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Kompetencie

Standardné diagnostické postupy st urené pre lekarov vykonavajicich diagnostiku a lie¢bu
pacientov s VVCH obliciek.

Lekar so Specializaciou v odbore neonatologia alekar so S$pecializaciou v odbore
radiolégia - postnatalny skrining,

Lekar so Specializaciou v odbore nefrolégia a lekar so $pecializaciou v odbore urologia -
d’alSia diagnostika a liecba,

VSeobecny lekar pre deti a dorast - dlhodobé sledovanie pacientov.

Uvod

V minulosti  bola  diagnostika vrodenych vyvojovych chyb (VVCH) obli¢iek
v novorodeneckom, alebo v dojéenskom veku zriedkava. Pre tieto vrodené chyby je typicky
asymptomaticky priebeh. Chyby sa diagnostikovali naj¢astejSie po prekonanej pyelonefritide,
niekedy sa zistili pri bolestiach brucha, alebo pri hl'adani pri¢in hypertenzie. Pri bilateralnych
procesoch to mohla byt porucha renalnych funkcii. Obrat nastal az po zavedeni USG
prenatalneho a postnatalneho skriningu.

Postnatéalny skrining zacal na Slovensku na zaciatku devit'desiatych rokov. Do konca minulého
roku sa pouzivala v manazmente VVCH obli¢iek klasifikacia podl'a Spolo¢nosti pre fetalnu
urolégiu (1993). V sucasnosti je to ,,UTD klasifikacia® (2014), ktora vznikla ako konsenzus
odborov zucastiiujucich sa pri diagnostike a lietbe obstrukénych uropatii. Algoritmy boli
postupne upravované podla najnovsich poznatkov. Aktualnu verziu uvadzame v tomto
Standardnom postupe. Vznikla na zéklade dlhoro¢nych sklsenosti a novych informacii
uvedenych v UpToDate (2021).

V stcasnosti prebicha na Slovensku prenatalny skrining v 20. tyzdni gravidity a v tretom
trimestri.

Postnatalny skrining je odporacany Pediatrickou sekciou Slovenskej nefrologickej spolo¢nosti
a Neonatologickou sekciou Slovenskej pediatrickej spolo¢nosti. Odportac¢ania odbornej
spolo¢nosti st dostupné na webovej stranke Neonatologickej sekcie Slovenskej pediatrickej
spolocnosti.

Prevencia

Pri¢ina vzniku VVCH obli¢iek nie je vo véacSine pripadov zndma. K vSeobecnym zasadam
prevencie patri zdravy Zivotny Styl. Prevencia oblickového poSkodenia je zabezpecCovana
skorou diagnostikou v prenatdlnom a postnatdlnom obdobi. Prenatalny a postnatalny skrining
VVCH obliciek su jediny nastroj prevencie renalneho poSkodenia, pretoze VVCH obli¢iek
prebiehaju dlhodobo bez klinickych priznakov.

Prenatalny skrining

Prenatalny USG skrining zamerany na poruchu organogenézy sa vykonava v 20. tyzdni
gravidity. Vtedy ma oblicka 20 mm a je dobre detegovatelna. Pri vySetreni sa zist'uje
pritomnost’ a mnozstvo plodovej vody. Ide o ddlezity ukazovatel' funk¢nosti obliciek.
Za normalnych okolnosti plod plodovii vodu prehita a mogi. Ak nie st obli¢ky pritomné, alebo



st afunk¢éné, nie je pritomna plodovéd voda. Pri anhydramnione sa nevyvini pltca.
Stav sa oznacuje ako Potterovej syndrom a pretoze je nezlucite'ny so zivotom, je indikéciou
na ukondenie gravidity. Dalsie prenatilne vySetrenie sa vykonava v trefom trimestri a ma
za ciel’ najst VVCH a upozornit’ na ne neonatologa.

Presnost’ prenatalnej diagnostiky zaradenim vySetrenia v tretom trimestri stale rastie.

Pre multicystickt dysplaziu dosahuje az 69,4 % (4) 3b

Novorodenecky skrining

Novorodenecky skrining je odporti¢any Neonatologickou sekciou Slovenskej pediatrickej
spolo¢nosti a Pediatrickou sekciou Slovenskej nefrologickej spolo¢nosti. (Grade A)
Novorodenca vysetrujeme spravidla vo veku 48 - 96 hodin. Predpokladom spravneho vysledku
je dostato¢na hydratacia dietata. Zobrazujeme mocovy mechar a uretery pri vstupe
do mocového mechura. Vsimame si hrabku steny mocového mechura a Sirku ureterov, nasledne
vySetrujeme oblicky. U donoseného novorodenca ma byt vel'kost’ oblicky 40 mm. VSimame si
parenchym a jeho hrabku. Odmeriame Sirku panvicky, ktora mé byt do 10 mm. Zobrazujeme
odstup ureteru z obli¢ky. V pripade, Ze sa oblicka nenachadza na obvyklom mieste, snazime sa
0 detekciu v malej panve, bruchu, alebo v hrudniku.

NajcastejSie patologické nalezy:
— Agenéza jednej oblicky — oblicka sa nedeteguje, kontralaterdlna oblicka moze byt
zviacsena.
— Ektopia oblicky — oblic¢ka nie je ulozena na obvyklom mieste, ale na inom mieste.
— Dysplézia oblicky — zmeny echogenity parenchymu, zmena velkosti oblicky.
— Cystické zmeny — najCastejSie su reprezentované multicystickou dysplaziou oblicky.
— Obstrukené uropatie — su dobre detegovatel'né, pretoze su spojené s dilataciou dutého
systému oblicky.
— Pri obstrukcii pyeloureteralneho prechodu vznika hydronefroza — dilatacia panvicky
a kalichov.
— Pri obStrukeii ureterovezikalneho spojenia vznikd megaureter s naslednou dilataciou
panvicky a kalichov.
— NajnebezpecnejSia obStrukcia je subvezikalna, pretoze v kone¢nom dodsledku
devastuje obe obli¢ky. Reprezentuje ju chlopna zadnej uretry u chlapcov.

