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Diagnostika a lecba vrozenych vad
zdvojené ledviny u deti

MUDr. OldFich Smakal, Ph.D.
Urologicka klinika, LF UP a FN Olomouc

obou mocovodii je castéji spojena s refluxem ¢i obstrukci vedouci mnohdy k zavaznému postiZzeni hornich mocovych cest. V diagnos-
tickém postupu ma rozhodujici vyznam opakované ultrazvukové vysetieni, staticka DMSA scintigrafie a mikéni cystouretrografie. Vék
ditéte, symptomatologie a vysledky viech vysetieni rozhodnou o konzervativnim postupu nebo o opera¢nim rekonstrukénim pripadné
abla¢nim vykonu.
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Diagnosis and treatment of congenital renal duplication in children

Complete ureteral duplication is a common developmental anomaly of the uropoietic system which, given the more complex embryonic
development of both ureters, is frequently associated with reflux or obstruction not uncommonly resulting in severe upper urinary tract
disease. The diagnostic procedure is mainly based on repeat ultrasound examination, static DMSA scintigraphy and voiding cystoure-
thrography. The age of the child, symptomatology and the results of all investigations determine whether a conservative approach or

operative reconstruction or ablation will be chosen.
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Uvod

Vyskyt uplného zdvojeni mocovodd a ledvi-
ny je udavéan podle autoptickych studii v 0,8 %.
Tato vyvojova anomadlie uropoetického traktu
jovych vad v détské urologii, protoZe zdvojeni
mocovodU je Castéji spojené s jejich abnormal-
nim vyusténim nebo s vyskytem ureterokély
zpUsobujici poskozenf ¢ésti ¢i celé ledviny, pii-
padné i kontralaterdIni ledviny obstrukci nebo
vezikorenalnim refluxem (1).

Vétsina vad spojenych s kompletnim zdvo-
jenim ledviny je v dne3ni dobé zachycena ja-
ko asymptomatické dilatace dutého systému
ledviny pfi prenatdlnim nebo ¢asném post-
natalnfm ultrazvukovém (UZ) vysetfenf ditéte,
v pozdéjsim véku na sebe mohou upozornit
opakovanymi mocovymi infekcemi ¢i pretrva-
vajici inkontinenci. ObtiZe pacienta, jeho veék
a vysledky vsech provedenych vysetfeni by mély
stanovit individualni, optimalini lécebny postup.
Zvoleny lé¢ebny postup by mél byt pro dité
co nejbezpelnéjsi a z hlediska dlouhodobého
vyvoje ledviny a moznych komplikaci pro dite
co nejvyhodnéjsi.

Terminologie

Mocovod prodélava slozity embryonalnf
vyvoj a je derivatem Wolffova mezonefrického
vyvodu. Kompletn{ zdvojeni mocovodd vznika

na zakladeé vzniku dvou ureterélnich pupen(
z Wolffova vyvodu a je spojeno se zdvojenim
ledviny. Zdvojend ledvina mé dva samostatné
kalichopanvickové systémy (KPS).

Hornf polovina ledviny s KPS a se samostat-
nym cévnim zdsobenim se oznacuje jako hornf
pol zdvojené ledviny, dolni polovina ledviny,
kterd byva vetsinou objemnéjsi se popisuje jako
dolInf pol zdvojené ledviny (1).

Pro oznaceni horniho a dolnfho polu zdvo-
jené ledviny se téZ vyuziva pojem horni ¢i dol-
ni ledvinna jednotka, horni nebo dolnf renaini
segment, pffpadné horni nebo dolnf polovina
zdvojené ledviny.

Oba mocovody drénujici horni a dolni pél
zdvojené ledviny vyUstuji do méchyfe podle
Weigertova-Meyerova-pravidla. Mo¢ovod dré-
nujici horni pol ledviny Usti na trigonu distalnéji
a medialnéji nez ureter vychézejici z dolniho
polu ledviny.

Mocovod od horniho pdlu pfi vyusténi mi-
mo vrchol trigona je oznacovan jako ektopicky
a mUze Ustit pouze do struktur, které se vyvinuly
z Wolffova vyvodu. U muzského pohlavi Ustf
ektopicky moc¢ovod nad rabdosfinkter uretry
do oblasti trigona, hrdla mocového méchyre,
zadni uretry az k semindlnimu kolikulu, do se-
menného vacku i distalni ¢asti chdamovodu.
U Zenského pohlavi mdze ustit mimo zevni své-
ra¢ mocové trubice, a to do celé mocové trubice,
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vestibula vaginy nebo prednf plochy posevni
a zpUsobovat tak ureterickou inkontinenci (2).

