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Streszczenie

Zastawki cewki tylnej (ZCT) rozpoznawane sq z czestosciq 3:1000-8:1000 urodzer i stanowiq jednq z naj-
czestszych przyczyn uropatii zaporowej u chtopcdw. U okofo 13-17% dzieci z zastawkami cewki tylnej
dochodzi do rozwoju schytkowej niewydolnosci nerek. Przedstawiono 6-miesiecznego chfopca z pézno
rozpoznanymi zastawkami cewki tylnej. Prenatalne badania ultrasonograficzne uktadu moczowego
opisywano jako prawidfowe, w czasie porodu stwierdzono niewielkiego stopnia matowodzie. W wie-
ku 6 miesiecy chtopiec byt przyjety do szpitala z powodu zakazenia uktadu moczowego, nadcisnienia
tetniczego (130/90 mmHg) i ostrego uszkodzenia nerek (mocznik 46mg/d|, kreatynina 1,1 mg/dl, GFR
35,5 ml/min/1,73 m?). W badaniu USG stwierdzono obustronne wodonercze i moczowody olbrzymie,
pecherz moczowy o matej objetosci i pogrubiatej scianie. W cystouretrografii mikcyjnej rozpoznano
obustronne odptywy pecherzowo-moczowodowe V/IIl stopnia, pecherz moczowy z licznymi uchytkami,
przerosnietq Scianq i poszerzonq cewkq tylnq. W czasie cystoskopii przecieto zastawki cewki. Cystome-
tria wodna wykazata wzrost cisnienia wewnqtrzpecherzowego w czasie mikcji do 305 cm H,0. W scyn-
tygrafii nerek (*"Tc-EC) stwierdzono znikomy wychwyt izotopu przez nerke lewq — 5%, wychwyt przez
nerke prawq - 95% ERPF. Dziecko zakwalifikowano do nefrektomii lewostronnej, ktérq odroczono ze
wzgledu na bardzo wysokie cisnienie w pecherzu moczowym i ryzyko nasilenia odptywu do nerki prawej
po nefrektomii. Zastosowano leczenie a-blokerem i lekiem antycholinergicznym. Z powodu nawrotéw
zakazenia uktadu moczowego w wieku 11 miesiecy wykonano nefrektomie lewostronng. W wieku 3,5
lat cisnienie tetnicze, rozwaj fizyczny chtopca, parametry funkcji nerek i badania moczu sq prawidtowe.
W pracy oméwiono réwniez znaczenie wczesnego rozpoznania, w tym prenatalnego, ZCT dla dalszych
loséw dziecka, a takze zasady postepowania terapeutycznego.

Stowa kluczowe: ultrasonografia prenatalna, matowodzie, wady wrodzone uktadu moczowego,
zastawki cewki tylnej, przewlekfa choroba nerek, ostre uszkodzenie nerek

Abstract

The incidence of posterior urethral valves is estimated to be from 3:1000 to 8:1000 and this is one of the
most common causes of obstruction of urinary tract in boys. About 13-17% of children with posterior
urethral valves develop end stage renal failure. We present a 6-month-old boy with late diagnosis of
posterior urtehral valves. Antenatal ultrasound investigation of the urinary tract was normal. A small
degree of oligohydramnios was found during delivery. At the age of six months the boy was admitted
to hospital because of urinary tract infection, hypertension (130/90 mmHg) and acute kidney injury
(urea — 46 mg/dL, creatinine — 1.1 mg/dL, GFR - 35.5 mL/min/1.73 m?). Bilateral hydronephrosis and
megaureters, low-capacity bladder with hypertrophied wall were seen on ultrasound examination.
Voiding cystourethrograhy revealed vesicoureteral refluxes (lll/V), hypertrophy of the bladder wall with
numerous diverticula and dilated posterior urethra. During urethroscopy urethral valves were resected.
Increased intravesical pressure (leak point up to 305 cm H,0) was found on urodynamic test. Renal
scintigraphy (**"Tc-EC) revealed decreased intake of isotope in the left kidney (5%), and the right kidney
intake was 95% ERPF. The patient was qualified for left-sided nephrectomy, which was postponed because
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of high leak point and high risk of worsening of vesicoureteral reflux to right kidney after nephrectomy.
Anticholinergic and a-blocker treatment was started. At the age of 11 months left-side nephrectomy
was performed because of recurrent urinary tract infections. After 3.5-year follow-up blood pressure,
physical development, kidney function tests, and urinalysis are normal. Additionally to this investigation
the significance of early diagnosis including prenatal (PUV) for further development as well as further

therapeutic procedure is discussed.

