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Meningomyelokéla z pohledu urologa
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Meningomyelokéla je jednou z forem spina bifida a je popisovana jako protruze misniho vaku obsahujiciho mozkomisni mok
a neurdlni tkan (obr. 1). Vznika pii nekompletnim uzavéru patefniho kanalu v prvnim mésici téhotenstvi nejcastéji v lumbosakralni
oblasti (obr. 2). Postizené déti jsou ohrozovany rizikem urologickych komplikaci v souvislosti s neurogennim mocovym méchy-
fem. | v soucasnosti je jednou z Castych pficin umrti u pacientd se spina bifida ledvinné selhani (1). Proto je nezbytné k zabranéni
urologickych komplikaci vysetfit a |é¢it takto postizené déti ihned po narozeni a celoZivotné o né urologicky pecovat.

Klicova slova: meningomyelokéla, spina bifida, neurogenni mocovy méchyt, ledvinné selhani.

Mamingomyelocele as seen by a urologist

Myelomeningocele is one of the forms of spina bifida and described as a sac containing fluid and a neural tissue protruded from the back.
It occurs when there is an incomplete closure of the spinal cord during the first month of pregnancy, most frequently in lumbosacral area.
Afflicted children can be at high risk of urinary tract complication connected with neurogennic urinary bladder. Renal failure remains
one of the most common causes of mortality in patients with spina bifida. Hence, to prevent the occurrence of neurogenic bladder
and renal damage, a full urological examination and treatment after birth and continuous long-life urological care should be obtained.

Key words: meningomyelocele, spina bifida, neurogennic bladder, renal failure.

Uvod

pacientli s meningomyelokélou (MMK) je poru-
cha relaxace sfinkteru mocové trubice. Jiz v prv-
nich letech zivota mize vést ke vzniku maloka-
pacitniho vysokotlakého mocového méchyre
s dekompenzovanou evakuaci moce, uroinfekci,
vezikoureteralnim refluxem (VUR), pyelonefriti-
dami a chronickou ledvinnou nedostate¢nosti,
neni-li pacient v¢as lé¢en. Pfestavbové procesy
ve sténé mocového méchyre, spojené s chro-
nickou infekci, ischemizaci a fibrotizaci stény
mohou vést ke vzniku obstrukce ve vezikourete-
ralnim spojeni. Mezi rizikova obdobi patfi prvni
tfi roky Zivota a puberta, kdy viddme nejcasté;ji
malignizvrat dysfunkce spojeny s nenavratnym
postizenim ledvin.

Epidemiologie

V letech 1994-2015 bylo v Ceské republice
diagnostikovano celkem 981 ptipadd rozsté-
pu patefe - spina bifida (celkova incidence
4,36/10 000). Z toho v 635 piipadech byla
diagnéza stanovena prenatalné a gravidita
byla ukonéena. Narodilo se tedy celkem 346
déti se spina bifida (incidence 1,54/10 000) (2).

Etiologie

Genetika

Pro genetickou pfi¢inu meningomye-
lokély svédci zvysené relativni riziko (3) pro
dalSiho sourozence postizeného ditéte, vy3si
vyskyt u zenského pohlavi, vyskyt stejné va-
dy u monozygotnich dvojcat, vyssiincidence

u déti konsanguinnich rodica a zvyseny vy-
skyt u nékterych etnik (hispanci), ktery nenf
ovlivnén migraci. MMK byla popsana u chro-
mozomadlnich aberaci (napfiklad trisomie 2.,
7., 9,13, 14., 15., 16., 18. a 21. chromozomu
aduplikace1,2,3.,6.,7,8.,9., 11,13, 16., 20.
a X chromozomu). Dale jeji pficinou mize byt
genova mutace (napfiklad autosomalné rece-
sivné dédi¢ny Meckelliv syndrom). Dédic¢nost
muze byt i polygenni.

