PREHLEDNE CLANKY

CHLOPNE ZADNI URETRY U DETI - DIAGNOSTIKA A LECBA
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Vétsina chlopni zadni uretry je diagnostikovana in utero, coZz umoznuje véasnou operaci uretralni obstrukce. Primarni
dysplazie ledvin neni po operaci zlepsena, zajistime ale podminky pro spravny vyvoj funkce dolnich moé¢ovych cest a snizime
riziko dalSiho poklesu ledvinnych funkci spojené s vysokotlakym moc¢ovym méchyrem. Pietrvavajici dysfunkce dolnich mo-
¢ovych cest (valve-bladder syndrom) vyzaduje vcasnou diagnozu, odpovidajici 1écbu a sledovani pacienti, abychom zlepsili
dlouhodobé vysledky.
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POSTERIOR URETHRAL VALVES IN CHILDREN - DIAGNOSIS AND MANAGEMENT.

Majority of posterior urethral valves are diagnosed in utero, allowing early operation of urethral obstruction. Primary
renal dysplasia cannot be improved, but bladder function should be preserved, avoiding decline in renal function conecting
with high pressure bladder. Persisting lower urinary tract dysfunction (valve bladder syndrom) necessitates appropriate dia-
gnosis, treatment and follow-up to improve long-term outcomes.

Key words: posterior urethral valve, chronic renal failure, dysfunction of lower urinary tract.

Chlopné zadni uretry (CHZU) zptlisobuji nejcastéji
obstrukci mocové trubice u chlapcii. Jsou komplexni po-
ruchou, tvorenou nejen mechanickou prekazkou v mocové
trubici, ale i poruchou funkce detruzoru moc¢ového méchy-
fe. Vysoké intravezikalni tlaky zptsobuji dal§i poSkozeni
ledvin, které mohou byt primarn€ insuficientni. I v dnesni
dobé vidame umrti plodu in utero nasledkem devastac¢niho
vlivu vady na horni mocové cesty. Rada takto postizenych
déti je zachranéna diky v€asné prenatalni diagnoze a rychlé
poporodni interevenci. Ani rychly zakrok samoziejmé ne-
ovlivni primarni dysplazii ledvin, ma ale pozitivni efekt na
dalsi vyvoj funkce dolnich mocovych cest, tlakové poméry
v hornich mo€ovych cestach (HMC) a predchazi dalSimu
zhorSovani renalnich funkci.

Epidemiologie a symptomatologie

Incidence onemocnéni obecné€ je nejcastéji udavana ja-
ko jeden pfipad na 5-8 000 pacientt (6). Stavy s pokroci-
lou infravezikalni obstrukci se projevi ve vice nez poloviné
pripadt jiz v prenatalnim obdobi a v prvnim roce Zivota.
Tvofi 10 % prenatalnich hydronefréz. Typickym nalezem
je oligohydramnion, které vznika v souvislosti s poruchou
cirkulace fetalni moce.
sttedné po porodu extrémné pfeplnény mocovy méchyft
se zvétSenymi ledvinami. Postupné progredujici renalni
insuficience je zpusobena nejenom méstnanim v hor-
nich mocovych cestach, ale i renalni dysplazii. Renalni
dysplazie je pravdépodobné zptlisobena té€Zkou obstrukci
uretry uplatiujici se v ¢asném stadiu gravidity. Pozdéji
nastupujici dynamicky efekt vede jiZ jen ke vzniku dilatace
hornich mocovych cest bez poSkozeni ledvinného paren-
chymu. Mechanicky utlak spoleéné s nezralosti plic mize
vést bezprostiedné po porodu k rozvoji akutni respiracni
pravidelné také ascites. NejcastéjSim zdrojem je moc, ktera
unika pfi pretlaku v hornich mocovych cestach nejcastéji
fornixy ledvinnych kalichtl jako transsudat do peritonealni
dutiny. Tento klinicky obraz provazi metabolicky rozvrat

s kombinovanou metabolickou a respirac¢ni acidézou a de-
hydrataci ditéte.

Pozdéji se mohou takto postiZeni chlapci prezentovat
obtizemi pfi moceni s uroinfekci, urosepsi, dehydrataci
a metabolickym rozvratem s acidézou a iontovou dysba-
lanci. V souvislosti s poruchou funkce dolnich moc¢ovych
cest a infravezikalni obstrukci vznika u 30-50 % takto po-
stizenych chlapca vezikorenalni reflux. Nezfidka vidame
u hochtl s chlopni zadni uretry i primarni reflux, charak-
terizovany lateralni ektopii a insuficienci usti mocovodu
pfi anomalnim vyvoji ureteralniho pupenu (Hennebery,
Stephens, 1980).