Key words: antenatal ultrasonography, oligohydramnios, CAKUT, posterior urethral valves, chronic

kidney disease, acute kidney injury
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Wady wrodzone ukladu moczowego (ang. Congenital
Anomalies of Kidney and Urinary Tract - CAKUT) rozpo-
znawane s3 z czgstoscia 7,6:1000-17,7:1000 zywo urodzo-
nych noworodkéw (1, 2). Wedlug rejestréw swiatowych
CAKUT w 48-59% przypadkéw odpowiadajg za wysta-
pienie przewleklej choroby nerek u dzieci, w 34-43% za
wystapienie schytkowej niewydolnosci nerek (SNN) (3).
Wedlug Polskiego Rejestru Dzieci Leczonych Nerkozastepczo
wlatach 2000-2007 CAKUT byly przyczyna SNN u okoto
60% dzieci (4). Wigkszos¢ wad wrodzonych ukladu mo-
czowego (UM) wystepuje sporadycznie i ma charakter
izolowany. W czesci przypadkéw anomalie rozwojowe
maja podioze genetyczne. Moga wystepowac rodzinnie
lub wchodzi¢ w sklad zespoléw genetycznych (3). Opisano
ponad 500 zespoléw, w ktorych wystepuja wady nerek lub
drég moczowych (5). Zastawki cewki tylnej (ang. posterior
urethral valvaes - PUV) sa najczestsza wrodzong przy-
czyna utrudnienia oddawania moczu u chlopcéw. Wada
ta rozpoznawana jest z czestoscig 3:1000-8:1000 urodzen
zywych (6). Wedlug doniesien z ostatnich lat u 13-17%
dzieci z ZCT dochodzi do rozwoju SNN (7, 8, 9).

Wprowadzenie w latach osiemdziesigtych badan ultra-
sonograficznych plodu przyczynilo si¢ do wezesniejszego
wykrywania CAKUT (2, 5, 10, 11, 12). Badanie USG
wykonane w 11-14 tygodniu cigzy pozwala oceni¢ pecherz
moczowy u plodu, w 18-22 tygodniu - nerki, poszerzenie
drog moczowych i ilo§¢ ptynu owodniowego, w 30-34
tygodniu - rozpoznaé wystepujace pdzniej anomalie
i oceni¢ progresje wczesniej rozpoznanych zmian. Czestosé
rozpoznawania anomalii rozwojowych UM u plodéw
ma tendencje¢ wzrostows, i wedlug réznych doniesien
wynosi od 0,5 do 5% (1, 2, 13, 14). Wynika to miedzy
innymi z poprawy opieki nad kobietg ciezarng, wiekszej
dostepnosci do badan ultrasonograficznych, lepszej jako$ci
uzywanego sprzetu oraz wiekszego doswiadczenia lekarzy
wykonujacych badanie. U 92% plodéw w badaniu USG
stwierdza si¢ roznego stopnia poszerzenie miedniczki
nerkowej, u 8% inne anomalie (10). U 48-76% plodow,
u ktorych stwierdzono poszerzenie miedniczek nerko-
wych w 2. trymestrze ciazy, poszerzenie to zmniejsza
sie lub ustepuje w 3. trymestrze, a postnatalne badanie
USG nie wykazuje odchylen od stanu prawidlowego
(1, 10, 14, 15). Nieujawnienie poszerzenia miedniczek
w badaniu postnatalnym moze wynika¢ ze znacznego
obnizenia przeptywu krwi przez nerki po urodzeniu (10,
11, 15) i zmniejszenia GFR do 5-12 ml/min/1,73 m* (13).

W kolejnych tygodniach zycia obserwuje si¢ stopniowy
wzrost przesaczania klebuszkowego.