Pri obstrukénych uropatiach je dolezité zistit’ aj hrubku parenchymu. V minulosti sme hodnotili
stupne dilatacie podl'a Hoffmana, alebo podl’a Spolo¢nosti pre fetdlnu urologiu. V dnesnej dobe
sme presli na trojstupiiovi UTD klasifikaciu (Urinary Tract Dilatation) (Obréazok €. 1).



Obrazok ¢. 1: Jednotlivé stupne UTD podla medzinarodnej klasifikacie schéma upravena
podl'a (Chow IS et al. 2017)

Normalny nélez

AP rozmer panvi¢ky < 10 mm,
bez dilaticie kalichov

UTD P1

AP rozmer panvicky 10 - 15 mm,
naznacena dilatacia kalichov

UTD P2

AP rozmer panvi¢ky 2 15 mm,
dilatacia kalichov

UTD P3

AP rozmer panvicky 2 10 mm,
redukcia parenchymu

UTD PO — normalny nalez, panvicka je do 10 mm, nie su dilatované kalichy (l. stupei podl'a
Hoffmana, alebo SFU).

UTD P1 — panvicka 10 mm, centralna dilatacia kalichov (II. stupeit podl'a Hoffmana, alebo
SFU).

UTD P2 - panvicka 10 mm — 15 mm, dilatované kalichy aj periférne (III. stupen
podl'a Hoffmana, alebo SFU).

UTD P3 — panvicka nad 10 mm, dilatované kalichy, redukcia parenchymu (IV. stupeii
podl'a Hoffmana, alebo SFU).

Po zisteni suspektného patologického nalezu odporacame vySetrenie u nefrologa,
alebo uroldga nasledovne:
— Polohové anomalie — agenéza, ektopia do 3. mesiaca Zivota,
— Dysplastické zmeny a cystické zmeny — do 1 mesiaca po narodent,
— Obstrukéné uropatie — UTD P1 do 3 mesiacov, UTD P2 do 1 mesiaca, UTD P3
do 2 - 3 tyzdnov,
— Bilateralne obstruk¢éné uropatie — preklad z novorodeneckého odd. na Specializované
pracovisko.

Epidemioldgia
Podla literatiry sa prenatalne vyslovuje podozrenie na VVCH obliciek v 0,5 - 5 % pripadov.
USG skrining sa vykonava na Slovensku od zaciatku 90. rokov minulého storocia.



V roku 2006 preslo USG skriningom v SR 95 % novorodencov. Vysetrenych bolo 41 150
novorodencov. Z tohto siiboru bola zistena dilatacia 1. stupnia u 2 724 deti (6,6 %), IL. stupiia
u 457 (1,1 %), 1L stupiia u 125 (0,3 %) a I'V. stupiia u 45 deti (0,1 %). Chlapci boli postihnuti
az trikrat Castejsie. Pri unilateralnych procesoch islo CastejSie o I'ava stranu (6) 2b.

V skutocnosti je vyskyt VVCH obliciek o nieCo nizsi, pretoze nizsie stupne dilatacie sa mozu
spontanne upravit. Diagnostika VVCH obli¢iek v neskorSom detskom veku na zaklade
klinickych priznakov je raritna, predpokladame preto, Ze prenatalny a postnatalny skrining
zachyti prevaznu vacsinu pripadov.

Patofyziologia
Fyziologickou funkciou obli¢iek je udrzat stdlost’ vnutorného prostredia. Pri vrodenych
vyvojovych chybach nastdva porucha viacerymi mechanizmami:

Obstrukcia — zhorSeny odtok mocu z oblicky spdsobuje redukciu renalneho parenchymu.
Casom dochddza k poruche tubuldarnych a neskor aj glomerularnych —funkcii.
Prietok redukovanym parenchymom je zmeneny, vznika hypertenzia. Zhorseny odtok mocu
ul’ahcuje vznik infekcie. Bilaterdlne postihnutie oblic¢iek najmé pri chlopni zadnej uretry ma
nepriaznivu prognozu. Bez v¢asnej diagnostiky dochadza v skorom detskom veku k rozvoju
chronickej oblickovej choroby s potrebou dialyzy a transplantacie. Skrining VVCH obliciek
umoznuje véasna diagnodzu a odstranenie obstrukcie tak, aby tieto patologické zmeny nenastali.

Dysplastické zmeny su spojené s poruchou funkcie oblicky a hypertenziou. Prognéza pacienta
zavisi od rozsahu zmien. Samotné dysplastické zmeny nevieme ovplyvnit. Sledovanim
pacienta a konzervativnou liecbou chronickej oblickovej poruchy vieme oddialit’ kone¢né
Stadium rendlneho zlyhania.

Klasifikacia

CAKUT (Congenital Anomalies of Kidney and Urinary Tract)

VVCH obli¢iek sa mbézu rozdel'ovat podla poctu obli¢iek, ich uloZenia a r6znej poruchy
vyvoja. Ide odve velké skupiny, ato izolované chyby achyby vramci syndromov,
ktoré mozu, alebo aj nemusia mat’ genetickl pric¢inu. Pri geneticky podmienenych to moze byt’
recesivna, alebo dominantna dedi¢nost. V ramci Standardnych postupov sa budeme venovat
diagnostike a manazmentu izolovanych malformacii.

