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Predmluva

Zijeme ve Stastné dobé, kdy se vyd4vani riiznych odbornych tituli a textt
véetné rozsahlych nékolikadilnych monografii s ptilohami na CD-romech
stalo velmi ¢astou skute¢nosti, a tedy i do jisté miry vedni zéleZitosti. A tak
snad tim spise si v této premife informacnich zdroju kazdy odbornik stale
rad sdhne po zhusténém prehledovém textu k dané problematice. Vétim, ze
to neni fenomén souvisejici s tak ¢astym ,klipovitym vidénim®“ béhu Zivota
a okolniho svéta, ale projev zodpovédného a usporného hospodateni s ¢a-
sem a silami pfi zachovani kompetentniho pfistupu k pacientiim ve snaze
byt v souladu s poznatky soudobé lékarské védy.

Proto povazuji projekt edice lékatskych repetitorii iniciovany nakla-
datelstvim Triton a panem profesorem MUDr. J. Blaho$em, prezidentem
Ceské 1ékatské spole¢nosti J. E. Purkyné, za velmi aktudlni, racionalni
a moudry pocin, k némuz jsme se za urologii s tymem spolupracovniki
Urologické kliniky 1. LF UK a VEN v Praze radi ptipojili.

Pfejeme si, aby se urologicka ¢ast ,Lékarského repetitoria® stala uzitec-
nou a ptinosnou pro klinickou praxi nejen v oboru urologie.

prof. MUDr. Tomas Hanus, DrSc.






Vrozené vyvojové vady ledvin

MUDr. Jaroslav Mol¢an

Vrozené vyvojové vady ledvin mtizeme rozdélit do téchto skupin:

. anomalie poctu ledvin

. anomalie polohy ledvin

. anomalie tvaru ledvin

. anomalie struktury parenchymu ledvin
. anomalie ledvinnych cév.

T W N =

Anomalie poctu ledvin

Ageneze ledviny

Definice: neptitomnost jedné, nebo obou ledvin

Epidemiologie: Incidence unilateralni ageneze ledviny je ptiblizné 0,15 na
1 000 porodtL. Incidence bilaterdlni ageneze ledviny je 0,12 na 1 000 poro-
da (zivé i mrtvé narozenych déti).

Symptomatologie: Pii jednostranné agenezi a pti normalné vyvinuté soli-
tarni ledviné muze byt pacient bez ptiznaka. Oboustranna ageneze ledvin
neni slucitelna se Zivotem.

Etiopatogeneze: Ageneze ledviny vznika pfi poruse indukce metanefro-
genniho blastému ureterdlnim pupenem. Stav muze vzniknout pfi poruse
vyvoje ureteralniho pupenu nebo Wolffova vyvodu, neschopnosti ureteral-
niho pupenu dosdhnout metanefrogenni blastém, nebo pfi neptitomnosti
nebo abnormalité blastému.

Diagnostika: Ultrasonografie prenatélné prokaze neptitomnost ledviny /
ledvin. Oligohydramnion je pti oboustranné agenezi uz v za¢atku druhé-
ho trimestru, prazdny mocovy méchyt po 16. tydnu gestace. Potterovd jako
prvni popsala syndrom bilateralni ageneze ledvin, plicni hypoplazie, hy-
pertelorismus, zahyby epikantu, plochy a $iroky nos, ustupujici bradu, nize
posazené usnice. Pii jednostranné agenezi dochdzi ke kompenza¢ni hyper-



trofii solitarni ledviny. Pti jednostranné agenezi izotopové vysetteni vylou-
¢i ektopii ledviny. Daldi pouzitelné zobrazovaci vySetfeni - intravendzni
urografie, pocitacovd tomografie, magnetickd rezonance. Cystoskopie — pri
jednostranné agenezi hemitrigonum s jedinym ureterdlnim dstim.
Diferencialni diagnéza: Ageneze je nepfitomnost organu, uplna nepti-
tomnost zdkladu orgdnu u embrya (primordia). Aplazie — nepfitomnost
organu s pretrvavanim primordia nebo rudimentu, ktery se nikdy kom-
pletné nevyvinul. Hypoplazie — redukovana velikost pti neuplném vyvo-
ji v8ech casti organu. Dysplazie — abnormalni usporadani bunék v tkani.
Ektopické ulozeni ledviny.