Postep w zakresie prenatalnej diagnostyki anomalii
rozwojowych spowodowal, ze obecnie wigkszos¢ wad
wrodzonych UM rozpoznawanych jest we wczesnym
okresie postnatalnym (2). Znaczaca uropati¢ po uro-
dzeniu rozpoznaje si¢ u 13-31% dzieci z prenatalnym
poszerzeniem droég moczowych (10, 14, 15). U dzieci,
u ktorych nie wykryto istniejacej anomalii UM prenatal-
nie, rozpoznanie wady UM stawiane jest pozniej, zwykle
po przebytym zakazeniu ukladu moczowego, rzadziej
na podstawie rutynowego badania USG jamy brzusz-
nej wykonanego np. z powodu kolki jelitowej, ulewan
lub niedostatecznych przyrostéw masy ciata dziecka.
U wigkszo$ci noworodkéw z prenatalnym podejrzeniem
wady, pierwsze badanie USG po urodzeniu powinno
by¢ wykonane w 3.-7. dobie zycia. Pozwala to uniknac
wynikow falszywie ujemnych spowodowanych fizjolo-
gicznym gorszym nawodnieniem dziecka w pierwszych
dobach zycia (10, 13). Wskazaniem do pilnego bada-
nia USG w 1.-2. dobie zycia jest podejrzenie u ptodu
obustronnej agenezji lub hypodysplazji nerek, zastawek
cewki tylnej (ZCT), recesywnej postaci zwyrodnienia
wielotorbielowatego nerek, obustronnego wodonercza,
cigzki stan ogdlny noworodka, objawy niewydolnosci
nerek, brak diurezy po urodzeniu, stwierdzenie guza
w jamie brzusznej, a takze stwierdzenie u matki matowo-
dzia lub wielowodzia. (1, 10, 13). Planowe badanie USG
jamy brzusznej powinno by¢ wykonane u noworodkéw
z wykrytymi prenatalnie innymi wadami rozwojowymi -
zewnetrznych narzagdéw plciowych, anomaliami okolicy
krzyzowej, z zaro$nieciem odbytu czy wadami serca,
a takze u dzieci z obcigzonym wywiadem rodzinnym
w kierunku wad ukladu moczowego.

OPIS PRZYPADKU

Chlopiec urodzony w rejonowym oddziale nowo-
rodkowym z cigzy II, porodu II, rozwigzanego cieciem
cesarskim w 41. tygodniu z powodu zagrazajacej zamar-
twicy, z masg ciala 3930 g, zostal oceniony na 9 pkt Apgar.
Badania USG ptodu opisywano jako prawidtowe. W czasie
porodu stwierdzono niewielkiego stopnia malowodzie,
nie wykonano jednak poglebionych badan diagnostycz-
nych. W wieku 6 miesiecy chlopiec zagoraczkowatl do



Znaczenie wczesnego rozpoznawania zastawek cewki tylnej u ptodu dla dalszych loséw dziecka