Anomadlie spojené so zmenou poctu a vel’kosti obliciek
Agenéza oboch obliciek — je nezlucitel'na so Zivotom — Potterovej syndrom. V pripade, Ze sa
diet’a narodi, zomiera V prvych hodinach zivota.

Agenéza jednej oblicky — prebieha klinicky nemo. Pacienti nemaju ziadne tazkosti,
kontralateralna oblicka je kompenzaéne zvacSend. Problémom mdze byt iraz solitarnej oblicky
a fakt, Ze oblicka hyperfiltruje, lebo pracuje aj za chybajiucu. Pacienti by mali byt’ sledovani.

Hypoplazia oblicky — zmenSena oblicka, ktora ma normalny parenchym. NajcastejSie ma
zmenseny pocet nefronov. Zmeny parenchymu nenajdeme.



Zdvojena obli¢ka a nadpocetna oblicka nemusi robit’ ziadne t'azkosti, pokial’ nie je porusena
derivacia mocu z oblicky. Ak je porucha odtoku pritomna, chybu zarad'ujeme do obstrukénych
uropatii. Prikladom moze byt’ zdvojena oblicka s ureterokélou.

Anomadlie spojené so zmenou uloZenia obli¢iek

Ektopia oblicky — oblicka je ulozend na menej obvyklom mieste. NajCastejSie ide 0 mala
panvu. Moze byt aj abdomindlna, alebo iliakalna ektopia. Menej obvyklé je aj torakalne
uloZenie obli¢ky. Casto pozorujeme skrizent ektopiu. Ektopicka obli¢ka je uloZend na strane
kontralateralnej oblicky.

Podkovovita oblicka — Oblicky su zrastené najcastejSie hornymi polmi. Vel'mi dobre sa
tento stav zobrazuje u novorodencov, u vacsich pacientov nie je obraz tak zretel'ny.

Anomalie spojené so zmenou Struktury oblicky

Dysplazia — vznik4 najcastejSie ako dosledok abnormalnej metanefrogénnej transformacie.
Oblicka je hypofunkéna. Ak ide o jednostranny proces, nemusi sa klinicky prejavovat.
Kontralaterdlna oblicka zabezpec¢i normalne funkcie. Problémom moéze byt arteridlna
hypertenzia, ktora moze byt indikaciou k nefrektomii.

Multicysticka dysplazia MCDK — vznikd pri transformacii metanefrogénnej oblicky
na oblicku definitivhu. Doteraz nie je znadmy presny mechanizmus vzniku. Existuje tedria
ureteralneho pupena a obstrukénd tedria. Vyvoj ureterdlneho pupena moéze byt negativne
ovplyvneny mutdciami v niektorych génoch. Téato porucha sa vyskytuje aj v rdmci réznych
syndromov. Oblicka je afunkcnd. Pri bilaterdlnom postihnuti je nezlucitelnd so zivotom.
Tato vrodena vyvojova chyba je dobre detegovatel'na prenatalne aj postnatalne.

Multicystickd dysplazia obli¢iek bola ako samostatnd patologicko-anatomickd jednotka
popisand v 50. rokoch minulého storocia. Pocet pacientov s touto diagnoézou sa prudko zvysil
po zavedeni ultrazvukového, prenatalneho a novorodeneckého skriningu. Vyskyt sa odhaduje
na 1:1000 - 1:4500. V SR sme zistovali vyskyt v roku 2006. Z 41 832 vySetrenych
novorodencov bola multicysticka oblicka pozorovana u 0,06 %, v prepocte to je 1:1666.

V stcasnosti je odportcany konzervativny postup. Cysty maju tendenciu involovat.
Diskutované je vySetrenie kontralateralnej obliCky pre zvySeny vyskyt anomalii. Pacientov je
potrebné sledovat’ v prvom roku zivota 3 - 4 krat, nakol'ko bola popisand maligna transformacia
na Wilmsov tumor. Multicysticki dysplaziu moéze imitovat hydronefréza s vyrazne
dilatovanymi kalichmi. V pripade nejasnosti je potrebné urobit’ radionuklidové vySetrenie na
dokaz afunkcnosti oblicky. Pre mozny vznik arteridlnej hypertenzie je potrebné pravidelné
monitorovanie TK. Okrem diagnostiky v novorodeneckom veku je dolezita dispenzarizacia —
uvedena je v Algoritme €. 1.



Algoritmus ¢. 1 (Grade B): Diagnosticky a terapeuticky postup pri multicystickej dysplazii
obliciek
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Obstrukéné uropatie

Obstrukéné uropatie patria medzi najzavaznejsie vrodené chyby obli¢iek. Nad miestom
obStukcie sa vytvara dilatdcia, ktord neskor vedie k redukcii rendlneho parenchymu
a zhorSovaniu rendlnych funkcii. Su tri predilekéné miesta obstrukcie, a to pyeloureterdlna
junkcia, vezikoureteralna junkcia a subvezikalne. Pri obStrukcii pyeloureteralnej junkcie vznika
hydronefréza, pri obStrukcii vezikoureteralnej junkcie megaureter. Subvezikalna obstrukcia
byva u chlapcov, tvori ju chlopna zadnej uretry.

