

Downov

Turnerjev

Leopardov

Rendu-Osler-weberjev

Bannayan-Riley-
Ruvalcaba

holt-Oramov

Graziolijev

Goldenharjev

Nepravilnosti 
trebušnih organov Nepravilnosti prebavil

Atrezija žolËnih vodov

Polisplenija

Situs inversus

Juvenilna polipoza

Atrezija dvanajstnika

Mreža dvanajstnika 

ObroËasta trebušna 
slinavka

TABELA 1. PRIROJENE NEPRAVILNOSTI, KI SO POVEZANE S PRIROJENIMI PORTOSISTEMSKIMI VENSKIMI 
SPOJI. POVZETO PO PAPAMIchAIL ET AL (1).

TABLE 1. cONGENITAL ABNORMALITIES cONNEcTED wITh cONGENITAL PORTOSySTEMIc VENOUS 
ShUNTS. ADAPTED FROM PAPAMIchAIL ET AL (1).
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in dispnejo, najprej ob naporu, kasne-
je že v mirovanju. V sistemski krvi je 
zaradi obvoda splanhniËne krvi nepos-
redno v sistemski krvni obtok zvišana 
tudi koncentracija amonijevega iona 
(1,6). Dolgotrajni PPSVO zaradi hipe-
ramonemije in drugih strupenih pre-
snovkov povzroËijo nastanek zapletov 
na osrednjem živËevju in pljuËih, t. i. 
hepatiËno encefalopatijo in hepato-
pulmonalni sindrom. Otroci s hepa-
topulmonalnim sindromom zaradi 
PPSVO lahko kasneje razvijejo porto-
pulmonalno hipertenzijo. histološko 
ugotovijo mikrotrombe in fibrozo inti-
me pljuËnih arterij. Porto-pulmonalno 
hipertenzijo v sklopu PPSVO navadno 
diagnosticiramo pozno, zato sta v 
tem primeru tako uspešnost kirurške-
ga zdravljenja kot tudi napoved izida 
bolezni neugodni. Zaradi hepatiËne 
encefalopatije imajo otroci s PPSVO 
lahko nevrokognitivno disfunkcijo in 
druge vedenjske spremembe (1,6). 
Pridruženi kliniËni znaki so utrujenost, 
cerebralni paroksizmi in slabo pridobi-
vanje telesne teže.

Zaradi velikih hemodinamskih spre-
memb na ravni jetrnega parenhima 
se pri 25−50 % otrok s PPSVO pojavijo 
regenerativni nodusi, lahko tudi ade-
nomi, žarišËna nodularna hiperplazija 
ali hemangiomi (1). Ti so rezultat pri-
lagoditvenega poveËanja toka krvi v 
hepatiËnih arterijah in povišanih kon-
centracij cirkulirajoËih jetrnih rastnih 
dejavnikov (inzulin, glukagon, hepa-
tocitni rastni dejavnik). Pri desetini 
odraslih z zunajjetrnimi PPSVO se ob 
odsotnosti nepravilnega delovanja 
jeter ali ciroze lahko pojavijo maligni 
tumorji (jetrnoceliËni karcinom, hepa-
toblastom, sarkom) (1,10). Tumor lahko 
nastane na novo (primarni tumor), bolj 
pogosta pa je maligna transformacija 
benignih sprememb (regenerativnih 
nodusov). Zato priporoËajo pogostej-
še kliniËno spremljanje teh bolnikov 
(1,10).

Zunajjetrni PPSVO se lahko kažejo kot 
krvavitev prebavil: iz zgornjih prebavil 
(iz varic požiralnika) ali iz Ërevesa (iz 
varic kolona in rektuma, ki so moËno 

SLIKA 2. ZUNAJJETRNI PRIROJENI PORTOSISTEMSKI VENSKI OBVODI (PPSVO), RAZDELITEV PO MOR-
GANU IN SUPERINI TER RAZDELITEV PO KOBAyAShIJU (TIP A, TIP B IN TIP c). (POVZETO PO 7,10). 
Legenda: IVc − spodnja votla vena; PV − portalna vena; SMV − zgornja mezenteriËna vena; IMV − spodnja 
mezenteriËna vena; SV − vraniËna vena; RV − ledviËna vena (leva ali desna).