Enviromentalni pficiny
Nejznaméjsim enviromentalnim faktorem
je deficit folatu, kterého suplementace vedla
prokazatelné k poklesu vyskytu spindlnich
dysrafism0. Dalsimi rizikovymi faktory ze stra-
ny matky jsou pregestacni diabetes mellitus,
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Obr. 1. Typy Spina bifida; (A - spina bifida oculta, B — meningokéla, C — meningomyelokéla) (archiv
autora)

Obr. 2. Lumbosakrdini meningomyelokéla (archiv J. Trachta, FN Motol)

obezita, vysoké horecky, uzivani karbamaze-
pinu nebo valproatu.

Patogeneze

Jednd se o poruchu primarni neurulace,
dlsledkem které se neuzavie zadni ¢ast neu-
ralni trubice. Samotna meningomyelokéla je
tvofena neurdlni ploténkou nebo nedokonale
uzavfenou neurdlni trubici (plakodou). Jeji cys-
tickou slozku tvofi dysplasticka meningealni
tkan a mozkomisni mok, ktery zpravidla unika.
Protruze tkané dorzalné ma za nasledek nespo-
jeni vertebralniho oblouku a vznik spina bifida.
Co se obdobi vzniku MMK tyce, neuroporus pos-
terior se uzavira ve 26. tydnu gestace, MMK tudiz
vznika dfive. Asi 80% lézi se objevi v hrudni,
bederni a sakrélni oblasti, protoze tady probiha
uzavér neurdlni trubice jako posledni. Cervikalni
MMK je méné castd a jeji embryologicky pod-
klad a anatomie jsou odlisné. Hlavni rozdil
spociva v tom, ze micha je intaktni nebo jen

lehce poskozena a zlistava v patefnim kanalu.

Ze stiedni ¢ary mezi zadnimi provazci vycha-
zi stopka neuroglialni ¢i fibrovaskularni tkané,
kterd je ukotvena v MMK. Nejvétsim rizikem je
tedy misni tethering. Jenom vzacné je cervikalni
MMK spojena se strukturdlnimi abnormitami
mozku (kortikalni malformace, faze thalama,
abnormity corpus callosum) na rozdil od thora-
kalni, lumbalni a sakralni MMK.

Velkd vétsina meningomyelokél je spo-
jena s Chiariho malformaci Il. typu. Jednotna
hypotéza tvrdi, Ze nasledkem uniku likvoru
z meningomyelokély ztraci podporu mozkové
komory vcetné 4. komory, dochazi proto k ne-
spravnému vyvoji struktur v zadni jadmé lebni
a k sestupu mozecku a mozkového kmene do
foramen magnum. Za pravdu této teorii davaji
vysledky prenatdlnich operaci s uzavienim
MMK. Uzavér MMK ve druhém trimestru fetdl-
niho Zivota (tzn. pfed obdobim rychlého rlstu
cerebella) ma za nasledek Upravu herniace.
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Symptomatologie

U kojenct a batolat pozorujeme po re-
konstrukci MMK nejcastéji neprospivani, po-
ruchy pfijmu potravy, obtizné moceni spojené
s pla¢em a poruchy defekace. Zavazné formy
dysfunkce vedou jiz v nejutlejsim véku k po-
stizeni hornich mocovych cest s ledvinnou
nedostatecnosti, febrilnimi stavy pfi akutni
pyelonefritidé ¢i urosepsi, které casto vyzaduji
derivaci moce, nej¢astéji na urovni mocového
méchyre. U vétsich déti patii mezi nejcastéj-
Si obtize denni a no¢ni inkontinence modi,
obtizné moceni, urgence, bolesti v podbfis-
ku a bedrech, zejména pfi infekci mocovych
cest (IMC) a postizeni hornich mocovych cest
(HMQ). Pati sem ale i pokrocilé poruchy pasé-
ze strevni, chronicka obstipace, ¢asto kombi-
novana s inkontinenci stolice (reten¢ni inkon-
tinence), a nejriiznéjsi formy sexudlni dysfunk-
ce (poruchy erekce, hyposenzitivita genitalu).
Je nezbytné zdlraznit, ze obraz dysfunkce
nemusi korelovat se stupném neurologického
postizeni. Nékteré déti maji minimalni neuro-
logické postizeni a pfitom zavaznou dysfunkci
mocovych cest s postizenim ledvin a naopak.
Vyvoj obtizi ma také svoji dynamiku. Za nej-
rizikovéjsi obdobi jsou vétsinou povazovany
prvni tfi roky Zivota a obdobi adolescence (viz
vyse). Bezprostiedné po porodu je provede-
na okluze patefniho kanalu a ¢asto dochazi
k nasledné progresi hyperaktivity detruzoru
¢i detruzorosfinkterické dyssynergie (DSD),
pficemz k postizeni ledvin mlze dojit, podle
zavaznosti dysfunkce, jiz v prvnich Sesti mé-
sicich zivota (4). Dalsim rizikovym obdobim je
puberta. Pacienti jsou ohrozeni fixaci michy
(tethered cord syndrom, (TCS)). Postizeni vzni-
ka bud'primdrné v souvislosti s asymetrickym
ristem patefniho skeletu a michy pfi fixova-
ném filum terminale ¢i neuroglialni tkané,
nebo sekundarné pfi fixaci neurdlni tkané po
pfedchozim neurochirurgickém zakroku.