Hydronefroza
Ide o0 obstrukciu pyeloureteralnej junkcie. Byva tu dilatovana panvicka a kalichy.
Najcastejsie je sposobena stendzou subrendlneho tiseku ureteru. M6Zeme ju diagnostikovat’ uz



prenatéalne. Dal3ou pri¢inou hydronefrézy moze byt’ aberantna pélova cieva. Dilatacia je pri nej
Casto nevyrazna, ale vekom sa zhorSuje. Pri opakovanych vysetreniach zistujeme nekonStantny
nalez. U tychto pacientov je vhodna diuretickd USG.

Podl'a uloZenia panvicky rozoznavame extrarendlnu a intrarenalnu  hydronefrézu.
Pri extrarenalnom type dochadza prevazne k dilatacii panvicky. Pri intrarenadlnom type dilatuju
kalichy, panvicka je dilatovana len nepatrne.

Pri nepoznanej hydronefroze dilatdcia neustdle narastd. Trvale zvySeny tlak v panvicke
a kalichoch postupne spdsobuje redukciu renalneho parenchymu. Tato chyba byva klinicky
dlho nema. Charakteristické su bolesti v oblicke po vypiti véacSiecho mnozstva tekutin.
Uroinfekcie nebyvaju Casté, ¢o vysvetl'uje, ze v minulosti sa hydronefréza diagnostikovala
Casto az v pokroCilom S$tadiu, ked sa vyvinula redukcia parenchymu. V minulosti bolo
¢asto nevyhnuté vykonat’ nefrektomiu. Diagnostika je hlavne pomocou USG a dynamickej
scintigrafie. Ak to stav vyzaduje, robime aj CT urografiu. V diferencialnej diagnéze musime
mysliet’ na multicysticku dysplaziu oblicky.

Urologicky manaZment (Grade A)

Spravne rozhodnutie kedy ac¢i =zahdjit chirurgicku liecbu zavisi od pravidelného
sonografického sledovania progresie, alebo regresie dilaticie dutého systému. Do uvahy
pripada konzervativna liecba u asymptomatického diet'ata a pri regresii dilaticie. Chirurgicka
lie¢ba je indikovana vzdy pri symptomatickej obstrukcii (bolest’ v boku, IMC-pyonefros).

U asymptomatickych deti je preferovand najprv konzervativna liecba.

Pre chirurgicku liecbu je rozhodujtca diureticka scintigrafia MAG3. Indikaciou k chirurgickej
liecbe je split rendlna funkcia pod 40 %, znizenie renalnej funkcie o viac ako 10 %
pri opakovanej scintigrafii, alebo obStrukénd krivka po podani furosemidu. Indikaciou
k chirurgickej liecbe je aj dilatacia 4 stupna (UTD 3) s redukciou parenchymu.

Chirurgickd liecba v prvych 3 mesiacoch veku je zriedkava. Preferovana je resekcéna
pyeloplastika  technikou  Hynes-Andersson,  otvorenou  cestou, laparoskopicky,
retroperitoneoskopicky alebo roboticky. Podla guidelinov Eurdpskej urologickej asociacie sa
u deti operovanych do 6 mesiaca veku odporuca prechodne peroperacne zaviest’ stent (8)1a.

Megaureter

Ide o obstrukciu ureterovezikalnej junkcie, nasledkom ktorej sa postupne vyvija dilatacia
ureteru, neskor panvic¢ky a kalichov. Pri primarnom megaureteri sa predpoklada adynamicky
usek distalneho ureteru, ktory obstrukciu spdsobuje. Pri¢inou dilatacie moze byt’ aj ureterokéla
— cysticka dilatdcia intravezikalneho tseku mocovodu. Sekundarnou pric¢inou byva chlopna
zadnej uretry, alebo dysfunkcia, napr. neurogénny mocovy mechur.

Ureter ma svalovinu usporiadant longitudindlne a Spiralovite. Pri dlhotrvajucej obstrukcii sa
Spiralovita svalovina poskodi. Ureter dekompenzuje, nie je schopny vykondvat’ svoju funkciu,
ktorou je aktivna doprava mocu zoblicky do mocCového mechtira po vretienkach.
Skora diagnostika je z tohto pohl'adu nevyhnutna. Pri diagnostike sa okrem USG vyuziva CT.



Dynamickd scintigrafia ma nizSiu senzitivitu. Na vylucenie refluktujiceho megaureteru, teda
VUR, robime cystografiu.

Urologicky manazment: (Grade A)

Liec¢ba je bud’ konzervativna, alebo chirurgicka. U asymptomatickych deti s potvrdenou dobrou
drendzou mocu podla scintigrafického vysetrenia je indikovana konzervativna liecba.
Podavanie ATB profylaxie v 1 roku veku sa doporuCuje. Spontanna uprava megaureteru je
popisovana az u85 % deti. Chirurgicka liecba primarneho megaureteru je indikovana
pri symptomatickych megaureteroch, pri megaureteroch, pri ktorych dochadza s opakovanymi
IMC, pri megaureteroch s postupne sa zhorSujucou split renalnou funkciou potvrdenou
pri opakovanej dynamickej scintigrafii a pri megaureteroch, pri ktorych dochadza k progresii
dilatacie dutého systému. Deti s megaureterom Sirky 10 - 15 mm castejSie vyzaduju chirurgicka
liecbu. Ak je indikovanad chirurgicka liecba, do uvahy pripada endoskopickd a otvorena
chirurgicka liecba. Len v zriedkavych a vybranych pripadoch pripadd do uvahy endoskopicka
liecba - prechodné zavedenie stentu, balénkové dilaticia stenotického useku megaureteru.
Zlatym $tandardom chirurgickej lieCby megaureteru je reimplantacia mocovodu. Existujl
viaceré techniky - intravezikalne, extravezikalne a kombinované. Pri otvorenej operacii je
potrebné narovnanie mocovodu, pri megaureteroch je Casto potrebnd modelacia mocovodu
s jeho resekciou tak, aby bol zachovany antirefluxny princip reimplantacie.