Terapie: Bilateralni ageneze neni slucitelna se Zivotem. Pfi jednostranné
agenezi je nutné fe$it dal$i mozné pridruzené anomalie urogenitalniho
systému, které se nejcasteji vyskytuji — anomdlie ductus defferens, vesicula
seminalis, vaginy.

Prabéh: Pii jednostranné agenezi vznikd kompenzaéni hypertrofie solitér-
ni ledviny. Ta mtiZe byt spojena s proteinurii, hypertenzi.

Progndza: Pti bilaterdlni agenezi ledvin se 40 % déti narodi mrtvych. Vét-
$ina ostatnich déti, které se narodi Zivé, umira do 24-48 hodin v diisledku
plicni hypoplazie.

Nadpocetna ledvina

Definice: pfitomnost vice neZ dvou ledvin

Epidemiologie: Skute¢nou incidenci lze tézko ur¢it, zatim bylo popsano
priblizné 80 pripadii. Vyssi vyskyt je na levé strané.

Symptomatologie: Zavisi na jiné pridruzené anomalii - asi v 1/3 ptipadi
je nadpocetna ledvina nebo jeji sbérny systém abnormalni. Pfi obstrukci
nebo refluxu je nejéastéjsim nasledkem infekce mocovych cest, pti ektopic-
kém vyusténi moc¢ovodu inkontinence moce.

Etiopatogeneze: Vznika pii poruse vyvoje ureteralniho pupenu a meta-
nefrogenniho blastému. Nadpocetna ledvina je samostatny organ, se svym
krevnim zdsobenim, sbérnym systémem, kapsuli ohrani¢enym parenchy-
mem. Ipsilateralni mo¢ovody mohou byt spojené — 50 %, nebo separované
- 50 %, vyusténi mize byt i ektopické. Dvé hlavni ledviny byvaji vétsinou
normalni, nadpocetna mensi.



Diagnostika: Je-1i nadpocetna ledvina normdlni, tak je jeji zjisténi ndhod-
né, napriklad pfi sonografii bficha pro jinou pii¢inu. Pfi jejim postizeni
jsou diagnostické metody obdobné jako pfi jiném postizeni — urografie,
scintigrafie, vypocetni tomografie, cystografie, cystoskopie.

Diferencialni diagnoéza: Zdvojena ledvina - je spole¢na kapsula.

Terapie, pribéh a prognoza: Zavisi na jiné pridruzené anomalii.

Anomdlie polohy ledvin

Ektopie ledviny

Definice: ledvina je pfitomnd, ale neni uloZena v normalni pozici
Epidemiologie: Incidence jednoduché ektopie pfi pitvé se pohybuje v roz-
mezi 1 na 500-1 200 jedinct. Méné nez 5 % vsech pacientl s renalni ekto-
pif md hrudni formu ektopie.

Symptomatologie: Pfi jednoduché ektopii je vétsina pacientti klinicky
asymptomatickych. Neurcité bolesti bficha nebo kolika je nejcastéjsim
symptomem. Infekce miize byt dal$im priznakem. Pti hrudni ektopii je
vétsina jedinctl asymptomatickych.