40 stopni C, rozpoznano niezyt zoladkowo-jelitowy.
W leczeniu zastosowano cefuroxim domigsniowo. Z po-
wodu utrzymujacej si¢ goraczki w 4 dobie leczenia zostal
skierowany do szpitala rejonowego. Przy przyjeciu stan
ogolny dziecka byt $rednio cigzki. Dziecko bylo blade,
apatyczne, z cechami odwodnienia, RR 85/60 mmHg.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono: WBC 20,2
G/L, CRP 16,8 mg/dl (norma <1,0), mocznik 26 mg/dl,
kreatynina 0,2 mg/dl, w badaniu ogélnym moczu stwier-
dzono znaczng leukocyturig¢ i erytocyturie. Badanie USG
jamy brzusznej wykazato obustronne wodonercze i mo-
czowody olbrzymie. W leczeniu zastosowano cefotaxim
i biodacyne. W 2. dobie leczenia dziecko przeniesione
zostato do Kliniki Nefrologii. Przy przyjeciu stan ogdlny
chtopca byt dos¢ dobry, RR podwyzszone do 130/90
mmHg, powloki skdrne blade, brzuch wzdety. W bada-
niach laboratoryjnych: WBC 10,6 G/1, CRP 16 mg/d],
fibrynogen 5,13 g/1, D-dimery 1961,55 ug/l, mocznik 46
mg/dl, kreatynina 1,1 mg/dl, przesaczanie kiebuszkowe
(GFR) 35,5 ml/min/1,73m? w badaniu ogélnym moczu
leukocyturia. Posiewy krwi, ptynu mézgowo-rdzeniowe-
go i moczu byty jalowe. USG przezciemigczkowe i RTG
klatki piersiowej byly prawidtowe, w badaniu USG jamy
brzusznej opisano obie nerki o zatartym zréznicowa-
niu korowo-rdzeniowym i zwezonej warstwie korowej,
w nerce prawej o dlugosci 66 mm, kielichy poszerzone
do 9 mm, miedniczka w wymiarze przednio-tylnym
(AP) do 22 mm; w nerce lewej o dlugosci 86 mm, kieli-
chy poszerzone do 11mm, miedniczka do 19 mm, oba
moczowody poszerzone do 7 mm, pecherz moczowy
o pogrubialej scianie. Wysunieto podejrzenie zastawek
cewki tylnej. Zalozono do pecherza moczowego cewnik
Foleya, kontynuowano antybiotykoterapi¢ do 12 dni
uzyskujac normalizacje wskaznikéw stanu zapalnego
i parametréow wydolnosci nerek oraz ustgpienie zmian
w moczu. W wykonanej cystouretrografii mikcyjnej
stwierdzono OPM V stopnia z odplywami donerko-
wymi po stronie lewej i III stopnia po stronie prawej,
pecherz moczowy maly, §ciana pecherza przerosnieta,
z licznymi uchytkami, cewka tylna poszerzona (ryc. 1).
W czasie cystoskopii przecieto zastawki cewki tylnej,
stwierdzono przerosnigta szyje pecherza, beleczkowang
$ciane pecherza, ujscia moczowoddw byly potozone
ektopowo, ziejace. W scyntygrafii dynamicznej nerek
z uzyciem etylenodicysteiny znakowanej technetem 99
(*Tc-EC) widoczne byly obustronne zaburzenia wy-
chwytu znacznika, bardziej nasilone po stronie lewej,
poszerzenie uktadu kielichowo-miedniczkowego (UKM)
i moczowodu nerki prawej, nieprawidlowe opréznianie
pecherza moczowego; udzial nerki lewej w oczyszczaniu
5%, prawej 95% (100% stanowi zdolnos$¢ oczyszczania
obu nerek - ERPF) (ryc. 2). Cystometria wodna wykazata
w trakcie wypelniania pecherza niestabilne skurcze wy-
pieracza, obnizona podatnos¢ sciany pecherza - w czasie
mikcji skurcz wypieracza do 305 cm H,O (norma < 40
cm H,0), cechy dysfunkcji zwieraczowo-wypieraczowej.
Do leczenia wlgczono Cardure i Ditropan. Z powodu
dwéch nawrotéw zakazenia uktadu moczowego, w wieku
11 miesiecy wykonano nefroureterektomie lewostronna.
Chlopiec pozostawal pod opieka poradni nefrologicznej,
nie obserwowano nawrotéw zakazen uktadu moczowego.
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Ryc. 1. Cystouretrografia mikcyjna. Odptyw pecherzowo-
-moczowodowy V stopnia po stronie lewej, II/1ll stop-
nia po stronie prawej, $ciana pecherza przeros$nieta
z uchytkami, poszerzona cewka tylna (strzatka).

Fig. 1. Voiding cystourethrography (VCUG). Vesicouretheral
reflux grade V can be seen on the left side and grade
1I/1ll on the right side, hypertrophy of the bladder
wall, dilated posterior urethra (arrow).
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Ryc. 2. Scyntygrafia dynamiczna nerek (*°Tc-EC). Nerka
lewa marska, nerka prawa — zaburzenia wychwytu
znacznika, poszerzenie uktadu kielichowo-miednicz-
kowego i moczowodu, nieprawidtowe oprdznianie
pecherza moczowego. %ERPF: nerka lewa — 5, nerka
prawa — 95 (100% stanowi ERPF obu nerek).

Renal scintigraphy (**"Tc-EC). Poor uptake of isotope
in the left kidney, diminished uptake of isotope in
the right kidney, dilatation of the collecting system,
abnormal function of the bladder. % ERPF: left kidney
— 5%, right kidney — 95%.