Chlopnia zadnej uretry

Ide 0 najnebezpecnejsiu obstruként uropatiu, pretoze v kone¢nom Stadiu devastuje obe oblicky.
Chloptia zadnej uretry vznikd chybnym embryondlnym vyvojom pri spojeni mocovej
a maskulinnej Casti uretry. Pouziva sa Youngova klasifikacia. Ide o slizni¢ny zahyb, ktory sa
podas mikcie plni avytvara tak prekazku. Uretra nad chlopiiou dilatuje. Usilnd mikcia
sposobuje hypertrofiu detrusoru. Svalovina mocového mechura najprv hypertrofuje,
ale v dosledku trvalého rezidua méze ochabnut’.

V dosledku subvezikalnej obsStukcie sa vytvara megavezika, megauretery, dilatdcia dutého
systému obli¢ky a redukcia rendlneho parenchymu. Tato chyba méZe byt’ dlhodobo klinicky
nema. Pacient moZe prist na vySetrenie az v §tadiu rendlnej insuficiencie. Niektori pacienti
pri mikcii tlacia a maju tenky prad moc¢u, moézu mat’ uroinfekcie. Pacienti s chlopiiou zadnej
uretry najviac profituju z novorodeneckého USG skriningu. Na USG vidime bilaterdlnu
dilatdciu panvicky, kalichov a ureterov. MocCovy mechlr je zvicSeny, trabekulizovany.
V novorodeneckom veku je prvou pomocou zacievkovanie mocového mechura, aby sa
zabezpecila derivacia mocu. Diagnostika je cystoskopicka, pri ktorej sa moZe Specidlnym
inStrumentariom vykonat’ discizia chlopne. Pri neskorej diagnostike v minulosti sa pacienti uz
vo veku 1 az 3 rokov dostavali do §tadia chronickej rendlnej insuficiencie. Pre afunkénost’
devastovaného mocového mechura a ureterov bola potrebnéd derivicia mocu podla Brickera.
V pripade naslednej transplantacie obli¢ky sa oblicka transplantovala znovu do tejto derivéacie.
V dnesnej dobe maju chlapci Stouto chybou lepsSiu perspektivu. Sledovanie urologom
a nefrologom je nevyhnutné.



Vezikoureterovy reflux (VUR)
Ide o situaciu, kedy sa mo¢ vracia z mo¢ového mechura spat” do ureteru a dutého systému
obli¢iek. Podl'a Parkkulainena rozozndvame 5 stupniov:

L. stupen reflux do ureteru

I1. stupen reflux do ureteru a dutého systému oblicky bez dilaticie

I11. stupein  reflux do ureteru a dutého systému obli¢ky s miernou dilataciou

IV. stupeni  reflux do ureteru a dutého systému oblicky s vyraznou dilataciou a otupenim

kalichov — refluktujici megaureter
V. stupei vyrazna dilatacia ureteru, panvicky aj kalichov — refluktujici megaureter

VUR rozdel'ujeme na primarny a sekundarny, aktivny a pasivny. VUR méze byt jednostranny
aj obojstranny.

Primarny VUR - nedostato¢ne Sikmy priebeh ureteru pri vstupe do mocového mechura
a oslabené svalstvo mocovodu v dolnom segmente trigonum vesicae.

Za normalnych okolnosti vstupuje ureter do mocového mechura Sikmo a jeho kaudalna ¢ast’ je
zavzata do svaloviny detrusoru. Ked’ sa mocovy mechur plni, Sikmy usek nedovoli spitnému
pradu mocu. Nevznikne pasivny reflux. Pri mikcii umoziuje dostato¢na trigonalna svalovina
uzavretie ureteru, nevznikne aktivny reflux.

Sekundarny VUR — vznika v pripadoch, ak je pritomna ina pri¢ina a to ureterokéla, divertikel
a chlopia zadnej uretry u chlapcov, stenoza distalnej uretry u dievcat. Pri¢inou méze byt aj
dysfunkcia moc¢ového mechura.

Pri refluxe sa pocas mikcie dostava moc¢ do dutého systému oblicky. Pacient si mocovy mechtr
vyprazdni, ale mo¢ po mikcii stecie z vysSich partii spit’ do mocového mechura. Dieta Casto
moc¢i na dvakrat. Tym, ze mo¢ dlhSie zotrvava v mocovych cestach, dochadza k rozvoju
uroinfekcie ahlavne pyelonefritidy. Pri zavaznejSich refluxoch vidime na USG dilataciu
ureterov pri vstupe do mocového mechura. Za zlaty Standard diagnostiky VUR sa povazuje
cystografia. Nebezpecnou komplikaciou refluxu je vyvoj refluxovej nefropatie. Velké
medzinarodné Stadie dokazali, Ze refluxova nefropatia vynika hlavne v dosledku pyelonefritid.
Ak zostava moc sterilny, jazvy na obli¢kach nevznikaji. Na dokaz rendlnych jaziev je vhodna
staticka scintigrafia DMSA, ktor(l indikujeme najskor 6 mesiacov po prekonanej pyelonefritide.