FIGURE 2. ExTRAhEPATIc cONGENITAL PORTOSySTEMIc VENOUS ShUNTS (cPSS), cLASSIFIcATION By 
MORGAN AND SUPERINA AND cLASSIFIcATION By KOBAyAShI (TyPE A, TyPE B, TyPE c). (ADAPTED 
FROM 7, 10). 
Abbreviations: IVc-inferior vena cava; PV-portal vein; SMV-superior mesenteric vein; IMV-inferior mesenteric 
vein; SV-splenic vein; RV-renal vein (left or right).

SLIKA 3. ALGORITEM VODENJA OTROKA S PRIROJENIM PORTOSISTEMSKIM VENSKIM SPOJEM (PPSVO). 
POVZETO PO PAPAMIchAIL ET AL (1). 
Legenda: hPS − hepatopulmonalni sindrom; PPh − portopulmonalna hipertenzija.

FIGURE 3. ALGORIThM FOR ThE MANAGEMENT OF A chILD wITh cONGENITAL PORTOSySTEMIc 
VENOUS ShUNTS (cPSS). ADAPTED FROM PAPAMIchAIL ET AL. (1). 
Abbreviations: hPS- hepato-pulmonary syndrome; PPh- porto-pulmonary hypertension.

KLINI»NI ZNAKI

Jih ni 
(nakljuËna najdba, 

anatomska sprememba)

Blagi oz. zmerni
(encefalopatija, hPS, PPh in 

regenerativni nodusi)

Znotrajjetrni obvod
(poËakamo do enega leta starosti)

Zunajjetrni obvod

Regresija Ni regresije

Brez posega Radiološki ali kirurški poseg
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razširjene zaradi zapore portalnega 
krvnega sistema). V literaturi opisujejo 
tudi redke zaplete bolezni: parkinsoni-
zem, avtizem in spastiËno paraparezo, 
ki so posledica hiperamonemije, hipe-
randrogenizma s primarno amenorejo 
ali znaki virilizacije, hiperinzulinemijo 
zaradi inzulinske rezistence perifernih 
tkiv, pankreatitis zaradi anatomske 
zožitve pankreatobilarnih povezav, 
vaginalno krvavitev ali hematurijo 
zaradi hemoaragiËne diateze, kamne v 
seËilih in membranoproliferativni glo-
merulonefritis zaradi hkratne okvare 
ledvic (1).

Diagnosticiranje

Ob kliniËnem sumu na prisotnost 
PPSVO pri bolniku opravimo meritev 
nasiËenosti arterijske krvi s kisikom ter 
laboratorijske preiskave krvi in urina 
(3): doloËimo koncentracijo glukoze 
in amonijevega iona v krvi preprandi-
alno in postprandialno, koncentracijo 
galaktoze v krvi, koagulacijske teste, 
koncentracije alanin aminotransfe-
raze, aspartat aminotransferaze in 
gama-glutamil transferaze, serumsko 
koncentracijo žolËnih kislin, mangana 
in alfa-fetoproteina, v urinu pa doloËi-
mo stopnjo hematurije in proteinurije 
zaradi možne okvare ledvic ob PPSVO. 
Za opredelitev tipa in velikosti PPSVO 
ter pridruženih sprememb v jetrih upo-
rabimo radiološke slikovne metode, kot 
so ultrazvok trebuha z uporabo dopler-
ja, raËunalniška tomografija (cT) ali 
magnetnoresonanËno slikanje (MR) 
in klasiËna angiografija z venografijo 
obvodov (1,10,12). Za dodatno opre-
delitev difuzne parenhimske okvare 
lahko opravimo biopsijo jeter. Za opre-
delitev sprememb možganovine lah-
ko opravimo elektroencefalogram in 
magnetnoresonanËno (MRI) slikanje 
glave, s katerim lahko opredelimo atro-
fijo bele možganovine. Za ugotavljanje 
pridruženih prirojenih nepravilnosti ali 
potencialnih zapletov moramo opravi-
ti še usmerjene preiskave: ultrazvok 
srca, gastroskopijo in kolonoskopijo ter 
teste pljuËne funkcije (1).