Etiopatogeneze: Jednoducha ektopie ledviny. Faktory, které brani spravné-
mu vzestupu ledviny béhem embryondlniho vyvoje — porucha vyvoje urete-
ralniho pupenu, defekt metanefrogenni tkané, genetické abnormality, one-
mocnéni matky, teratogenni vlivy. Ektopickd ledvina mutiZze byt v polohach:
panevni, iliakdlni, abdominalni, hrudni, kontralaterdlni nebo zktizené. Zkti-
zena rendlni ektopie mtize byt spojend se srtistem ledvin. Kranidlni ektopie
ledviny: Ledvina miiZe byt uloZena vice kranidlné nez normalné u pacientti
s omfalokélou. Kdyz dochdzi k herniaci jater ve vaku omfalokély se stfevem,
ledviny pokracuji ve vzestupu, nez jsou zadrzeny branici. Mocovody jsou
dlouhé, ale jinak normalni. Hrudni ektopie: neni jasné, jestli opozdéni uza-
vieni zakladu branice umozni vzestup ledviny nad troven budouci branice,
nebo dojde k vyssi poloze ledviny pii akceleraci vzestupu pred normalnim
uzavienim branice. Ledvina je v zadnim mediastinu. Hrudni ektopie ledviny:
raritni forma ektopie ledviny. Hrudni ektopie znamena ¢aste¢nou nebo kom-
pletni protruzi ledviny nad troven branice v zadnim mediastinu. Tuto situaci
je nutné odlisit od kongenitalni nebo traumatické herniace branice, kdy se
dostavaji abdominalni organy a ledvina do hrudni dutiny.



Diagnostika: Ze zobrazovacich metod kromé sonografie se hlavné vyuziva
vylucovaci urografie, DMSA nebo vypocetni tomografie, nebo retrograd-
ni ureteropyelografie. Hrudni ektopie: Diagnoza je nejéastéji vykondana pri
rutinnim RTG snimku hrudniku. Urografie nebo izotopové vysetfeni vétsi-
nou objasni diagnoézu.

Diferencialni diagnéza: Kdyz vytvorena ledvina nedosahne normalni po-
lohy ve svém ltizku, jednd se o rendlni ektopii. Tu odli$ujeme od ptdzy led-
viny, kdy je ledvina primarné lokalizovdna na spravném misté, ale dochazi
k jejimu poklesu v zavislosti na poloze téla. Ektopicka ledvina nikdy nebyla
ve fyziologické poloze. Pfi hrudni ektopii je nutné odlisit jiné expanzivni
procesy.

Terapie: Zavisi od pridruzenych komplikacich.

Prubéh: Ektopicka ledvina je nachylnéjsi k onemocnéni nez normalné
ulozena ledvina, zvlast ke vzniku hydronefrdzy a litidzy. Dale je vétsi rizi-
ko poskozeni ledviny pifi poranéni bticha. U Zeny s ektopickou ledvinou
mohou byt problémy béhem gravidity. Hrudni ektopie ledviny nemusi vést
k vaznym mocovym nebo plicnim komplikacim.

Prognodza: VétSinou dobrd, pridruzené komplikace (hydronefrdza, li-
tidza...) vyzaduji urologickou intervenci.

Anomalie tvaru ledvin

Ektopie ledviny se spojenim ledvin a podkovovita ledvina

Definice: Ledvina miize byt uloZena ektopicky na opa¢né strané, nez je
vstup jejiho mocovodu (zktizena ektopie), a spojena s kontraleteralni led-
vinou. Tvar spojenych ledvin muze byt rizny. U podkovovitého tvaru spo-
jenych ledvin nenti jejich ektopie.

