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Prezentujeme pétiletou pacientku s nékolikamési¢ni anamnézou recidivujicich infekci dolnich mocovych cest doprovazenych
¢astéjsim mocenim s hematurii. Na prostém rentgenovém snimku bficha byl v oblasti malé panve prokazan ovalny syty stin,
odpovidajici konkrementu mocového méchyfe. Ultrazvukové vysetfeni mocového méchyre potvrdilo hyperechogenni ttvar
s mohutnym dorzélnim akustickym stinem, ktery odpovidal konkrementu. Cystinovy kimen mél rozméry 4,5 x 3,6 cm. Oteviena
cystolitotomie byla zvolena za nejlepsi a nejbezpecnéjsi chirurgickou lé¢bu.
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A giant bladder cystine stone in a 5-year-old female patient

A 5-year-old female patient with several months history of recurrent lower urinary tract infection presented with a complaint of
frequency of micturition and hematuria. On plain abdominal radiography an elliptic opacified mass occupying the cavity of the
small pelvis was detected. Ultrasonic bladder examination has shown a hyperechogenic formation with a massive dorsal acoustic
shadow, which corresponds to the stones. The cystine bladder stone was oval-shaped 4,0 x 3,6 cm in size. Open cystolithotomy

was therefore selected as the best and safest treatment choice.

Key words: huge stone, bladder, cystine, child of pre-school age.

Uvod

Konkrementy mocového méchyre se nej-
Castéji vyvijeji v dsledku vyvojovych anomalif
mocového traktu, infekce mocovych cest a me-
tabolickych (genetickych) rizikovych faktord (1).
Primarni kameny jsou dnes v moderni urologické
praxi jiz velmi vzacné, v minulosti byly pozoro-
vany prevazné v rozvijejicim se svete v disledku
nutri¢nich nedostatkd déti nejnizsiho véku (4).
Mnohem casté&ji mdzeme v mocovém méchyfi
diagnostikovat cystinové kameny, které mohou
byt mnohocetné nebo obrovské a mohou byt
nalezeny vzacné i v détstvi. Klinicky se obvyk-
le prezentuji az v druhém deceniu. Cystinova

nefrolitidza mocového méchyre, kterd je dia-
gnostikovéna u ditéte s negativni rodinnou
anamnézou s vyskytem mocovych konkremen-
td, mUZe byt i projevem vrozené autozomalné
recesivné podminéné cystinurie (2, 3).

Na zakladé publikovanych pfipadl byla vétsina
kamenu u déti slozena z oxaldtu vapenatého (45—
65 %) a fosfore¢nanu vapenatého (14-30 %), déle
pak kameny uratové (6 %). Cystinové kameny (2 %)
jsou u détf vzacné a vznikaji u vrozenych poruch
latkové vymeény (6). Struvitové kameny z fosforec-
nanu hofe¢natoamonného (5) vznikaji v terénu
infekce a u déti nejsou tak casté. U mladsich déti
maji kameny mocového méchyfe tendenci dor(s-

tat do vétsi velikosti (vétsi nez 2,5 cm), a proto majf

Popis klinického pripadu
Popisujeme pétiletou divku se ctyfmésicni
anamnézou potizf — ¢astéjsi mocen, strangurie,
opakované infekce dolnich mocovych cest (pyurie
aerytrocyturie). Byla trvale bez teploty, pro recidivu
pyurie byla tyden léc¢ena kombinaci sulfametoxa-
zolu a trimetroprimu. Mikrobiologické vysetfeni
moci bylo negativni. Kdyz se po nékolika dnech py-
urie a mikroskopicka hematurie znovu opakovaly
a subjektivni potiZe pfetrvavaly, bylo doporuc¢eno
ultrazvukové vysetreni ledvin. Na sonografickém
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vysetfeni panve byl nalezen obrovsky konkrement
mocového meéchyre. Nélez byl potvrzen i vyset-
fenim na urologické klinice, odkud byla pacientka
predana do péce détské nefrologie. Divka byla
objednana k hospitalizaci za Ucelem dopliujiciho
vysetfeni a odstranénf kamene.

Divka byla z prvniho téhotenstvi, PD
3400g/51 cm, kojend 10 mésicl. V kojeneckém
a batolecim obdobi byla pfechodné dispenza-
rizovana détskym urologem pro mensi pravou
ledvinu s horsf kortiko-meduldrnf diferenciaci
parenchymu. Vyskyt nefrolitidzy v rodiné nebyl
pozorovan. Nemocna nebyvala. Vyska 115,5cm =
63. percentil, hmotnost 22,7 kg = 85. percentil, BMI
17 kg/m? = 87. percentil, TK 111/69 torrd.