Liecba VUR (Grade A)

Konzervativna lieCba — principom konzervativnej liecby je dosiahnut’ sterilny mo¢ a umoznit’,
aby sa rastom dietat’a zacali uplatiiovat’ antirefluxové mechanizmy. Na lie¢Cbu pouzivame
antibiotika v malych vecernych davkach. Dolezit4 je pravidelna mikcia a dodrZiavanie pitného
rezimu, pravidelné sledovanie kultivacie mocu a mocového sedimentu. V pripade pozitivnej
kultivacie okamzite za¢iname lie€it’ pacienta podl’a citlivosti.

V indikovanych pripadoch robia urolégovia suburetericku instilaciu vypliovymi materidlmi.
Pri z&vaZznych refluxoch sa pouzivaji r6zne urologické techniky.



Klinicky obraz
VVCH obli¢iek sa v novorodeneckom veku klinicky neprejavujii a v tom je skrining obrovskym
prinosom. V minulosti v obdobi pred skriningom sme pacientov diagnostikovali
s nasledovnymi priznakmi:

— pyelonefritida,

— recidivujuce infekcie mocovych ciest,

— bolesti brucha,

— hypertenzia,

— pozitivny mocovy nalez — hematuria, leukocyturia, bakteriuria,

— pokles renalnych funkcii.

Diagnostika

Vysetrovacie metddy pri pozitivnom vysledku skriningu sa opieraju o rézne zobrazovacie
a funk¢éné metddy. Zékladom je USG vysetrenie vykonané odbornikmi. Pri rozhodovacich
vySetrovacich postupoch sa pouzivaju aj nasledovné:

Diureticka sonografia (Grade C)
Neinvazivna metoda, ktort pouzivame na dokaz obstrukcie pyeloureteralnej junkcie. Postup je
nasledovny:

— obli¢ky vySetrime na USG,

— odmeriame $irku panvicky a hrubku parenchymu,

— podame furosemid v davke Img/kg + per os tekutiny 20ml/kg,

— pacienta vySetrujeme v 30 min. intervaloch 2 hodiny.

Normalny nalez — spociatku dojde k zvyrazneniu dilatacie s vrcholom max. v 1. hodine.
Do 2 hodin sa rozmery panvicky vratia k povodnym hodnotam.

Obstrukcia — dilatdcia sa zvyrazni apanvicka sa nevrati k povodnym rozmerom
ani do 2 hodin.

Cystografia (Grade B)

Pri spravne vykonanej cystografii sa kontrastnd latka podava infaziou do zacievkovaného
mocového mechura. Hladina kontrastnej latky mé byt’ 60 - 80 cm nad vySetrovacim stolom.
Pri tejto vySke dosiahneme optimalny tlak plnenia. Ked’ prestane infiizia tiect’, urobime prva
snimku. Ak zistime reflux, oznaéime ho ako pasivny. Daliu snimku robime pri mikecii.
Pritomny reflux bude aktivny. Posledna snimka je postmik¢énd a mozeme tu zistit’ postmikéné
reziduum. Mdzeme ju nahradit’ USG vySetrenim.

Dynamicka scintigrafia DTPA ev. MAG3 (Grade A) je morfologicko - funkéné vysetrenie
obliciek, pri ktorom sa pouzivaji radiofarmaka:

— DTPA Tc99m kyselina diethyléntriaminopentaoctova,

—  MAGS3 Tc99m merkaptoacetyltriglycin.



Pocas vySetrenia sa poddva furosemid. VySetrenie prindSa vel'mi cenné informacie —
separovanu funkciu obli¢iek a pritomnost’ obstrukcie.

Staticka scintigrafia DMSA (Grade A) (Tc99m kyselina dimerkaptojantarova) — pouziva sa
na dokaz renalnych jaziev.

RTG kontrastné vySetrenie obli¢iek — robi sa len v indikovanych pripadoch. Klasicka
urografia sa casto nahrddza CT wurografiou. T4 ma viacero vyhod. Pri obstrukcii
pyelourereralneho prechodu moéze identifikovat’ aberantnu cievu. Pri obstrukénych uropatiach
nesmieme zabudat’ na oneskorené snimky. V $pecialnych pripadoch sa daji oblicky zobrazit’
antegradne (ak ma pacient nefrostomiu), alebo retrogradne. Indikéacie st vysostne v rukach
urologa.

USG obliciek a UTD Klasifikacia

Donedavna bola pouzivana IV-stupnova klasifikacia podl'a Spolo¢nosti pre fetalnu urolégiu,
alebo podl'a Hoffmana. Ukazali sa niektoré nedostatky, ako napriklad vel'mi mierne hodnotenie
dilatacie 1. stupnia, ktoré je v podstate povazované az do 10 mm za fyziologické.

UTD Kklasifikacia (Grade A) vznikla ako konsenzus viacerych odborov — gynekologia,
radioldgia, urologia, nefrologia — v roku 2014 v Marylande (USA). Klasifikacia pre prenatalne
obdobie sa oznacuje ako UTD A a pre postnatalne obdobie UTD P. Stupne sa podl'a zdvaznosti
hodnotia ako 1, 2, 3. Pre algoritmy sledovania s dolezité nasledovné parametre:

— predozadny rozmer panvicky (AP - anteroposteriorny),

— dilatacia kalichov,

— Sirka parenchymu,

— vzhlad parenchymu,

— abnormality mo¢ového mechura,

— abnormalitu mocovodov.

UTD Kklasifikacia hodnoti rizika pre jednotlivé stupne, od ktorych sa odvijaji algoritmy
(Tabulka ¢. 1 a Tabulka €. 2).

Pri tvorbe algoritmov vySetreni sme vychéadzali z novych poznatkov uvedenych vo svetovej
literatire a dlhoroénych skusenosti pri diagnostike VVCH obliciek. Musime reSpektovat
stupne dilatacie ale aj to, Ci je suspektnd obstrukcia unilateralna, alebo bilateralna.