Cast chlapct pfichazi az ve §kolnim véku s mikénimi
obtizemi Ci uroinfekcemi, zpilisobenymi kombinaci me-
chanické prekazky a dysfunkce dolnich mocovych cest
(az 25 %). V casnych stadiich onemocnéni dominuje iri-
tacni symptomatologie (urgence, pollakisurie, denni nebo
noc¢ni inkontinence) spolu se znamkami obstrukéni mikce
(slaby proud, dribbling, retardace startu) ¢asto kombino-
vana s nedokonalou evakuaci mocového méchyte. Podil
dysfunkce je v tomto pripadé obtizné zjistitelny (valve-
-bladder syndrom).

Prenatalni diagnostika

Senzitivita ultrazvukové detekce CHZU s rozvinu-
tou obstrukéni uropatii je pfi prenatalnim screeningu
90-100 %. Nejcastéji je diagnostikovan téZce dilatova-
ny mocovy méchyf, oboustranna ureterohydronefroza
a oligohydramnion. VySetifeni ultrazvukem lze doplnit
biochemickym vysetfenim plodové vody. Takto postizené
déti musi byt pravideln€ sledovany jiZ prenatalné a bezpro-
stifedn€ po porodu léceny (2).

Postnatalni diagnostika

Hned po porodu je provadéno ultrazvukové vysetfeni,
pri kterém mtiZeme mimo dilatace hornich mocovych cest,
znamek (hypo)dysplazie ledvin a megaveziky, nalézt také
znamky dilatace proximalni ¢asti mocové trubice. Labora-
torni vySetfeni ledvinnych funkci je validni az sedm dnt
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po porodu. Diagnéozu CHZU potvrdi cystouretrografie
(mike¢ni faze). I v souCasnosti se pouziva Youngova kla-
sifikace z r. 1919 (obrazek 1). Pfiblizné polovina takto
postizenych déti ma zaroven diagnostikovany i aktivni ¢i
pasivni vezikorenalni reflux.

Pfi podezieni na CHZU dale provadime endoskopii
(obrazek 2), Casto jiZ v ramci operacni 1€¢by. Hodnotime
nejen rozsah chlopni a velikost a tvar coliculus seminalis,
ale i vzhled mocového méchyfe (cystitické zmény, trabeku-
lizaci, tvar a polohu ureteralnich usti). Posouzeni velikosti
chlopni je moZné pouze s pouzitim discizni eletrody nebo
studeného noZe, protoze chlopné jsou pii prosté endo-
skopii zpétnym proudem irrigacni tekutiny stlacené ke
sténé mocové trubice a mohou byt dokonce piehlédnuté.
Hodnoceni stupné obstrukce je obtizné a vyzaduje urcitou
zkuSenost.

Zavaznost obstrukce hornich mocovych cest a pokro-
Cilost poruchy ledvinnych funkci nam pomaha objektivi-
zovat izotopové vySetieni - dynamicka studie (MAG 3
s furosemidem). Pfi nalezu vezikorenalniho refluxu pro-
vadime statickou scintigrafii (DMSA) ke zjiS§téni rozsahu
parenchymovych jizev pfi refluxové nefropatii.

Obrazek 1. Youngova klasifikace chlopni zadni uretry

Obrazek 2. Endoskopicky obraz chlopné zadni uretry

Chlopen zadni uretry a dysfunkce mikce - diagnostika

Nasim cilem je ziskat pfed eventuelnim instrumen-
talnim vySetienim maximum informaci k odliSeni me-
chanické obstrukce uretry (CHZU) od funk¢ni prekazky
(dyskoordinace zevniho svérace) a k posouzeni aktivity
detruzoru.

Mikéni cystografii pfedchazi u takto postiZenych
chlapcti provedeni uroflowmetriec s EMG a eventuelné
doplnime i urodynamické vysetieni (plnici cystometrie,
PQ studie, videourodynamické vysetieni) (obrazek 3). Sa-
moziejmosti by mélo byt i vyplnéni pitné a mik¢ni karty
a opakovana kontrola postmik¢éniho rezidua.

Neéktera pracovisté provadéji transperinealni ultraso-
nografii k priikazu dilatované a elongované zadni uretry.

Terapie

Bezprostiedné po porodu, kdy jsou takto postiZené
déti zajiStény antibakterialni chemoprofylaxi, korigujeme
metabolickou acidézu a vyrovnavame bilanci tekutin.