Fig. 2.

W kontrolnej cystouretrografii mikcyjnej wykonanej
w wieku 3 lat stwierdzono ustgpienie OPM po stronie
prawej; w badaniu USG nerka prawa dlugosci 84 mm,
przerosnieta wyréwnawczo, Z nieznacznym poszerzeniem
UKM i moczowodu; przeptyw cewkowy wykazywat
niewielka nadczynno$¢ wypieracza. W cystoskopii wy-
konanej w wieku 3,5 lat stwierdzono prawidtowa cewke
moczowa. Ci$nienie tetnicze 95/58 mmHg, rozwdj fizyczny
chlopca, badania oceniajgce czynnos¢ nerek (mocznik
32 mg/dl, kreatynina 0,4 mg/dl, GFR 98 ml/min/1,73
m?) i badania moczu sg prawidlowe.
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U naszego pacjenta rozpoznanie zastawek cewki tylnej
postawiono pozno. Prenatalne badania USG opisywano
jako prawidlowe. W czegsci przypadkow falszywie pra-
widlowy wynik prenatalnego badania USG moze by¢
spowodowany niedostatecznym nawodnieniem matki
lub pustym pecherzem u ptodu, po wczesniejszej mikeji.
W czasie porodu chlopca stwierdzono matowodzie,
mimo to nie przeprowadzono poglebionych badan
diagnostycznych. Rozpoznanie matlowodzia w prena-
talnym badaniu USG lub w czasie porodu wskazuje
na niedostateczng produkcje moczu przez ptod (12).
Najczestsza przyczyna bezwodzia/malowodzia jest obu-
stronna agenezja nerek i wady utrudniajace odptyw
moczu: zastawki cewki tylnej i obustronne znacznego
stopnia zwezenie moczowoddéw u plodu (15). Bezwodzie
prowadzi do rozwoju zespotu Potter, ktory charakteryzuje
sie hipoplazja ptuc, dysmorfig twarzy i deformacjami
kostnymi (12). Dzieci z uropatiami zaporowymi, kto-
re w mniejszym stopniu utrudniajg cyrkulacje ptynu
owodniowego moga nie demonstrowac zadnych obja-
wow chorobowych po urodzeniu (13, 15, 16). U dzieci
tych wada jest rozpoznawana w pdzniejszym wieku,
a badania diagnostyczne najczgsciej s wykonywane
z powodu zakazenia ukladu moczowego (7).