Diagnostika

Na uvod je potieba zdlraznit vyznam
prenatdlni diagnostiky (UZ vysetieni, labo-
ratorni stanoveni AFP), kterd umoznuje v¢asné
zhodnoceni zavaznosti ndlezu.

Prvnim krokem je po porodu zevrubné
fyzikalni vysetieni a orienta¢ni zhodnoceni
reflektorické aktivity panevniho dna. Zejména
u nejmensich déti je posouzeni tonu anélniho
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Obr. 3. Videourodynamické vysetreni (archiv autora)
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svérace voditkem ke zhodnoceni rizika DSD.
Po porodu se dale provadi vysetfeni moce
a po odeznéni poporodni oligurie vysetie-
ni renélnich funkci. Nasleduje laboratorni
a ultrazvukové vysetreni (UZ). Posuzujeme
morfologii mocového méchyre (vertikalizace,
trabekulizace, sila stény, dilatované mocovody
retrovezikalné, napln konecniku a postmikéni
reziduum) a ledvin (dilatace, stav parenchy-
mu). Zakladnim krokem je pfitom posouzeni
evakuacni schopnosti moc¢ového méchyre
a zhodnoceni stavu hornich mocovych cest.
Posouzeni vyprazdnovacich funkci je samo-
ziejmé nejobtiznéjsi u kojencd a batolat.
Pomaha nam tzv. étyrhodinovy monitoring.
Rodi¢ zaznamenava pfijem tekutin, ¢as mik-
ce, vazenim plen mikéni porce a provadime
kontrolu postmikéniho rezidua pomoci UZ.
Nejpresnéjsim vysetfenim k postnatalnimu
zhodnoceni MMK a pfidruzenych intraspinal-
nich procest poskytuje magneticka rezonan-
ce (MR).

Podrobné informace o funkci dolnich
mocovych cest poskytuje urodynamické
vysetreni.

Cystometrie je indikovana mezi druhym
a tfetim mésicem zivota - v zavislosti na
prabéhu misniho Soku po operaci MMK (5).
U pacientd s NMM se doporucuje provadét
videourodynamické vysetreni (VDUD), které

nam poskytne soucasné i informace o postizeni
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objektivizuje stupen obstrukce jednak zobra-
zenim dilatace uretry nad prekézkou, a jednak
stanovenim mik¢nich intravezikalnich tlakd
(obr. 3). Tim ziskavame informaci nejen o za-
vaznosti obstrukce jako takové pro evakuaci
mocového méchyre, ale zarover jsme schopni
posoudit miru rizika spojeného s VUR (ndpln
mocového méchyre a intravezikalni tlaky, pfi
kterych dochézi ke vzniku VUR). Je potifeba mit
ovéem v patrnosti riziko radiologické zatéze,
a proto u kontrolnich vysetfeni stabilizovaného
pacienta jiz, zejména u divek, provadime pou-
ze prostou cystometrii. Pfi horsi dostupnosti
VDUD se i dnes provadi, zejména pfi nalezu
dilatace HMC, mikeni cystouretrografie (obr. 4).