Tabul’ka ¢. 1: Postnatalna klasifikacia dilatacie mocovych ciest podl'a Chow LS. et al., 2017

Standardné P Postnatalna Klasifikacia dilatacie mocovych ciest
U | 4 podPa Chow 1.S. et al., 2017

Norma UTD P1 UTD P2 UTD P3
Predozadny . <10 mm 10-15 mm >15mm >10mm
rozmer panvicky
Dilatacia kalichov | Nie Iba centralne Periférne Nie je nutné
Sirka parenchymu | Norma Norma Norma Abnormalne
Vzhtad , Norma Norma Norma Abnormalne
parenchymu
Mocovody Norma Norma Abnormalne Nie je nutné
Mocovy mechur | Norma Norma Norma Abnormalne

Tabul’ka ¢. 2: VySetrovaci postup podlPa rizika UTD podl’a Chow LS. et al., 2017

Standardne P
STy Gy

Vysetrovaci postup podla rizika UTD
podla Chow L.S. et al., 2017

UTD P1 UTD P2 UTD P3
Kontmh,ly USG po 1-6 mes 1-3 mes 1 mes
narodeni o
Mikend _ Podra kliniky Podra kliniky Ano
cystoureterografia
Antibiotika Podra kliniky Podra kliniky Ano
Dynamicka scintigrafia | Nie Podl’a kliniky Podl’a kliniky

Bilateralna dilatacia
Pri bilateralnej dilatacii predpokladame obstrukciu pod mocovym mechiirom, najéastejsie ide
0 chlopniu zadnej uretry u chlapcov. Nemdzeme vylu€it' ani ind pri¢inu, ktorou mdze byt
bilateralna obstrukcia na urovni uretero pelvickej, alebo vezikoureteralnej junkcie. Potrebné je
zvazit antibioticku profylaxiu. Podla UpToDate (2021) sa odporuca podéavat’ profylaxiu
Vv jednej davke/den: (Grade A)

— amoxicilin a kyselina klavulanova v davke 20mg/kg,

— sulfametoxazol a trimetoprim 2mg TMP/kg.



Hlavne pri bilaterdlnej obstrukcii UTD P2 a P3 je potrebné hodnotit’ renalne funkcie a merat’
TK. Na rieSenie tejto situdcie uvadzame Algoritmus €. 2.

Dieta by mal po prvom tyzdni Zzivota vySetrit nefrolég, alebo urolég. Odporaca sa
zabezpecovacia antibioticka liecba ako prevencia uroinfekcie s tazkym priebehom, zvlast
ak sa rozhodneme pre intervenéné urologické vykony. Pri UTD P2 indikujeme cystografiu.
Pri jej pozitivite je potrebné cystoskopické vySetrenie na pripadny dokaz chlopne zadnej uretry.
Ak je cystografia negativna, pacienta d’alej sledujeme a po 1. mesiaci robime dynamickt
scintigrafiu na dokaz obstrukcie. Ak sa obstrukcia potvrdi, potrebné je urologické rieSenie.
Pri UTD P3 je situacia vel'mi vazna. Potrebné je zabezpecit’ bezproblémovu derivaciu mocu
pomocou permanentného katétra a urobit’ cystoskopiu s disciziou chlopne. Ak sa subvezikalna
obstrukcia nedokaze, je potrebnd skora diagnostika obstrukcie pomocou dynamickej
scintigrafie s naslednou operaciou.

Algoritmus €. 2: Diagnosticky a terapeuticky postup pri podozreni na bilaterdlnu obstrukciu
UTD P1 - P3 (Grade A)

Preventivne antibiotika
Derivacia mocu do 24 hod.
po pozitivnom USG naleze

UTD P1, UTD P2 UTD P3

) 4 v

Dil am nie Zhodnotit rendlne

ureteru funkcie

negat Urologické rieSenie

A 4

Cystografia

Refluktujiici megaureter
Chlopna zadnej uretry

Cystoskopia

A 4 A

Dynamicka scintigrafia Ukoncit
Urologické rieSenie sledovanie
ano nie
A 4
Sledovat’
Hydronefréza
A 4

Urologické riesenie




Unilateralna dilatacia

Unilateralna dilaticia je omnoho cCastejSia ako bilaterdlna. Pri pouziti algoritmov je potrebné
zvazovat’ UTD Kklasifikaciu. Pri sledovani je dolezité poznat’ klinicky stav diet’at’a, pravidelne
minimalne raz mesacne a vzdy pri teplote vySetrovat mo¢ vratane kultivacie a mocového
sedimentu.

Vsetky intervencie — cystografia, cystoskopia a podobne treba robit’ pod antibiotickou clonou
(Algoritmus ¢. 3).

Pri UTD P1 pacientov sledujeme. Ide hlavne o vySetrenie mocu pri teplote. Ak sa dokaze
uroinfekcia, treba mysliet' na VUR a urobit’ cystografiu. Ak dilatacia pretrvava po tretom roku,
indikujeme diuretickl sonografiu.

Pri UTD P2 robime USG vySetrenie v 1. - 3. mesiaci a pri UTD P3 v 1. mesiaci zivota. Postupy
su spolocné. Ak sa zisti dilatacia pri tejto kontrole, postupujeme podla toho,
¢i je dilatovany ureter. Ak je dilatovany, robime cystografiu na odliSenie, ¢i je ureter
refluktujuci, alebo obstrukény. Ak nie je dilatacia ureteru, predpokladdme hydronefrozu —
obstrukciu pyelourterdlnej junkcie a indikujeme dynamicku scintigrafiu. Pri dokaze obstrukcie
indikujeme pacienta na urologické rieSenie.