Zdravljenje

cilj zdravljenja je vzpostaviti norma-
len portalni krvni pretok skozi jetra. 
Nekateri, predvsem manjši znotrajje-
trni obvodi, lahko v prvih dveh letih 
starosti izginejo, zato lahko dojenËke 
in majhne otroke v tem Ëasu kliniËno 
spremljamo (2). Druge, trajne znot-
rajjetrne in zunajjetrne obvode (razen 
popolnega zunajjetrnega obvoda), ki 
po enem do dveh letih starosti otroka 
vztrajajo in se kažejo s kliniËnimi znaki, 
moramo zapreti. Zapiranje opravimo 
v enem ali dveh korakih z maloinva-
zivnimi intervencijskimi radiološkimi 
zapiralnimi metodami ali s kirurškim 
posegom, da se zapleti ne razvijejo 
(1,6,11). Pri bolnikih brez znakov bolez-
ni priporoËajo redno spremljanje kon-
centracije amonijevega iona v serumu 
in kontrolni doplerski ultrazvok, elek-
trokardiogram in po potrebi ultrazvok 
srca (6). »e je koncentracija amonijaka 
v krvi povišana, v zdravljenje vkljuËi-
mo dieto, ki je podobna kot pri bol-
nikih z jetrno cirozo in encefalopatijo 
ter obsega omejitev vnosa beljakovin 
in uporabo laktuloze.

Indikacije za intervencijski radiološki 
ali kirurški poseg so encefalopatija, 
hepatopulmonalni sindrom, porto-
pulmonalna hipertenzija, veliki ali 
spreminjajoËi se regenerativni nodu-
si v jetrih in poveËanje velikosti obvo-
da (1,12). Kirurško zapiranje obvoda je 
indicirano pri bolnikih z refraktornimi 
znaki (hipoksija, hiperamonemija) in 
pri bolnikih, pri katerih zdravljenje z 
zdravili (ursodeoksiholna kislina, vezal-
ci amoniaka: natrijev benzoat, natri-
jev fenilacetat, natrijev fenilbutirat) 
ni bilo uËinkovito (1,6). »e je bolnik 
brez simptomov in znakov prisotnosti 
PPSVO, lahko glede na razmerje obvo-
da izraËunamo stopnjo tveganja za 
nastanek encefalopatije. Z doplerskim 
ultrazvokom izraËunamo razmerje spo-
ja tako, da primerjamo pretok krvi v 
obvodu in celotni portalni krvni pre-
tok. »e razmerje presega 60 %, je pot-
rebno zdravljenje (1). Pred kirurškim 
zapiranjem moramo izkljuËiti možnost, 
da obvod ni posledica portalne hiper-

tenzije ali jetrnega hemangioma, kar 
bi zahtevalo specifiËen pristop k zdra-
vljenju (2).

Uveljavljenih je veË možnih razrešitev 
PPSVO. Glede na razliËne tipe in veli-
kosti obvodov se radiolog ali kirurg 
odloËata za enostopenjski ali dvosto-
penjski poseg (13). Izvedemo lahko 
znotrajžilno embolizacija s Ëepi ali spi-
ralami ali kirurško ligiranje (1). Zaradi 
manjše stopnje invazivnosti je stan-
dard zaprtja PPSVO perkutani znot-
rajžilni pristop (12−14). Z balonskim 
okluzijskim testom ocenimo trend 
narašËanja portalnega tlaka po zaËas-
nem zaprtju PPSVO. Ob zanemarlji-
vem tveganju portalne hipertenzije 
lahko izvedemo embolizacijo (1,14). 
Presaditev jeter je vedno potrebna 
pri zunajjetrnem obvodu tipa 1 in pri 
nepopolnem zunajjetrnem obvodu s 
slabim izidom okluzijskega testa (4,9), 
prav tako pri velikih veËžarišËnih znot-
rajjetrnih obvodih in pri veËžarišËnih 
jetrnih tumorjih (2).

ZakljuËek

PPSVO so redka skupina heterogenih 
razvojnih nepravilnosti portalnega 
in sistemskega krvnega obtoka, ki se 
lahko pokažejo kadar koli v življenju. 
KliniËna slika je neznaËilna, zapleti ob 
neprepoznani bolezni pa lahko težki. Z 
moderno tehnologijo (doplerski ultra-
zvok, preiskave s cT in MRI) v dana-
šnjem Ëasu diagnostiËno obravnavo 
izvedemo lažje in bolj natanËno kot 
pred leti. Za dober izid je pomembna 
individualna multidisciplinarna obrav-
nava z ustrezno postavljenim kliniËnim 
sumom, diagnostiËno potrditvijo in 
terapevtskim naËrtom.
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