Epidemiologie: Jen 10 % ledvin pii zkiiZzené ektopii je bez fuze. Vyskyt
zktizené ektopie s jejich fuzi (spojenim) se odhaduje 1 na 1 000 Zivé naro-
zenych déti. Incidence podkovovité ledviny je 1 na 400 jedinc.
Symptomatologie: Vétsina jedinci se zkiizenou ektopii a jejich fuzi i pod-
kovovitou ledvinou je bez priznaku. Kdyz jsou, jedna se o bolesti bficha,
pyurii, hematurii, infekci mocovych cest. Hydronefréza a konkrement led-
viny mohou byt pti¢inou téchto priznakd. Miize byt pritomna i hypertenze.
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Etiopatogeneze: Pri¢ina zkiizené ektopie je neznamd. Spojeni metanefro-
gennich ¢asti muze nastat, kdyz jsou zaklady ledvin jesté v panvi pred za-
¢atkem jejich kranidlni migrace, nebo muize byt v pozdéjsim obdobi jejich
vzestupu. Mozné tvary spojenych ledvin: ledviny jsou ulozené a spojené
nad sebou - ektopicka ledvina je nad nebo pod spravné uloZenou ledvi-
nou, spojeni do tvaru kolace, tvaru L, tvaru S, tvaru disku. U v8ech spojeni
ledvin méa mocovod z jednotlivych ¢asti normalni vyudsténi. Cévni zadsobeni
kazdé ledviny je rtizné. Podkovovita ledvina vznikd spojenim dvou ledvin,
které jsou uloZzené normalné, ale jsou spojené parenchymatéznim mdust-
kem nejéastéji v oblasti dolnich polt ledvin. U podkovovité ledviny spojeni
nastava pred ukonéenim rotace ledvin. Moc¢ovody ledvin smétuji dopredu

vy

nad jejich isthmus. Ledviny jsou ¢asto uloZeny v nizsi poloze.

Diagnostika: V soucasnosti jsou hlavnimi diagnostickymi metodami: uro-
grafie, sonografie, izotopové vysetfeni. Dopliiujicim vySetfenim mftize byt:
cystoskopie a retrogradni ureteropyelografie, angiografie.

NIy

Diferencidlni diagnoza: Zkiizena ektopie bez spojeni ledvin, ageneze led-
viny.

Terapie: Zavisi na pridruzenych komplikacich. Pti vyznamné hydronefré-
ze je nutna pyeloplastika, pti litidze litotrypse, perkutanni extrakce konkre-
mentu nebo jeho endoskopické odstranéni.

Prabéh: Vyznamna obstrukce nebo litidza vyzaduji urologickou intervenci.

NIy

Prognéza: Vétsina jedincti se zktizenou ektopii a fuzi ledvin, podkovovi-
tou ledvinou ma dobrou prognézu. AvSak u pacientt s obstrukci moco-
vych cest je riziko vzniku infekce mocovych cest a litidzy.

Anomalie struktury ledvin

Dysgeneze ledviny

Definice: Rendlni dysgeneze je porucha vyvoje ledviny ktera se tyka jeji ve-
likosti, tvaru nebo struktury. Dysgeneze zahrnuje tfi zakladni typy: dyspla-
zie, hypoplazie a cystické zmény.

Epidemiologie: V sérii 2 153 autopsii Rubenstein et al. (1961) zjistili 2,5%
incidenci hypoplazie. Incidenci ostatnich typt dysgeneze ledviny je tézké
urcit.



Symptomatologie: U pacienttl s bilaterdlni hypoplazii nebo unilaterdlni
hypoplazii a kontralaterdlni aplazii, nebo agenezi ledviny muze dojit k re-
nalni insuficienci. Jedinci s unilateralni hypoplazii a kontralateralni hyper-
trofii mohou mit hypertenzi. Déti s oligomeganefronii: zvraceni, dehydra-
tace, Zizen, polyurie. Je abnormaélni clearance kreatininu (10-50 ml/min. na
1,73 m?). Ve vys$$im véku se zhor$uje polydipsie a polyurie, klesd clearance
kreatininu. Proteinurie je béZna, rozviji se rendlni insuficience, je nutna he-
modialyza.