Algoritmus ¢. 3: Diagnosticky a terapeuticky postup pri podozreni na unilateralnu obstrukciu
UTD P1-P3 (Grade A)

| UTD P1 I | UTD P2 I | UTD P3 |

A 4 h 4 A 4

USG nefrolég / urolog USG nefrolég / urolog USG nefrolog / urolog
v 3. mesiaci v 1. mesiaci v 2. - 3. tyzdni

Dilatacia

Ukoncit’
sledovanie

Dilatacia
ureteru

A 4

Dynamicka Dynamicka
scintigrafia scintigrafia

Cystografia negat ano nie

v v A
Refluktujici Obstrukeny I Hydronefr()zal I Sledovat’ |

megaureter megaureter
= 3 Urologické
Urologické Urologické riesenie

rieSenie rieSenie




Liecba

Pri dokazanej obstrukcii, ako vyplyva z algoritmov, je liecba chirurgickd. Cielom opera¢nych
technik je odstranenie obstrukcie. Po operacii zostavaju deti v sledovani. Mali by byt
dispenzarizovani v nefrologickej, alebo urologickej ambulancii.

Konzervativna liecba je symptomaticka:
Antibioticka lieba je potrebna u pacientov s dokazanou uroinfekciou. Antihypertenzivna lieCba
je potrebna u pacientov s hypertenziou.

Prognoza a dlhodoby manaZzment pacientov
Diagnézy, pri ktorych nie je indikovana operacia, ale vyzaduju starostlivost’ nefrologa, st
nasledovné:

— dysplazia obliciek,

— agenéza jednej oblicky,

— ektopia oblicky.

Pacientov s uvedenymi diagndzami je potrebné vysetrit’ 1x za rok. Pri nefrologickom vySetreni
robime USG obliciek, funkéné vysetrenie oblic¢iek a meriame TK. Upozoritujeme v§eobecného
lekara pre deti a dorast na potrebu vySetrenia mocu pri teplote a meranie TK.

— Multicysticka dysplazia
Do prvého roku zivota robime USG vySetrenie 2 - 3x za rok pre moznost malignej
transformacie, neskor staci USG 1x za rok. Pre ¢astejsi vyskyt VUR na kontralateralnej oblicke
treba vySetrovat’ moc pri teplote. Ddlezité je monitorovat’ TK.

Pacienti, ktori boli operovani, vyZaduju d’alSie sledovanie. Musime si uvedomit’, ze hlavne
pri obStrukcii UTD A3 (antenatdlnej) prebiehala organogenéza oblicky v stazenych
podmienkach a ani operacia ju nedokaze reparovat’ na 100 % funkénosti. Kontrola by mala byt
1x ro¢ne. Okrem USG vySetrenia robime funkéné vySetrenie oblic¢iek a meriame TK.
Sledujeme mikroalbuminudriu a iné patologické nalezy v moci. Mdzeme ocakéavat poruchy
najmi tubularnych funkcii. Diev¢ata operované najmi pre hydronefrézu treba sledovat
aj v gravidite.

Stanovisko expertov

Pacienti maju byt’ sledovani v nefrologickej, alebo urologickej ambulancii. Vysledky vySetrenia
maju byt v pisomnej forme k dispozicii pacientovi a vSeobecnému lekarovi pre deti a dorast,
ktory pacienta sleduje.

Zabezpecenie a organizacia starostlivosti
Pri diagnostike alieCbe pacientov je potrebny interdisciplinarny pristup, na ktorom sa
zucCastiiuji nasledovné odbory:

— neonatoldgia,

— nefrologia,

— urologia,



— nuklearna medicina,
— RTG diagnostika.

Nevyhnutna je starostlivost’ vSeobecného lekara pre deti a dorast a vzajomna informovanost’
0 zdravotnom stave diet’at’a s nefroldgom, alebo urologom. Potrebné je vysSetrit’ moc¢ pri kazde;j
teplote a pri preventivnych prehliadkach merat’ TK.

Doplnkové otazky manaZzmentu pacienta
Pacient (pripadne jeho zakonny zastupca) podpisuje v stilade so zakonom ¢&. 576/ 2004 Z. z.,
§ 6 informovany suhlas.

Odporucania pre d’alsi audit a reviziu Standardu

Reviziu Standardného postupu odporacame kazdych 5 rokov, resp. pri znamom novom
vedeckom ddokaze o efektivnejSom manazmente diagnostiky a tak skoro ako je moZnost
zavedenia tohto postupu do zdravotného systému v Slovenskej republike.

Tymto $tandardnym postupom straca Gdinnost §tandardny postup s nazvom , Standardny
diagnosticko-terapeuticky postup pri pozitivnom vysledku postnatilneho sonografického
skriningu VVCH UPT* vedeny pod ¢islom 0143.
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Poznamka:

Ak klinicky stav a osobitné okolnosti vyzaduju iny pristup k prevencii a diagnostike ako uvddza
tento Standardny postup, je mozny aj alternativny postup, ak sa vezmu do uvahy dalsie
vySetrenia, komorbidity alebo liecba, teda pristup zaloZeny na dokazoch alebo na zaklade
klinickej konzultacie alebo klinického konzilia.

Takyto klinicky postup ma byt jasne zaznamenany v zdravotnej dokumentacii pacienta.

Udinnost’
Tento Standardny postup nadobuda uc¢innost’ od 1. méja 2022.

Vladimir Lengvarsky
minister zdravotnictva