Zakladem 1€Cby je pak po stabilizaci stavu ditéte endo-
skopické odstranéni obstrukce. Umozni dekompresi mo-
Covych cest, ktera dale zlepsi podminky pro vyvoj funkce
dolnich mocovych cest a ledvin (3). Provadime nejCastéji
studenou discizi (obrazek 4) na €. 8, 4 a v pfipadé nutnosti
ina €. 12. Eletrodiscize je provadéna méné Casto vzhledem

Obrazek 3. PQ studie u chlapce s chlopni zadni uretry

Obrazek 4. Endoskopickd discize chlopné zadni uretry
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k riziku termického poSkozeni subkolikularni a membra-
nézni uretry. V pripadé nutnosti pouzivame discizni elek-
trodu, ne vsak resekéni klicku. Moderni instrumentarium
(8,5 Ch) umoznuje operovat déti jiz v casném kojeneckém
véku.

Rada svétovych pracovist referuje dobré zkusenosti
s pouzitim KTP laseru (kalium-titanyl-phosphate). Pii
vyraznych evakuacnich obtizich zakladame punkéni
epicystostomii, kterou odstranujeme nejcastéji po discizi
CHZU.

Supravezikalni derivace se provadi vyjimecné u déti
v renalni insufucienci, urosepsi s ventilaénimi obtiZemi
zpusobenymi utlakem pfi extrémni dilataci mocovych cest
atd. V soucasnosti se provadi vétSinou Y-ureterostomie. Al-
ternativou epicystostomie je zaloZeni vezikostomie, které
ovSem nefesi dilataci hornich moc¢ovych cest, zptisobenou
obstrukci v ureterovezikalni junkci.

Dysfunkci dolnich mocovych cest v ramci valve-
-bladder syndromu 1é¢ime s odstupem nékolika mésicti
po uspésném odstranéni chlopné podle urodynamického
nalezu. NejcastéjSim nalezem je hyperaktivita a nizka ka-
pacita mocového méchyie. V 1€Cb€ se uplatiuji nejcastéji
spazmolytika, alfa-sympatolytika a myorelaxancia.

U mimofadné zavaznych pfipadi s poSkozenim hor-
nich mocovych cest a svrastélym malokapacitnim moco-
vym méchyfem je nezbytné provést augmentaci méchyfe.

Vyvoj a prognoza

Vyvoj funkce ledvin odvisi od zavaznosti primarniho
postiZeni (dysplazie ledvin), velikosti chlopné a vCasnosti
operacniho zasahu (4). Pfiznivou prognostickou znam-
kou je nalez zachované kortikomedularni diferenciace
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a hladina kreatininu do 70 mmol/l v prvnim roce Zivota.
Jednostranny vezikorenalni reflux plsobi pozitivné tzv.
pop-off fenoménem na funkci druhé ledviny snizovanim
tlakil v hornich mocovych cestach.

Pres 25 % vétSich pacientli po uspésné transuretralni
operaci CHZU ma pretrvavajici projevy dysfunkce dolnich
mocovych cest (viz vySe) (3). Po zlepsSeni v bezprostied-
nim poopera¢nim priibéhu mize dojit k ¢aste¢nému zhor-
Seni mikénich obtizi v horizontu nékolika mésici. Proto
je vhodné dlouhodobé pooperacni sledovani, specifikace
a lécba dysfunkce. U 65% pacientli pretrvavaji znamky
obstrukéni mikce i po operaci pfi priznivém vyvoji subjek-
tivnich steskii. U 90-100 % téchto rezistentnich obstrukci
zjistujeme podil dyskoordinace zevniho sfinkteru. Pozi-
tivni efekt 1é¢by dysfunkce pozorujeme vétSinou v delSim
¢asovém vyhledu a zejména u chlapct s urgentni sympto-
matologii. Nejcastéji pozorujeme konverzi vysokotlakého
nestabilniho malokapacitniho moc¢ového méchyie ve vel-
kokapacitni nizkotlaky rezervoar. Typicka urgentni inkon-
tinence postupn€ ustava a pacient v dospélosti zapoli spiSe
s evakuacnimi obtiZzemi a postmikénim reziduem. Naopak
pretrvavajici urgentni inkontinence je prognosticky nepfi-
znivym znamenim zejména v delSim sledovacim obdobi.

Chronicka renalni insuficience se vyviji pfes nesporné
uspéchy novodobé mediciny az u 38 % pacienti (1).

I na naSi ambulanci 1éCime v soucasnosti pacienty,
u kterych byla chlopen diagnostikovana pifes nesporné
pokroky novodobé mediciny aZ v prepubertalnim ¢&i pu-
bertalnim vé€ku s nalezem pokrocilého poSkozeni ledvin
s t€Zkou chronickou renalni insuficienci, vyzadujici trans-
plantaci ledvin.
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