Etiopatogeneze: Dysplasticka ledvina obsahuje fokalné, difuzné nebo seg-
mentalné usporddané primitivni struktury, zejméné primitivni dukty jako
dusledek abnormalni metanefrogenni diferenciace. Pri pritomnosti cyst
se jednd o cystickou dysplazii. P¥i postizeni celé ledviny jde o multicys-
tickou dysplazii ledviny. Aplastickd dysplazie je reprezentovdna kouskem
dysplastické nefunkéni tkané. Dysplazie miize byt spojena s absenci pan-
vicky nebo mocovodu, atrézii, stendzou mocovodu, atrézii pyeloureteralni
junkce. Abnormalni vyvoj ureterdlniho pupenu miize vést ke vzniku renal-
ni dysplazie. Hypoplazie je stav, kdy ma ledvina mensi pocet nefront a ka-
licht nez normalné, ale neni dysplasticka. Hypoplazie muze byt bilateralni,
nebo jednostranna. Pfi jednostranném postiZeni je druhd ledvina kom-
penza¢né hypertrofickd. Hypoplazie miize byt spojena s vezikoureteral-
nim refluxem. Kombinace redukce poctu nefroni a hypertrofie nefront se
oznacuje jako oligomeganefronie. Obvykle je bilateralni. Segmentalni hy-
poplazie muze byt u pacientt s vezikoureterdlnim refluxem. Hypodysplazie
- kombinace hypoplazie a dysplazie ledviny. Hypodysplazie muze byt spo-
jena s normalni nebo abnormalni pozici ureteralniho usti, ureterokélou,
obstrukci uretry nebo prune-belly syndromem.

Diagnostika: Pfi zobrazovacich metodach (urografie, izotopové vySetfeni)
muze byt mala ledvina, §patné znazornéni ledviny. Nékdy je nutna biopsie
ledviny na odlieni jinych onemocnéni.

Diferencialni diagnéza: Hypoplazie musi byt odliSena od rendlni aplazie,
kdy je ledvina rudimentarni a mocovod atreticky, a od ageneze ledviny.
Terapie: Pii oligomeganefronii: piijem tekutin, korekce metabolickych po-
ruch, dieta, pfi renalni insfucienci dialyza a transplantace ledviny. Pfi jinych
typech dysgeneze 1é¢ba zavisi na rendlni funkci a postizeni mocovych cest.

Prubéh a progndza: Zavisi na typu dysgeneze ledviny a mife jejitho postizeni.



Anomalie ledvinnych cév

Definice: abnormalni cévni zasobeni ledviny

Epidemiologie: 70 % jedincii md jedinou renalni arterii na kazdé stra-
né, u 30 % je jedna nebo vice akceréznich arterii. Arteriovendzni pistél je
vzacnd anomalie.

Symptomatologie: Akcesorni cévni svazek mize zptisobovat obstrukci py-
loureteralniho pfechodu, nasledné hydronefrézu, ktera se muze manifesto-
vat bolesti nebo infekci mocovych cest. Arterie mohou zptisobovat impresi
a dilataci kalichu, nékdy spojenou s nefralgii (Fraleytv syndrom). Arterio-
vendzni pistél ledviny se mtize projevit — brisni Selest, hypertenze, kardio-
megdlie, srde¢ni selhani, hematurie.

Etiopatogeneze: Polarni renalni arterie jsou nasledkem poruchy komplet-
ni degenerace vSech primitivnich cévnich kanalt. Arteriovendzni pistél
muze byt vrozena priblizné ve 25 % ptipadd, pak idiopatickd, ziskana. Nej-
Castéji je ziskand (v 70 %) nasledkem traumatu, opera¢niho zédkroku, nado-
rového onemocnéni, zanétu.

Diagnostika: Akcesorni cévni svazek k pélu ledviny je mozné detekovat
dopplerovskou sonografii, nepfimo vylucovaci urografii, arteriovendzni
pistél sonografii, angiografii.

Diferencidlni diagndza: Pfi¢inou hydronefrézy muze byt vrozend ob-
strukce pyelureteralni junkce a ne komprese cévnim svazkem. Imprese ka-
lichu a panvi¢ky se musi odlisit od nadoru.

Terapie: Pfi hydronefrdze je nutna resek¢ni pyeloplastika (Anderson-Hy-
nes) spojend s transpozici pyeloureteralni junkce. Arteriovenodzni pistél
spojend s komplikaci vyZaduje chirurgické feSeni — nefrektomii, parcidlni
nefrektomii, vaskularni ligaturu, embolizaci.

Priabéh a prognéza: Zavisi na véasnosti detekce anomalie a mife kom-
plikaci.
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