Uroflowmetrie s elektromyografii pdnev-
niho dna (UFM s EMG) je indikovana u starsich
déti - poskytuje informace o mikci (oslabeni
mocového proudu, odliseni funkénia morfolo-
gické obstrukce v dolnich mocovych cestach).
Dilezitost EMG panevniho dna spociva ve fak-
tu, Ze v détském véku prevlada detruzorosfink-
terickd dyssynergie, tedy funkcni infravezikalni
prekdazka, nad morfologickou obstrukci (chlo-
pen zadni uretry, stenéza uretry atd.).

U déti s postizenim HMC indikujeme pod-
le charakteru poruchy izotopové vysetreni
(DMSA scintigrafii u pacientl s vezikoureteral-
nim refluxem po pyelonefritidé nebo MAG 3
dynamickou scintigrafii s Furosemidem u déti
s podezfenim na obstrukci hornich mocovych

cest).

/ Urol. praxi 2021; 22(2): 83-87 / UROLOGIE PRO PRAXI 85

ZPOMEZIi UROLOGIE (
MENINGOMYELOKELA Z POHLEDU UROLOGA

Obr. 4. Mikcni cystouretrografie — neurogenni
mocovy méchyr s vezikoureterdinim refluxem
vlevo (archiv autora)

Endoskopické vysetrenis kalibraci uret-
ry provadime k potvrzeni charakteru infravezi-
kalni obstrukce (hypertonus svérace, sten6za
uretry, chloper zadni uretry) a dale k posou-
zeni stavu stény mocového méchyfie a urete-
rélnich usti. Patologicky tvar Usti mocovodu je
piitom i pfi potvrzené dysfunkci DMCindikaci
k endoskopické l1é¢bé VUR. Pfedpokladem je
ovsem predléceni dysfunkce - viz dale.

Lécba
Principy |é¢by neurogennich dysfunkci

jsou obecné zndmé. V pediatrické urologii
existuji dva pfistupy. Nékterd pracovisté pa-
cienta sleduji a 1é¢i az znamky dekompenzace
dysfunkce. Druhou moznosti, kterou prefe-
rujeme i na nasem pracovisti, je proaktivni
pristup (6). Cilem je co nejdfive diagnosti-
kovat dysfunkci. Az v 63 % pripadu se jed-
na o detruzorosfinkterickou dyssynergii (7),
kterd pacienta bezprostiedné ohrozuje. Je
proto potfeba eliminovat vliv asynchronné
fungujiciho sfinkteru, coz zajistime intermi-
tentni katetrizaci ¢i dlouhodobou derivaci
moce epicystostomii ¢i vezikostomii, a Iécit
hyperaktivitu moc¢ového méchyf.

B Rezimova nefarmakologickd opatient: za-
hrnuji dobfe zndmé principy pravidelného
rovnomérného pfijmu tekutin, vyprazdro-
vani mocového méchyre, polohy na toa-
leté, dietetickych opatfeni, balneoterapie
a rehabilita¢nich metod (uroterapie). Mezi
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Tab. 1. Farmakoterapie dysfunkci dolnich mocovych cest u déti

Davka Davkovani | Efekt
Oxybutinin (8, 10) | 0,1 mg/kg/den 2-3x denné | Anticholinergni, lokdlné anesteticky, spazmolyticky
Propiverin (9) 0,4 mg/kg/den 2x denné Anticholinergni, myorelaxa¢ni, lokalné anesteticky
Tolterodin (9) 0,1 mg/den 1-2x denné | Anticholinergni
Solifenacin (11) 0,1-0,3 mg/kg/den | Ix denné Anticholinergni, spazmolyticky
Mirabegron (19) 0,75-1,0 mg/kg/den | 1x denné Betasympatomimeticky
Doxazosin (9, 13) 0,5-1,0 mg/den Pred spanim | Alfasympatolyticky

obecna pravidla l1é¢by pacientd s NMM
patfi také prevence obstipace. Je znamym
faktem, ze dolni mocové cesty funguiji
ve vazbé na funkci terminalniho stfeva.
Dysfunkce dolnich mocovych cest je pro-
to c¢asto provazena poruchou evakuace
stolice (bladder bowel dysfunction, BBD).