Zastawki cewki tylnej s jedng z najczestszych przy-
czyn uropatii zaporowej u chlopcéw (15, 17). Objawy
sugerujace obecnos¢ ZCT u ptodu moga by¢ widoczne
w prenatalnym badaniu USG najwcze$niej w 11-14 tygo-
dniu cigzy (17). Powstanie zastawek we wczesnym okresie
cigzy prowadzi do hipodysplazji nerek i matowodzia,
moze by¢ przyczyna hipoplazji ptuc. Rozwdj zastawek
w pdzniejszym okresie jest przyczyng réznego stopnia
poszerzenia gornych drég moczowych (9, 12, 15). U okoto
50% chlopcow zastawki sg rozpoznawane prenatalnie
na podstawie poszerzenia gornych drég moczowych,
powigkszonego grubosciennnego pecherza, poszerzonej
cewki tylnej - tzw. ,,objaw dziurki od klucza”, matowodzia
i wzmozonej echogenicznosci nerek (17). W zaleznosci
od typu zastawek i czasu ich powstania objawy moga by¢
réznie nasilone. U noworodkéw z najciezszym typem
zastawek (typ III) wystepuja zaburzenia oddychania,
zaburzenia mikcji, objawy niewydolnosci nerek (12).
Dzieci te wymagaja zalozenia cewnika Foleya do pe-
cherza moczowego celem ulatwienia odplywu moczu
i pilnego przekazania do o$rodka urologicznego w celu
potwierdzenia rozpoznania badaniem cystograficznym,
wykonania cystoskopii i resekcji zastawek (7, 8, 15, 17).
U wszystkich dzieci z podejrzeniem ZCT konieczne jest
wykonanie cystouretrografii mikcyjnej, scyntygrafii ne-
rek i cystometrii. Cystouretrografia mikcyjna uwazana
jest za ztoty standard w postnatalnym rozpoznawaniu
ZCT (17). Przeszkoda w odplywie moczu, spowodowana
obecnoscig zastawek, prowadzi do wzrostu ci$nienia
w pecherzu moczowym i wtérnie do powstania mo-
czowoddéw olbrzymich. Szeroki moczowdd moze by¢
objawem zaréwno wysokiego OPM (III-V stopnia), jak
i zablokowanego odptywu moczu z powodu przero$nietej
miesniowki pecherza moczowego. Cystometria jest wy-
konywana w celu oceny czynnosci pecherza moczowego,
pomiaru ci$nienia wewnatrzpecherzowego w czasie mikgji
(leak point) i wdrozenia odpowiedniego postepowania.
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Stosowane leczenie farmakologiczne (lek antycholiner-
giczny, a-bloker) ma na celu poprawe czynnosci pecherza
i obnizenie ci$nienia wewnatrzpecherzowego <40 cm
H,0 (7,16). Dzieci, u ktérych utrzymuje si¢ utrudnienie
odptywu moczu z pecherza i zast6j w gérnych drogach
moczowych, moga wymaga¢, oprocz leczenia farma-
kologicznego, przerywanego cewnikowania pecherza
moczowego lub wytworzenia przetok moczowodowo-
-skdrnych, rzadziej przetoki pecherzowo-skornej (7, 8,
9, 15). Scyntygrafia nerek jest wykonywana celem oceny
nasilenia zmian dysplastycznych w nerkach. Wynik ba-
dania izotopowego decyduje o dalszym postepowaniu
(10). Nerki, ktérych udziat w oczyszczaniu jest ponizej
10% ERPE zwykle kwalifikowane sa do nefrektomii
(9). Wsrdd czynnikéw ryzyka, ktére moga mie¢ wplyw
na rozwoj przewleklej choroby nerek u dzieci z ZCT
wymienia si¢ miedzy innymi: wiek rozpoznania zasta-
wek, nasilenie zmian hipodysplastycznych w nerkach
i malowodzia, cigzka dysfunkcje pecherza moczowego
wymagajaca przerywanego cewnikowania, utrzymywa-
nie si¢ podwyzszonego stezenia kreatyniny w surowicy
powyzej 0,8-1,2mg/dl, wysokie OPM i nawroty zakazen
ukladu moczowego przebiegajace z goraczka (7, 8, 9, 16).

W opisanym przez nas przypadku wade¢ uktadu mo-
czowego u chlopca rozpoznano w wieku 6 miesi¢cy na
podstawie badania USG, do ktérego wskazaniem byto
zakazenie ukfadu moczowego, nadcisnienie tetnicze i ostre
uszkodzenie nerek. W zwigzku z rozpoznaniem zastawek
cewki tylnej w cystouretrografii mikcyjnej, wykonano
cystoskopie i resekcje zastawek. Po wyleczeniu zakazenia
uktadu moczowego uzyskano normalizacj¢ parametréw
wydolnosci nerek. W cystometrii stwierdzono bardzo
wysokie ci$nienie wewnatrzpecherzowe (leak point do
300 cm H,0), co bylo wskazaniem do leczenia a-blokerem
i lekiem antycholinergicznym. Z powodu znikomego
udzialu nerki lewej w oczyszczaniu dziecko zakwali-
fikowano do planowej nefrektomii. Zabieg odroczono
ze wzgledu na bardzo wysokie ci$nienie w pecherzu
iryzyko nasilenia OPM do nerki prawej po nefrektomii
lewostronnej. Nefrektomie wykonano w wieku 11miesie-
cy z powodu nawrotéw zakazenia ukltadu moczowego.

PODSUMOWANIE

Wezesne rozpoznanie i resekcja zastawek cewki tylnej
oraz wdrozenie odpowiedniego leczenia majacego na celu
poprawe czynnosci pecherza, obnizenie cisnienia w pecherzu
i ufatwienie odplywu moczu z nerek moze przyczynic sie do
spowolnienia postepu przewleklej choroby nerek u dzieci.
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