Pri zdvojenych mocovodech je ¢astéjsi po-
stizenf terminalnf submukozni ¢asti mocovodu
drénujicf hornf polovinu zdvojené ledviny ure-
terokélou. Pokud je lokalizovana v mocovém
méchyi, tak je oznac¢ovana jako intravezikalni
ureterokéla, pokud zasahuje do hrdla nebo
do mocové trubice, tak se jednd o ektopickou
ureterokélu (1).

Symptomatologie

Kompletni zdvojeni mocovodU byva mnoh-
dy spojeno s patologif jejich vyusténi, které ma-
Ze byt pricinou vzniku vezikorendlniho refluxu
(VUR), obstrukeni uropatie nebo ureterické in-
kontinence. V dnesnf dobé je pfevazna vétsina
zavaznych obstrukénich vad a VUR spojenych
se zdvojenim mocovodU diagnostikovana pfi
prenatdlnim ¢i postnatalnim UZ vysetfent jako
dilatace KPS a mocovodu s moznosti véasné
diagnostiky a lécby.

Pokud nedojde k UZ odhaleni vrozené vy-
vojové vady (VVV) spojené se zdvojenim moco-
vodU, projevi se v prabéhu dalsiho Zivota ditéte
vétsinou mocovou infekci nebo neprospivanim,
bolestmi bficha, hypertenzi, pfipadné pfizna-
ky ureterické inkontinence. K nejzavaznéjsimu
postizeni hornich mocovych cest (HMC) muze
dojit pfijednostranné ¢i oboustranné ektopické



ureterokéle, kdy je mozna kombinace obstrukce
mocovodu horniho segmentu, VUR do ipsilate-
ralniho doIniho segmentu, pfipadné ke kontrala-
terdlnimu VUR. Ektopickd ureterokéla mlze byt
pricinou i akutni subvezikalni obstrukce.

Diagnostika

Diagnosticky proces symptomatickych nebo
asymptomatickych VVV urotraktu spojenych
s kompletnim zdvojenim mocovodd by mél byt
co nejefektivnéjsi a s co nejmensi radia¢ni zatézi
pro dité. Vyuziva se proto pfedevsim opakované
UZ vysetfeni hornich a dolnich mocovych cest,
které umozni hodnoceni dynamiky vyvoje UZ
nélezd a to dilatace KPS, tloustky a echogenity
parenchymu postizeného renalniho segmen-
tu, zhodnoceni sitky mocovodu a pfftomnosti
ureterokély.

Pro ultrazvukovou diagnostiku ureterokély
je typické zobrazenf cystického Utvaru v moco-
vém meéchyri, kterd pokracuje do dilatovaného
mocovodu. Pri preplnéném mocovém mechyrfi
mUze ureterokéla kolabovat a uniknout tak sle-
dovani. Naopak pfi malo naplnéném mocovém
méchyfi maze velka ureterokéla v sonografic-
kém obrazu imponovat jako ndpli mocového
méchyre bez zachycené ureterokély (3).

Pro stanoveni spravné lécebné taktiky, k roz-
hodnutf o provedeni konzervativniho sledovani
nebo chirurgického zéchovného ¢i abla¢niho
vykonu, je rozhodujici nélez pfi statické DMSA
scintigrafii ledvin. DMSA scintigrafie umozni
zhodnoceni relativnifunkce ledvin, posoudi podil
funkce horniho a doIniho pélu zdvojené ledviny
na relativni funkci sledované ledviny a jeho podil
na celkové funkci ledvin (3). Pfi Uplné afunkci hor-
niho pdlu nebo pfivzacné dplné afunkci dolniho
polu ledviny je vhodné pfi stanoveni zény zajmu
hodnocené DMSA scintigrafie porovnat ziskany
scintigraficky ndlez s rozméry ledviny pii UZ vy-
Setfent. Vyvarujeme se tak falesné negativnimu,
chybnému hodnoceni scintigrafického nélezu
se zobrazenim pouze intaktniho plné funkéniho
parenchymu sledované ledviny, bez nezachyce-
né afunkéni ¢asti ledviny.