B Farmakoterapie: pretrvavajicim problé-
mem détské urologie je nedostatek ofi-
cidlné dostupnych preparatl. Celd fada
[é¢iv, primarné uréenych pro dospélé paci-
enty, se poddva na zakladé rady klinickych
studii off label.

Lécba hyperaktivity moc¢ového méchyie
se fidi obdobnymi pravidly jako u dospélych.
Nejcastéji jsou u déti pouzivané preparéty ze
skupiny anticholinergik (ACH), nékteré kom-
binujici zarover myorelaxacni ¢i anesteticky
efekt. Nejcastéji pouzivanymi preparaty jsou
oxybutinin (8, 9, 10), tolterodin (9, 10), solifena-
cin (9, 11), propiverin (9) a trospium (9) (tab. 1).
Selektivita a efekt jsou zavislé pfedevsim na
charakteru ovlivnéni muskarinovych receptord.
Vedlejsimi Ucinky podavani ACH jsou i u déti
porucha pasaze strevni, porucha akomodace -
ve 28 % a pocit sucha v Ustech u 37 % pacient(
(12, 13). Prokézany je také vliv na vyssi nervo-
vou ¢innost. Tyto nezadouci ucinky je mozné
Castecné vyresit intravezikdlni instilaci oxy-
butininu ¢&i propiverinu (14). Frekvence neza-
doucich ucinkd u peroralni 1écby je az 57 %,
zatimco u instilace je odhadovana na 9 % (15).
V poslednich letech se u pacientU s rezistentni
hyperaktivitou mo¢ového méchyie podava
kombinovana anticholinergni medikace (16).

DalSim [écivem, pouzivanym v [é¢bé hy-
peraktivity moc¢ového méchyre, je agonista
(33 adrenergnich receptord mirabegron (17, 18,
19). 1 tato lécba jiz byla Uspésné pouzita v 1é¢bé
NMM u déti a i zde jiz existuji studie o G¢inném
a bezpecném podani v kombinaci s anticholi-
nergikem (20). Na Urologické klinice VFN a 1. LF
UK v Praze podavame nejcasté&ji oxybutinin, ¢i

propiverin, u nejmensich déti drcené v mnozstvi

podle véhy (tab. 1). Pfi selhdnilé¢by pouzivame

u starsich déti solifenacin, méné casto tolterodin

(jako anticholinergikum II. fady) ¢i mirabegron,

u néhoz je podavani komplikovano $patnou

dostupnosti preparatu s obsahem 25 mg tGicinné

latky. U téchto preparatli jsme zatim nezazna-
menali zddné zavaznéjsi nezédouci Ucinky.

U déti s poruchou relaxace hrdla mocové-
ho méchyre Ize pouzit obdobné jako u dospé-
lych alfa-sympatolytika. Doxazosin a terazosin
(9,13, 21) je dobfe tolerovany a Ize ho podévat
v nizsi davce. Rizika souvisejici s poklesem
tlaku krevniho, bolesti hlavy, rhinitis jsou mi-
nimalizovana podanim na noc.

m (Cista intermitentni katetrizace: byla zave-
dena Jackem Lapidesemvr. 1972.Dnes je
standardni lé¢ebnou metodou, zajistujici
pravidelné vyprazdnovani mocovych cest.
Umozniuje podavani maximalnich davek
anticholinergik bez obav z poruchy evaku-
ace mo¢ového méchyre. V Ceskoslovensku
byla tato metoda zavedena Hanusem
v 1. 1983 (22). Umoziiuje soucasné intrave-
zikalni podani anticholinergik u pacienta
s vyraznymi vedlejsimi ucinky po pero-
ralnim podani. Véasné zavedeni na CIK
spole¢né s anticholinergni lé¢bou snizuje
riziko postizeni HMC u déti s dyssynergii
na 10 % a potfebu augmentace mocového
méchyfe z 60 % na 16 % (23). Dlouhodoba
CIK sice zvy3uije riziko bakteriurie z 30% na
60 %, ale snizuje riziko symptomatickych
uroinfekci z 40% na 20 % (23).