Z laboratorniho vysetfeni: mo¢ chemicky
+ sediment: bilkovina: 1, pH: 7,5, erytrocyty: 15,
leukocyty: 56, jinak fyziologicky nalez. Krevni
obraz: leukocyty: 6,89 x 10%I, erytrocyty: 4,85
% 10'?/l, hemoglobin: 126 g/I. UZ ledvin a mo-
¢ového méchyre (Obr. 1): ledviny byly zvykle
uloZené. Pravé ledvina délky 74 mm, parenchym
pfimérené echogenity, sife 12 mm. Hornf ka-
lich $ife 3 mm, intrarendInf Sife panvicky (APIR)
5mm. Leva ledvina délky 87 mm, parenchym
pfimérené echogenity, $ite 13 mm. Horni kalich
sffe 3 mm, panvicka APIR 4 mm. Podle grafu
dle Dinkela byly obé ledviny délkou v norme.
Mocovy méchyi malé anechogenni ndpiné, vét-
Sina lumen vyplnéna objemnym hyperechogen-
nim kulovitym Utvarem velikosti 36 X 40 mm
s dorzélnim akustickym stinem — nejspise kon-
krement. Prosty snimek bficha vleze (Obr. 2):
v oblasti panve se zobrazoval ovalny syty stin,
odpovidajici konkrementu v mocovém méchyfi.

Operace (cystolitotomie): byla provedena
cystotomie, svalovina byla hypetrofick3, sliznice
byla prekrvend, na spodiné byl patrny obrov-
sky ovalny, tmaveé Zluty kdmen (Obr. 3) velikosti
4,5% 3,6 cm (rozbor: 100% cystin). Rana byla zho-
jena per primam. Biochemickym vysetfenim moci
byla potvrzena cystinurie: cystin 250 mmol/mol
kreatininu (norma 0-30), tj. v pfepoctu cystin
v moci457 mg/Il. Glomeruldrnifiltrace byla pfimé-
fena, ionty a minerdly v séru byly v normé. Sedmy
den byla propusténa do domaci péce. Byla do-
porucena dispenzarizovana péce v nefrologické
odborné ordinaci s doporucenim rezimovych
opatfeni (zvyseny pfijem tekutin, omezenf solenf
a alkalizace modi tabletami citratu draselného
(monitoring acidobazické rovnovahy). Byla zaha-
jena medikamentdzni metafylaxe s cilem snizit
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Obr. 1. UZvysetreni mocového méchyre. Mocovy méchyr je mdlo naplnény, v anechogenni ndplni se zob-
razuje velky hyperechogenni Gtvar s mohutnym dorzdInim akustickym stinem, ktery odpovidd konkrementu

Obr. 2. Prosty snimek bricha vleZe. V oblasti pdnve se zobrazuje ovdlny syty stin, odpovidajici konkre-

mentu v mocovém méchyfi

L

hladinu cystinurie (do 200 mg/l) penicilaminem,
pfi pravidelném monitorovani proteinurie, sérové
hladiny kreatininu, Ca-U/24 hodin a P-U/24 hodin.
Pldnované je molekuldrné genetické vysetreni

pacientky vcetné rodi¢l a jednoho sourozence.

Diskuze
Prvni zndmy popis cystinového mocového

kamene pochazi od Wollastona z roku 1810,
ktery extrahoval velky mocovy kdmen neob-
vyklého zlatavo-hnédého vzhledu u jednoho