Pfi ndlezu zdvojené ledviny s izolovanou
dilataci KPS nebo s prikazem dilatovaného mo-
Covodu je plné indikovano proveden{ mikenf
cystouretrografie (MCUG). Podle etiologie VVV
mUZe byt prokdzan VUR do dolniho, horniho
pfipadné obou mocovodt sledované ledviny
i do kontralateralnich HMC. Vzhledem k lokali-
zaci ureterdlniho Usti a prdbéhu intramuralniho
a submukézniho mocovodu postihuje vezikore-
nalni reflux vétsinou jen mocovod dolniho polu
zdvojené ledviny. Pfi kaudalnf ektopii moc¢ovodu

horniho poélu do oblasti hrdla mocového mé-
chyfe mdzeme prokézat izolovany VUR do mo-
¢ovodu a KPS horniho ledvinného segmentu.
Pri ektopické ureterokéle byvéd kombinace ob-
strukce mocovodu hornfho pélu s VUR do KPS
dolniho pélu. Daldi varianty nastavaji u ektopické
ureterokély po jeji discizi, kdy mdze byt reflux
prokdzan do hornfho KPS a v nékterych pfipa-
dech i do obou KPS zdvojené ledviny.

U vétsiny pacientd s VVV urotraktu pfi zdvo-
jené ledviné a mocovodech je vyhodnoceni UZ
vysetieni, DMSA scintigrafie a MCUG dostate¢né
pro stanoveni spravného lécebného postupu.
U nejasnych stavl je potiebné doplnéni o dalsf
zobrazovaci metody. Své postaveni v diagnos-
tickém postupu si stale udrzuje intravendzni
vylucovaci urografie (IVU), umoznujici zhodno-
cenf funkeniho stavu pfislusného pdélu ledviny,
morfologie KPS, moc¢ovodu a odtoku moci z pfi-
slusné &asti ledviny.

Jesté detailngjsi posouzeni morfologie led-
viny a mocovodU, zhodnoceni rozsahu postize-
ného polu, redukci tloustky jeho parenchymu
umozni provedenf nativni MR urografie.

Cystoskopie je indikovéana jako diagnosticky
a lécebny vykon u pacientd s prokdzanou ure-
terokélou a pfi vyssim stupni VUR.

Lécba

Lécebny postup pfi VVV spojenych se zdvo-
jenfm mocovodl musi byt stanoven vzhledem
k velké variabilité postizeni HMC individualné
a je ur¢en vekem pacienta, klinickymi obtizemi,
etiologif postizeni zdvojené ledviny a vysledky
vsech provedenych vysetreni, kde hodnotime
nejen stav postizené, zdvojené ledviny, ale i kon-
tralaterdlni ledviny.

Lécba by méla zabranit dalsimu poskozovani
ledviny, zabezpecit jeji spravny vyvoj a zabranit
vzniku komplikaci, jako je hypertenze, opakova-
né mocové infekce a postizeni kontralateralni
ledviny.

Pti zdvojeni mocovodUl se mohou vysky-
tovat rlznou etiologii zptsobené obstrukenf
vady, refluxni vady, ¢i mize byt postizeni HMC
kombinované.

Lécba mUze byt konzervativni ¢i operacni.
Operacni feseni mize byt provedeno endosko-
picky nebo se mUze jednat o operaci laparosko-
pickou ¢i klasickou otevienou, spojenou s rekon-
struk¢nim pripadné abla¢nim vykonem.

Konzervativni lécba

Prenatalni a postnatalni UZ diagnostika
asymptomatické VVV vady spojené se zdvoje-
nim mocovodl umozni v¢asné vysetfeni pa-
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cienta a prevenci infekénich komplikaci. V¢asna
diagnostika je zékladem ke konzervativnilécbé.
Ta je indikovana u refluxni & obstrukeni uropatie
pri kontrolovaném, klidném klinickém pribéhu,
pti zachované funkci sledovaného ledvinného
segmentu, bez progresu dilatace ¢i poklesu
funkce prislusné renalnf jednotky.

Operacni lécba

Jejiindikace a zplsob provedeni se lisi podle
jednotlivych etiologickych pficin VVV zdvojené
ledviny.

Lécba vezikorenalniho refluxu

| u zdvojenych mocovodl s VUR je moz-
no pouzit intravezikdlni podslizni¢ni injekenf
lécby. Jeji efektivita, zvlasté dlouhodoba, neni
jesté dostatecné prokdzana, jako miniinvazivni
|écba je fadou pracovist i na prani rodict pineé
vyuzivana.

Pri vezikorendlnim refluxu 4.- 5. stupné, v né-
kterych pffpadechi 3. stupné, kde dojde k selha-
ni konzervativni ¢iinstilacni1écby, je indikovéna
operacnf lécha.

Pokud nedosahuje podil pfislusné ledvinné
jednotky ani 5 % celkové funkce ledvin, je vhod-
né, zvlasté pfi distalni ektopii mocovodu, zvazit
heminefrektomii horniho poélu se subtotalni
ureterektomii, kterd je ve vétsiné pfipadd do-
state¢nd. Pokud je funkeni stav jednotlivych péld
zachovan, provadi se ureterocystoneostomie.