B Chirurgickd léc¢ba: u pacient( s refrakterni
formou hyperaktivity moc¢ového méchyre
je indikovana obdobné jako u dospélych
endoskopicka instilace botulotoxinu A (24,
25). Nejcastéji pouzivané davkovaci sche-
ma je 10 Ul/kg do maximalni davky 200 UI.

Pfi selhani miniinvazivni chirurgické [é¢by
je indikovand augmentace moc¢ového mé-

chyfre.
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Rizika neurogenniho mocového

méchyfre u pacientd s MMK

B Chronickd uroinfekce: pozitivni kultivacni
nalez moce je velmi ¢asty zejména u pa-
cient na CIK. Ve velké vétiiné proto
neni antibioticka Ié¢ba doporucovana
(s vyjimkou infekce vysoce virulentnimi
kmeny). V kone¢ném efektu vede neindi-
kované kontinudlni podani ATB ke vzniku
rezistentnich kmend, aniz by sniZzovalo
riziko ledvinného jizveni v souvislosti se
symptomatickou IMC (26). Vznik febrilni
IMC je vétSinou spojen s pfitomnosti VUR.
Ke vzniku pyelonefritidy maze oviem
dojit i u pacientll bez prikazu VUR (27).

B Vezikoureteralni reflux: vysoké tlaky
u NMM mohou vést ke vzniku VUR i pfi
jinak normalini konfiguraci ureteralnich ts-
ti. U VUR vy3siho stupné se navic zhor3uji
podminky pro vyprazdiovani mocovych
cest, protoze mo¢, pronikajici do moco-
vod(, se po skonc¢eni mikce vraci zpét do
mocového méchyre (pseudoreziduum).

B Obstrukce HMC: v souvislosti s fibrotizaci
stény dlouhodobé nelé¢eného NMM spo-
le¢né s chronickou IMC a zesilenim stény
narusta riziko obstrukce v Usti mocovodu
do mocového méchyre. Proces byva ¢asto
oboustranny. Nevyhodou této komplikace
je, ze problém nefesi katetrizace mocového
méchyre ani dlouhodobd derivace epicy-
stostomii. V krajnich pfipadech je nezbytné
pfistoupit k zaloZeni ureterostomie.

B Urolitiaza: riziko urolitidzy narlista u pa-
cientl s dlouhodobé nelécenym NMM,
v souvislosti s augmentaci mocového
méchyre, s recidivujicimi infekcemi mo-
¢ovych cest (RIMC), chronickym reziduem,
metabolickymi problémy, imobilizacia de-
kalcinaci skeletu.

B Onkologické onemocnéni: zndmymi riziky
augmentace jsou (podle typu pouzitého
segmentu) zvysenad tvorba hlenu, meta-
bolickéa dysbalance, litidza a tvorba naddoru
u 2% pacientd (median vyskytu po aug-
mentaci je 32 let).

B Sexudlni dysfunkce: setkdvame se s nimi
zejména u muzU. V zavislosti na charak-
teru neurologického postizeni vidame:
= poruchy erekce, ¢astecné fesitelné far-

makoterapii ¢i sexuadlni asistenci; méné

Casto chirurgickou ¢i protetickou lécbou,
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= poruchy citivosti genitalu, které nemusi
byt provazeny poruchou erekce, coz
samoziejmé zvysuje frustraci pacienta;
metodou volby je anastoméza ilioin-
guindlniho nervu na dorzalni penilni
nerv (28).

e

Dispenzarizace - tranzi¢ni |é¢ba

Pacienti s neurogennim méchyfem na
podkladé MMK by méli byt trvale dispenzari-
zovani (,Life-long urology”) (29) s cilem vcas
podchytit rizika spojena se nepfiznivym vyvo-
jem dysfunkce. Klicovym se z tohoto pohledu
jevi obdobi prvnich tfi let Zivota a puberty. Po
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Zaver
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