UROLOGIE PRO PRAXI 137



) SDELENI Z PRAXE

OBROVSKY CYSTINOVY KAMEN MOCOVEHO MECHYRE U PETILETE DIVKY

ze svych pacientd (3). SnaZil se charakterizo-
vat jeho chemické vlastnosti a predpokladal,
Ze kdmen byl produkovan sténou mocového
méchyfe a ldtku pojmenoval jako ,cysticky oxid’,
ktery odvodil z feckého slova kyst pro mocovy
méchyr. Ackoliv se jeho predpoklady pozdéji
ukazaly byt nespravné, aminokyselinova slozka
byla nakonec oznacena za ,cystin’, ktery stale
zachovaval plvodni pojmenovani odvozené
od feckého pojmenovani mocového méchyre.
Pediatrickd urolitidza mocového méchyre je
vzacnym nalezem. Vyskyt détské urolitidzy mize
byt v rozmezi od 1:10000 do 1: 7000 pediatric-
kych hospitalizaci. V ¢eské populaci je incidence
cystinurie 1:5600, ¢imz se u nas fadi mezi jedno
z nejcastéjsich vrozenych metabolickych one-
mocnéni (13). Pomér mezi chlapci a divkami pro
kameny mocového méchyfe je 15: 1 a maximalni
vek pro vyskyt je 2-5 let (6). Castéjsi jsou u chlapcl
nez u divek, ale dlivod je nejasny. Klinické projevy
kamenl mocového méchyre jsou u déti, zvIaste
u mladsich déti v porovnani s dramatickou pre-
zentaci u dospélych pacientd, mnohem mirnéjsi.
U pétiletych a mladsich déti jsou priznaky, jako
je naléhavost a frekvence moceni, inkontinence,
dysurie, pyurie a horecka, pozorovany u pfiblizné
20-50 % pacientl. Mikroskopicka nebo makrosko-
pickd hematurie je ¢astym pfiznakem (33-90 %)
détskych pacientl (5, 6). Cystinové kameny majf
vysokou radioopacitu a vysetfenim prvni ranni
moci mizeme mikroskopicky prokazat pfftomnost
krystald tvaru benzenového jadra (hexagonalni
cystinové krystalky). Obrovské cystinové kame-
ny se plvodné mohou vyvijet z jediného loziska,
kde ohniskem mUze byt bud' infikovany materidl,
cizi téleso nebo naplaveny kaminek z mocovodu
(7). Cystinové kameny jsou nazloutlé barvy a majf
voskovy vzhled, jaky jsme i my pozorovali u nasi
pacientky po chirurgické extrakci (Obr. 3) (8, 9).
Cystinurie je vrozend vada transportu aminoky-
selin, kterd postihuje epitelidini buriky proximalni-
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ho tubulu ledvin a gastroinestindlniho traktu. Je to
autozomalné recesivni porucha reabsorpce cystinu
a dibazickych aminokyselin omnitinu, argininu a ly-
sinu. Anomélie je zpUsobena mutaci genu SLC3A1
a/nebo SLC7AY, které kéduji dvé podjednotky pro-
teinC rBAT a b0, + AT, membranového transportéruy,
které jsou umisténé v rendinim proximalnim tubulu
aepitelidlnich bunkach gastrointestinalniho traktu
(2,3,10). To mé za nasledek selhani reabsorpce di-
bazickych aminokyselin (cystinu, ornitinu, argininu
a lysinu). Dibazické aminokyseliny jsou na rozdil od
cystinu v modi zcela rozpustné, ktery je relativné
nerozpustny v rozmezf pH 5-7. Jeho rozpustnost
se zvysuje az pii hodnotach pH modci nad 7 (2).
Vzhledem k nizkému pfijmu soli a vody pres noc
je moc rano koncentrovand a s nizkym pH. Proto
je lécebné pred spankem doporucovana alkali-
zace pomoci kapalnych alkalizacnich cinidel (12).
PfestoZe reabsorpce aminokyselin v proximalnich
tubulech nenf po narozeni UpIné zrald a je také
snizend rychlost glomeruldmi filtrace, je u kojen-
cl az 95 % naloZe cystinu normalné reabsorbo-
vano. | proto jsou pfipady cystinovych kament
mocového méchyre v kojeneckém obdobf tak
vzacné. Nejmladsim publikovanym pacientem
s cystinovym konkrementem mocového méchyre
byl chlapec ve véku 31 mésic(, ten byl u néj dia-
gnostikovan pfi ultrazvukovém vysetieni bficha
z dlvodu opakované infekce mocovych cest ().

I u nasi pacientky se potvrdilo, ze klinické
pfiznaky kamene mocového méchyfte byly velmi
mirné. Recidivujici infekce dolnich mocovych
cest (nebo pyurie) bez pozitivniho kultivacniho
nalezu, které byly vZzdy doprovazeny mikrosko-
pickou hematurii vedly praktického lékafe pro
déti k provedeni zobrazovaciho vysetreni (ultra-
zvuku) bficha. To prokdzalo v oblasti malé pan-
ve piftomnost obrovského kamene mocového
meéchyre. Jeho chemickym rozborem i bioche-
mickym vysetfeni moci byla stanovena diagnéza
cystinurie a zahdjena celkovd medikamentozni
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Obr. 3. Cystinovy konkrement mocového méchyr
4,5 x 3,6 cm po extrakci otevienou vesikolitotomif

|écba a dispenzarizace v détské nefrologické

ordinaci.

Stoji za zapamatovani:

Urolitidza mocového méchyre u ditéte je
vzacnym nalezem.

Cystinové kameny maji vysokou radioopaci-
tu a vysetfenim prvni ranni moci mizeme mik-
roskopicky prokazat pfitomnost hexagonalnich
cystinovych krystald.

Cystinova nefrolitidza mocového méchyre
u ditéte s negativni rodinnou anamnézou vy-
skytu mocovych konkrement je ¢asto prvnim
klinickym projevem geneticky podminéné cy-
stinurie.
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