V nékterych pfipadech se reimplantuje
pouze refluxni mocovod, vétsinou se vsak re-
implantuji oba mocovody ve spole¢né pochveé.
pické ureterokéle. Pokud je indikovéna zachovna
operace obou ledvinnych segmentd, je nutné
provést exstirpaci ureterokély, rekonstruovat
sténu mocového méchyre a provést ureterocy-
stoneostomii obou mocovodd.

Lécba obstrukéni vady

Ke zvlddnuti akutniho, septického stavu pred
rozhodnutim definitivniho feSent je u obstruke-
nich vad v nékterych pfipadech nutné zaloZeni
punkeni nefrostomie.

Pfi zdvojenych mocovodech se mize vy-
skytnout izolovand obstrukce pelviureterdlni
junkce (PUJO) mocovodu horniho ¢i dolniho
polu. PFi prokdzané urodynamicky vyznamné
poruse odtoku moci a pfi funkci pfislusné led-
vinné jednotky nad 10% celkové funkce ledvin
je indikovéana pyeloplastika, pfi hypofunkci pod
10% je indikovana heminefrektomie.

Mnohem castéjsi je obstrukce ureterove-
zikaInf junkce (UVJ). Zde se mUze vyskytovat
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primarnf obstrukéni megaureter s adynamickym
segmentem mocovodu horniho ¢i dolniho polu
ledviny. Castjsi picinou vyvoje obstrukeniho
megaureteru je distalni ektopie mocovodu nebo
normotopicka piipadné ektopickd ureterokéla.
Nejzdvaznéjsi zmény ledvinného parenchymu
s prikazem vyznamné dysplazie se prokazujf
u ektopie mocovodu a u ektopické uretero-
kély (4).

Z operacni lécby je nejméné zatézujici endo-
skopicka incize ureterokély, kterd je jednoznacné
indikovana pfi subvezikalnf obstrukci vyvolané
ureterokélou nebo pfi septické komplikaci spo-
jené s obstrukci pfislusného ledvinného pdlu (3).
Ani prenatalni diagnostika se v¢asnym uvolné-
nim odtoku moci, se zabezpecenim bezinfeke-
niho prlibéhu neovlivni u vétsiny pacientd osud
prislusné ledvinné jednotky. Rozvoj dysplastic-
kych zmén souvisi s poruchou vyvoje odpovi-
dajici ¢asti ledvinného parenchymu v pribéhu
embryondlniho vyvoje (4, 5).

Pri dobré funkci horniho pélu (funkce >
5% celkové funkce ledvin) je vhodné provést
rekonstrukeni vykon — ureteropyeloanasto-
mozu Ci uretero-ureteroanastomozu horniho
a dolniho KPS zdvojené ledviny se subtotaini
ureterektomii mocovodu HS. Pfi afunkci ¢i tézké
hypofunkci horni ledvinné jednotky je indikova-
na heminefrektomie s odstranénim co nejvétsi
¢asti megaureteru (6). Pfi ablacnim typu vykonu

dochdzi k mensimu mnozstvi komplikaci nez
pfi rekonstrukenich vykonech a resekce ledviny
neovlivni nepfiznivé vyvoj funkce zbyvajici ¢asti
ledviny (7).

Lécba soucasného vyskytu
vezikorenalniho refluxu
a obstrukce pf¥i zdvojeném
mocovodu

Jedné se vétsinou o vadu spojenou s ek-
topickou ureterokélou. Zde je nutné stanovent
velmi individuainfho a variabilniho lécebného
postupu. Klinicky prabéh, funkéni stav jednot-
livych ledvinnych jednotek pfislusné ledviny
a stav kontralaterdlniledviny, rozsah ureterokély
a jeho vliv na funkci dolnich mocovych cest
(DMQ), ale i prani rodicd ovliviuje stanovent
lécebné taktiky. Popis jednotlivych operacnich
moznosti zahrnujici kombinaci rekonstrukenich
a abla¢nich vykond na hornich a dolnich moco-
vych cestdch presahuje rozsah této prace.

Zaveér

Pro stanoveni optimalniho diagnostického
alécebného postupu, ktery by dité co nejméné
zatézoval, byl co nejvice efektivnia zabranil vzni-
ku komplikaci, je nutnd velmi dobra vzédjemna
spoluprdce pracovnik{ provadéjicich prenataini
UZ diagnostiku, neonatologu, rentgenologd,
nefrologt a détskych urologu.
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